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Parry Romberg Sendromu: Bir Olgu Sunumu
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OZET

Parry Romberg sendromu (PRS) siiperfisiyal fasial dokuyu, alttaki kas, kartilaj ve kemigi etkileyebilen atrofik bir displazidir. Etyolojisi belli degildir.
Hastalik genellikle yanak, alin ve ¢ene tizerinde gelisir.Bu makalede bes yasinda PRS’li bir olgu sunulmaktadir. ©2004, Firat Universitesi, Tip

Fakiiltesi

Anahtar kelimeler: Parry Romberg Sendromu, fasial hemiatrofi.

ABSTRACT
Parry Romberg Syndrome: A Case Report

PRS is an atrophic dysplasia of the superficial facial tissues and it may destroy muscles, cartilage and bone. The etiology of PRS is unknown. PRS
usually affects cheecks, forehead and lower jaw. In this article we presented a five years old case of PRS. ©2004, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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Parry Romberg Sendromu (PRS) veya diger ismiyle progresif
fasial hemiatrofi nadir goriilen, etyolojisi bilinmeyen, yiiziin bir
tarafinda deri ve subkutan doku atrofisiyle karakterize bir
hastaliktir (1). Olgunun nadir goriilmesi nedeniyle literatiir
1s181nda bes yasindaki bu olguyu sunmayi uygun gordiik.

OLGU

Bes yasinda kiz ¢ocugu, sagli deride bir yildir kiigiik bir alanda
baslaylp  giderek  biiyliyen  lekelenme  sikayeti ile
poliklinigimize basvurdu. Hastanin hikayesinden herhangi bir
subjektif yakinmasinin  olmadigi  6grenildi. Lezyonun

bulundugu yerde son bes aydir ¢okme oldugu ve ayni taraf
kasinin dokiildiigii 6grenildi (Sekil 1).

Sekil 1. Hastanin lezyonunun gérinimd

Ozgecmis ve soygecmisinde ozellik olmayan hastanin
fizik muayenesinde patolojik bulgu saptanmadi. Dermatolojik
muayenesinde; sag frontotemporoparietal bolgede bir adet
cevresi hiperpigmente merkezi yer yer fildisi beyaz1 renginde,
kars1 tarafa oranla vertikal ebatta 1 cm ¢okiikliik bulunan 5x5
cm ebadinda atrofik yama tarzinda lezyon izlendi. Laboratuar
incelemesinde bir patoloji saptanmayan hastanin yapilan
radyolojik incelemelerinde kemik tutulumunun da olmadigi
saptandi.

Hastanin lezyonundan alman punch biyopsi materyalinin
histopatolojik incelemesinde; epidermisde yer yer incelme,
bazal tabakada belirgin hiperpigmentasyon, iist ve orta
dermisteki kollajende kabalagsma, dermis igerisinde epidermise
paralel uzanan kas demetleri, ekrin bezlerde gruplasma ve bir
odakta ekrin hiicreler ¢evresinde fibr6z doku gelisimi gozlendi.
Hastamizda histopatolojik olarak sklerozun ve inflammatuar
infiltrasyonun olmamasi, subkutan yag dokuda atrofinin olmast
nedeniyle morfeadan ayrildi. Histopatolojik inceleme ve klinik
goriiniimii ile hastaya Parry-Romberg sendromu tanis1 konuldu.

TARTISMA

Parry Romberg sendromu (PRS) 1825 yilinda Parry, 1846
yilinda Romberg tarafindan tanimlanmistir (2). PRS superfisial
fasial doku, alttaki kas, kartilaj ve kemigi etkileyebilen atrofik
bir displazidir (3). Nadir olarak goriilen bu hastalik erkek ve
kadini esit olarak tutmaktadir. Vakalar ¢ogunlukla sporadiktir
(2). Hastalik genellikle ilk 20 yasda baslar.

PRS’nin etiyolojisi belli degildir. Ancak bazi olgularda
sempatik sinir sistemi hastalig1 gibi altta yatan noérolojik bir
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bozukluk olabilecegi belirtilmektedir (3). Nadiren otozomal
dominant bir gegis olabilmektedir (2). Hastalarin bazilari lupus
pannikiilitini takiben bazilar ise siringomiyeli, epilepsi veya
serebrovaskiiler hastaliklarla birlikte goriilmiis ancak vakalarin
%90’1inda bu etyolojik faktorlerle iliski gosterilememistir (3).
Hastamizda yaptigimiz nérolojik muayene ve radyolojik
incelemelerde benzer bir etyolojik durum saptamadik.
Hastaligin otoimmun olabilecegini belirten Creus ve ark. (4)
homolateral PRS ile iliskili hemitoraks iist kismi1 ve boyun sol
yarisinda segmenter vitiligolu 11 yasinda kiz ¢ocugunu
bildirmislerdir.

PRS kliniginde siklikla yanak, alin ve ¢ene iizerinde hipo
veya hiperpigmente diizensiz yama tarzi lezyonlar izlenir.
Nadiren bu bolgedeki kas spazmi veya néralji uyarici olabilir
(3). Bilen N ve ark. (5) iki yildir ¢ene ve dil sag tarafinda
progresif fasial hemiatrofi ve mastigator kas spazmu birlikteligi
bulunan 48 yasinda kadin hastayr bildirmislerdir. Progresif
atrofi aylar yillar icerisinde dereceli olarak gelisir ve etkilenen
bolgedeki deri tutulumunu zamanla subkutis, kas ve kemik
doku tutulumu izler (3). Jappe ve ark. (6) goglis ve sirtta
subkutan yag ve kas dokuda dereceli olarak ilerleyen atrofisi
bulunan 52 yasinda Parry Romberg sendromlu kadin olguyu
sunmuslardir. Mazzeo ve ark. (7) bu progresif fazin iki ile on
yil kadar siirebilecegini takiben atrofik procesin ortaya
¢ikacagimi belirtmiglerdir. Deri kuru, ince ve atrofiktir. Atrofi
tamamen gelistiginde ise etkilenen yiiz yaris1 kars1 tarafa gore
¢okiik, burusuk ve pigmentedir (3). Etkilenen tarafta kas,
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kirpik, sa¢ kaybi, dil ve larinksin unilateral tutulumu olabilir
(2). Basta Horner sendromu olmak {iizere c¢esitli ndrolojik
bulgular gozlenebilmektedir (3). Miller ve ark. (8) oftalmik
tutulum olabilecegini belirtmislerdir. Progresif enoftalmus
bagta olmak {izere pupiller disturbans, heterokromi, uveit,
okuler fundusta pigmenter degisiklik ve restriktiv strabismus ta
bildirilmistir. Vakalarin %5’inde fasial atrofi ile es zamanl
olarak iris heterokromisi bildirilmistir. Atrofi trigeminal sinirin
bir tarafinda ya da yiiziin tek tarafinda orta hattan ayrilan sinirh
bir dagilim gosterir. Nadiren bilateral ¢ok nadiren ise viicudun
bir yarisini tutabilir.

Kutanéz tutulum erken ve asikarsa tamida giiclik
¢ekilmez. Temporomandibular bdlgeye radyoterapiyi takiben
olusan hipoplazi ile karisabilir. Deri degisiklikleri yavas ve ge¢
baglangicli ise fizyolojik asimetri, unilateral mandibular
agenezi, fasial paralizilere sekonder hemihipertrofi ve atrofiler
ckarte edilmelidir (3).

Tedavide en uygun yaklasim plastik cerrahidir. Hastanin
kendi yag veya kollajeninin atrofi bolgesine enjeksiyonu
faydalidir (2). Geuganton ve ark. (9) PRS’li alt1 hastay1 flap
alloplastik, graft alloplastik, graft lipofilling gibi ¢esitli cerrahi
tamir teknikleri kullanarak tedavi etmislerdir. Saccomanno ve
ark. (10) politetrafloroetilen kullanarak tedavi ettikleri bir
PRS’li olguyu bildirmislerdir. Ayrica UVA-1 ve bath PUVA
da denenebilir (2). Biz de olgumuzu 6 aylik takip sonrasinda
plastik cerrahiye yonlendirdik.
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