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Kiedy znika pot twarzy. .. — zespot Parry’ego-Romberga, opis przypadku

When half of the face is gone... — Parry-Romberg Syndrome, a case report
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STRESZCZENIE

Wstep. Zespdt Parry’ego-Romberga jest rzadka chorobg, prze-
biegajacg pod postacig atrofii potowy twarzy. Niejasna etiolo-
gia, bogata symptomatologia neurologiczna oraz podobieristwo
do twardziny en coup de sabre sprawiaja, ze rozpoznanie oraz
leczenie tego schorzenia nastreczajg wiele trudnosci. Opis
przypadku. Pigcioletni chtopiec z narastajagcym niedowtadem
lewych konczyn trafia na Oddziat Neurologii Wieku Rozwojo-
wego. Miesigc wecze$niej doznat urazu okolicy potyliczne;j.
W badaniu fizykalnym stwierdzono asymetrie twarzy z linijnie
przebiegajgcym zanikiem skory i tkanki podskérnej w okolicy
ciemieniowej, czotowej, jarzmowej i na brodzie po stronie
prawej oraz z ogniskiem tysienia (objaw ciecia szabla). W bada-
niach obrazowych uwidoczniono asymetrie szeroko$ci bruzd
mozgu z poszerzeniem bruzd prawej pétkuli, asymetrie komor
bocznych (P > L) oraz asymetrie w zakresie naczyn mézgo-
wych. Zlecono badanie histopatologiczne wycinka skdrnego
z okolicy objetej zanikiem. Na podstawie wykonanych badan
i obrazu klinicznego rozpoznano zespdt Parry’ego-Romberga.
Whioski. Zespdt Parry’ego-Romberga jest chorobg niezwykle
rzadkg i nadal nie do kofca poznang. Problemy z klasyfikacjg
i brak dokfadnych kryteriéw rozpoznania nastreczajg trudnosci
diagnostycznych i utrudniajg réznicowanie jej z twardzing linijng
ciecia szablg. Rozpoznanie powinno spowodowaé wdrozenie
systematycznej rehabilitacji ruchowej chorego majacej na celu
zahamowanie postepéw niepetnosprawnosci ruchowej. Lecze-
nie farmakologiczne, w tym immunosupresyjne, nie zawsze
przyczynia sie do zahamowania procesu chorobowego.

Stowa kluczowe: Zespdt Parry’ego-Romberga, zanik poto-
wiczny, twardzina en coup de sabre, dziecko

ABSTRACT

Introduction. Parry-Romberg Syndrome is a rare disease char-
acterized by a form of atrophy of face tissues. Unclear etiology,
rich neurological symptomatology and similarity to scleroderma
en coup de sabre make the diagnosis and treatment of this dis-
ease very difficult. Case report. 5-year-old boy with increas-
ing left limb paresis goes to the Department of Developmental
Neurology. Patient had sustained mild occipital trauma a month
earlier. Physical examination revealed facial asymmetry with
a linear atrophy of the skin and subcutaneous tissue of the
parietal, frontal, zygomatic region and focus of alopecia (symp-
tom of en coup de sabre) on the right side of the chin. The
imaging studies revealed the asymmetry of brain fissures width
with extension of fissures in the right hemisphere, an asym-
metry of the lateral ventricles (P > L) and an asymmetry of
the cerebral vessels. The histopathological examination of skin
stretches from the area with atrophy was ordered. According
to examinations and clinical picture Parry-Romberg Syndrome
was diagnosed. Conclusion. Parry-Romberg Syndrome is very
rare and still not fully known. Problems with classification and
lack of precise criteria make diagnostic difficulties and hinder
the diversification with scleroderma en coup de sabre. The
diagnosis should lead to implementation of an intensive patient
physiotherapy to prevent the progression of physical disabil-
ity. Pharmacological therapy including immunosuppressive not
always contribute to the inhibition of the disease process

Key words: Parry-Romberg syndrome, hemiatrofia faciei, scle-
roderma en coup de sabre, child

WSTEP
Zespol Parry’ego-Romberga (PRS, Parry Romberg syn-
drom) opisali w pierwszej potowie XIX wieku niezaleznie
trzej lekarze — Caleb Hiller Parry, Eduard Heinrich Henoch
i Moritz Heinrich Romberg. Pomimo ze od tego czasu
mingto prawie 200 lat, wiedza na temat tego schorzenia
nadal jest niewielka.

PRS jest nabytym zaburzeniem o nieznanej etiologii
objawiajgcym si¢ stopniowo narastajagcym zanikiem skory,
tkanki podskérnej, tkanki chrzgstnej, migsni i kosci twarzy.
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Nazywany jest rdwniez polowicznym zanikiem twarzy
(hemiatrophia faciei).

Trudnosci klinicznych nastregcza fakt wielu podo-
bienstw do twardziny linijnej en coup de sabre. Obecnie
w literaturze i klasyfikacji Mayo Clinic uznaje si¢ PRS za
podtyp twardziny [1].

Na uwage zastuguja rowniez objawy pojawiajace si¢
poza skorg i tkanka taczna, wérdd ktorych na pierwszy plan
wybijaja si¢ objawy neurologiczne — drgawki, migrena,
neuralgia nerwu V, zaburzenia piramidowe, post¢pujacy
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potowiczny zanik mdzgu, postgpujaca atrofia oczodotow
i nerwow galkoruchowych [2, 3]. Manifestacje neurolo-
giczne mogg poprzedzaé objawy zaniku twarzy.

Ze wzgledu na ciagle zbyt matg wiedz¢ na temat PRS
$redni czas rozpoznania w literaturze to 9 lat [1], a brak
charakterystycznych zmian w badaniach laboratoryjnych
sprawia, ze rozpoznanie opiera si¢ gtownie na objawach
klinicznych.

Problematyczne jest réwniez leczenie chorych, gdyz
ze wzgledu na nieznang etiologi¢ nie ma leczenia przy-
czynowego. Prawdopodobne jest samoistne ograniczenie
si¢ procesu chorobowego. U wigkszosci chorych moz-
liwa i zalecana jest rehabilitacja, Swiattoterapia, leczenie
witaming E, a w przypadkach postepujacych intensywnie
i przewlekajacych si¢ wskazane sa glikokortykosteroidy,
leki immunosupresyjne oraz wiclospecjalistyczna opieka
nad pacjentem.

OPIS PRZYPADKU

U 5-letniego dotychczas prawidlowo rozwijajacego si¢
chtopca, bez obcigzen cigzowo-porodowych, we wrze$niu
2011 roku zaobserwowano narastajacy niedowtad konczyn
po stronie lewej. Z relacji matki wynika, ze od okoto 3. roku
zycia obserwowala ona zmiany skorne na twarzy dziecka.
W wieku 5 lat chtopiec doznat niewiclkiego urazu glowy
(upadek na posadzke i uraz potylicy) w czasie zaje¢ na base-
nie. Po urazie dziecko nie prezentowato objawdéw pourazo-
wych, za wyjatkiem bolu w okolicy urazu. Stat on si¢ jednak
przyczyna kontroli pediatrycznej oraz chirurgicznej 1 wska-
zaniem do przeprowadzenia badania neuroobrazowego.

W badaniu tomografii komputerowej (TK) bez poda-
nia kontrastu dozylnego wykonanym w dniu 26.09.2011
1. stwierdzono asymetri¢ szerokosci bruzd mézgu z posze-
rzeniem bruzd prawej potkuli oraz nieostro odgraniczone
ogniska obnizenia gestosci tkanki mozgowej podkorowo
w prawej potkuli. Uktad komorowy byl nieprzemiesz-
czony. Stwierdzono asymetri¢ szerokosci komoér bocznych
(prawa > lewa). W strukturach tylno-jamowowych nie
obserwowano zmian. Nie stwierdzono patologii kostnych
oraz cech krwawienia §rodczaszkowego (ryc. 1).

Dnia 28.09. 2011 r. wykonano badanic glowy metoda
rezonansu magnetycznego (MRI) i stwierdzono w nim
wyrazng asymetri¢ potkul mézgowych. W obrgbie pot-
kuli prawej stwierdzono rozlane obszary o podwyzszonym
sygnale w obrazach T2 i FLAIR zajmujace w wickszym
stopniu istot¢ biata, czgsciowo rowniez kor¢ moézgowa,
nasilone zwlaszcza w placie skroniowym, potylicznym i w
czesci gornej plata czolowego, z wyraznym zmniejszeniem
objetosci tkanki nerwowej, bez cech patologicznego wzmoc-
nienia kontrastowego. Prawa komora boczna byla posze-
rzona, zwlaszcza trojkat i rég skroniowy komory boczne;j.
Opisane zmiany zajmowaly czg§ciowo wzgorze i odnoge
tylna torebki wewnetrznej po stronie prawej. Zaobserwowaé
mozna bylo rowniez dyskretna asymetri¢ konarow moézgu
— prawy o nieco mnigjszej objetosci. Szerokos$¢ uktadu
komorowego w pozostatym zakresie w normie, obraz lewej
potkuli mézgu, mézdzku i pnia moézgu w normie. Przy-
Scienne linijne pogrubienie §luzowki w zatokach szczegko-
wych, w zatoce klinowej i w sitowiu (ryc. 2).

42

I. Kopyta, B. Wesotek-Kaminska, 0. Wotek et al.

Podczas badania fizykalnego stwierdzono asymetri¢
twarzy z linijnie przebiegajacym zanikiem skory i tkanki
podskornej okolicy czotowej, jarzmowej i na brodzie po
stronie prawej (objaw cigcia szablg). W okolicy ciemienio-
wej po tej samej stronie obecne ognisko tysienia (ryc. 3).
Zaobserwowano rowniez asymetri¢ jezyka — zmniejszenie
oraz roznice w pofatdowaniu po stronie prawej (ryc. 4).

W badaniu neurologicznym potwierdzono niedowtad
polowiczny lewostronny z wygoérowanymi odruchami
$ciggnisto-okostnowymi, obecno$¢ niewielkich przykur-
czOw w obrebie stawow konczyny dolnej lewej oraz asy-
metri¢ dhugosci konczyn dolnych na niekorzys¢ lewe;.
Objawy te wskazuja na dtuzszy, niz od dnia urazu glowy,
czas trwania procesu chorobowego.

Stwierdzono obecnos¢ przeciwciat przeciwjadrowych
(ANA). Wykluczono infekeje o etiologii Borrelia burgdor-
feri oraz Mycoplasma pneumoniae.

Pobrano wycinek skory z miejsca objetego zanikiem
w celu oceny histopatologicznej. Stwierdzono w nim
wloknienie oraz skape nacieki limfocytarne.

W  wykonanym badaniu elektroencefalograficznym
(EEG) stwierdzono nieprawidlowy zapis ze zmianami
napadowymi w obrebie lewej potkuli mozgu. Klinicznie
chtopiec nie prezentuje incydentow napadowych.

W badaniu angio-MRI uwidoczniono asymetri¢ tetnic
moézgowych. Po stronie prawej widoczne galezie tet-
nicy $rodkowej i tetnicy tylnej mézgu zwezone o stabym
sygnale — obraz sugeruje zmniejszony przepltyw w tym
zakresie. Po stronie lewej obraz tetnicy srodkowej i tylnej
moézgu w normie. Pojedyncza tetnica przednia mozgu
w odcinku A2, dalsze galezie stabo widoczne — na granicy
pola badania. Nie uwidoczniono cech malformacji naczy-
niowych o szybkim przeptywie krwi. Obraz angio-MRI
syfonow tetnic szyjnych symetryczny, prawidtowy sygnat
przeptywu w ukladzie krggowo-podstawnym.

W opinii konsultujacych dermatologa i reumatologa
obraz zmian odpowiada twardzinie linijnej typu en coup
de sabre. Konsultujacy kardiolog nie stwierdzit odchylen
ze strony uktadu krazenia. Dziecko objeto systematyczna
rehabilitacjg ruchowa oraz wdrozono leczenie farmakolo-
giczne, tj. witaming E, metotreksat, chloroching i metylo-
prednizolon.

W pazdzierniku 2012 roku, tj. po roku od ustalenia
rozpoznania, chlopiec po raz kolejny trafia na Oddziat
Pediatrii i Neurologii Wieku Rozwojowego z powodu
narastajacego niedowtadu potowiczego.

Przy przyjeciu dziecko w stanie ogdlnym dobrym, bez
cech infekcji. Widoczny wyrazny linijny zanik w obrebie
skory i tkanki podskornej twarzy po stronie prawej. Zanik
jezyka prawostronny. Ognisko lysienia w okolicy ciemie-
niowej po stronie prawej.

W badaniu neurologicznym obecny niedowtad pira-
midowy lewostronny, uwage zwraca réwniez przykurcz
Sciggna Achillesa. Nasilenie opisanych nieprawidtowosci
jest wieksze niz przed rokiem. Wykonane badania labora-
toryjne nie ujawnity nieprawidtowosci.

W badaniu EEG zapis nieprawidlowy bez zmian o cha-
rakterze napadowym. W poréwnaniu z zapisem poprzed-
nim poprawa czynnosci bioelektryczne;j.

Neurologia Dziecieca
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Ryc. 1 TK gtowy (26.09.2011); asymetria w obrebie
bruzd mézgu oraz uktadu komorowego. CT of the head
(26.09.2011;) asymmetry within the sulci of the brain and
ventricular system.

Ryc. 2 MR gtowy (28.09.2011); asymetria w obrebie pétkul
mozgu. MRI of the head (28.09.2011); asymmetry within
the brain hemispheres.

Ryc. 3 Linijny zanik skory i tkanki podskdrnej oraz ognisko
wylysienia po stronie prawej .Linear atrophy of the skin and
subcutaneous tissue, focus of alopecia on the right side.
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Ryc. 4 Asymetria jezyka. Asymmetry of tongue.

Ryc. 5 MR gtowy (21.09.2012); progresja zmian zanikowych
w obrebie prawej pétkuli mézgu. MRI of the head (21.09.2012);
progression of atrophic lesions within the right hemisphere.

Ocena psychologiczna  przeprowadzona testem
Wechslera wykazata nizsze niz przecietne mozliwosci inte-
lektualne dziecka (II — 82, IS = 97, IBS = 68). Chtopiec
pozostaje pod stalg opicka poradni psychologiczno-peda-
gogiczne] w zwigzku z obecnymi problemami zdrowot-
nymi, wadg wymowy i koniecznoscig umieszczenia go na
czas ksztatcenia i wychowania przedszkolnego w oddziale
integracyjnym.

W kontrolnym badaniu MRI glowy (21.09.2012 r.)
w poréwnaniu z badaniem sprzed roku stwierdzono
cechy progresji zmian zanikowych prawej potkuli mozgu
w postacig poszerzenia uktadu komorowego po stronie
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prawej i poglebienia bruzd moézgowia. Progresja doty-
czy rowniez zmian degeneracyjno-zanikowych istoty
bialej — stref gliozy. Asymetria struktur giebokich i uktadu
komorowego wynika z zaniku struktur moézgowia po
stronie prawej. Zaznaczona jest rowniez asymetria kona-
ré6w mozgu — prawy o mniejszej objetosci, z zaznaczo-
nym obszarem o podwyzszonym sygnale w T2 i FLAIR,
w prawym konarze moézgu i brzeznie w prawej polowie
mostu — najpewniej w przebiegu wtérnych zmian typu
degeneracji Wallera (ryc. 5).

Chiopiec wypisany z zaleceniem dalszej kontroli
w poradniach neurologicznej i reumatologicznej oraz sys-
tematycznej rehabilitacji.

DYSKUSJA

Zespol Parry’ego-Romberga jest schorzeniem wystepuja-
cym bardzo rzadko. Klasyfikuje si¢ go jako troponeuroze
— chorobe ze zlokalizowanymi zaburzeniami uktadu auto-
nomicznego oraz zmianami troficznymi lub jako wariant
twardziny ograniczonej. Istniejg doniesienia o wystgpowa-
niu rodzinnym [4]. Czg¢$ciej choruja kobiety. Najczesciej ma
poczatek miedzy 5. a 15. rokiem zycia.

Przyczyny nie sg do konca poznane. Postuluje si¢
udziat czynnikéw autoimmunologicznych, zaburzenia
autonomiczne nerwu trdjdzielnego, zmiany troficzne
uktadu wspoélczulnego oraz metabolizmu lipidéw w mézgu
[5], zaburzenia migracji komorek grzebienia nerwowego
w zyciu ptodowym [6], uraz [7]. Wedtug Cory i wsp. [8]
istotne znaczenie ma nieinfekcyjny, jednostronny proces
zapalny zwigzany z przewlektymi zaburzeniami wazomo-
toryki i zapaleniem nerwdw wspotczulnych.

Charakterystyczne i przydatne do ustalenia pewnego
rozpoznania jest wystgpienie objawow dermatologicznych.
Obejmuja one twardzing linijng z ogniskiem wylysienia.
Zanik oprocz skory dotyczy takze tkanki podskornej,
miegsni, czesci chrzestnych i kostnych czaszki, a takze
tkanki nerwowej mozgu.

Nie jest poznany zwigzek zespotu Parry’ego-Romberga
z twardzing linijng en coup de sabre. Obrazy kliniczne sg
bardzo zblizone. Wystepuje zanik skory o uktadzie linijnym,
najczesciej jednostronny o typowej lokalizacji w okolicy
czotowej, od linii brwi do owlosionej skory glowy. Skora
w obrebie zmian jest woskowozolta z linijnymi ogniskami
lysienia bliznowaciejacego. Obraz histopatologiczny obu
schorzen jest taki sam, jednak w przypadku twardziny en
coup de sabre zazwyczaj naciek zapalny siega do granicy
skory wilasciwej z tkanka tluszczowa. Doktadna charak-
terystyka i pordwnanie tych dwoch schorzen przedstawili
Bergler-Czop i wsp. [9].

Zespot Parry’ego-Romberga i twardzina en coup de
sabre sg uwazane przez niektorych autoréw za rézne mani-
festacje kliniczne tej samej choroby. Czasem rozpatruje si¢
zespot Parry’ego-Romberga jako zejScie twardziny ogra-
niczonej.

Menascu wsp. [10] opisali przypadek 13-latka z tym
zespotem, ktory zostal przyjety z powodu stanu migre-
nowego. MRI mézgu wykazaly zmiany w istocie bialej
okolicy czotowo-ciemieniowej i §cienczenie skory i1 kosci
czaszki. Trzy lata wczesniej zdiagnozowano u niego twar-
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dzing linijna, na podstawie obrazu klinicznego i wyniku
biopsji skory.

Brak jasnych kryteriow diagnostycznych umozliwia-
jacych rozréznienie pomiedzy tymi chorobami, a wyniki
badan neuropatologicznych i neuroobrazowania zwykle sa
niejednoznaczne. Twardzing en coup de sabre zazwyczaj
rozpoznaje si¢, gdy zmiany zanikowe nie sg zbyt glebokie
1 pacjent nie ma objawow neurologicznych. Tak rozumu-
jac, jej przebieg kliniczny jest tagodniejszy niz zespolu
Parry’ego-Romberga.

W obu schorzeniach postulowano udziat patogene-
tyczny zakazenia Borrelia burgdorferi (U naszego pacjenta
wykluczono zakazenie). Badanie Sommera i wsp. [11]
przeprowadzone u 278 chorych nie potwierdzito jednak
zwigzku pomiedzy infekcja Borrelia burgdorferi a poste-
pujacym zanikiem twarzy.

Wsrod przyczyn PRS brana jest pod uwage rola urazow,
w tym szczegoblnie urazow glowy [7]. W przypadku pre-
zentowanego przez nas chtopca uraz glowy stat si¢ przy-
czyng wnikliwszej oceny klinicznej oraz wskazaniem do
wykonania badania obrazowego, jednak obraz kliniczny
i radiologiczny przemawiaja przeciwko roli tego urazu
jako czynnika sprawczego rozpoznanej jednostki chorobo-
wej.

Oprocz zmian dermatologicznych charakterystyczne sa
zaburzenia neurologiczne. Btaszczyk i wsp. [12] przeba-
dali 19 chorych z cechami postgpujacego zaniku twarzy
i twardziny en coup de sabre w kierunku zmian w OUN.
Czgsto$¢ zmian w OUN byta wigksza u chorych z cechami
zaniku twarzy i twardziny en coup de sabre niz w grupie
kontrolnej. W 2003 roku Stone [13] przeprowadzit bada-
nie internetowe 205 pacjentéw z zespotem Parry’ego-
-Romberga. U 11% z nich stwierdzono padaczke, a u 19%
zmiany w motoryce konczyn. Czasem rdzne objawy neu-
rologiczne moga poprzedza¢ wystapienic zaniku skory
i tkanki podskoérnej [8, 14].

Wsréd objawow neurologicznych czeste sg napady
padaczkowe, migrenowe bole glowy, neuralgia nerwu
trojdzielnego, obustronne zaburzenia droég piramidowych,
postepujaca atrofia potkuli mézgu po stronie zaniku twarzy,
podwdjne widzenie, dysfunkcje nerwow okoruchowych,
przemijajace zaburzenia sensoryczne. U naszego pacjenta
gléwnym problemem neurologicznym jest postepujacy
potowiczy niedowlad lewostronny. Zapis EEG chtopca byt
nieprawidtowy, ale nie byto zmian napadowych. Wsrod
wielu opisanych chorych wystapita padaczka. Paprocka
i wsp. [15] przedstawili 10-letnig dziewczynke, w przy-
padku ktorej ze wzgledu na napady padaczkowe opisano
roznicowanie zespotu Parry’ego-Romberga z zapaleniem
moézgu Rasmussena. Klinicznie obserwowano napady
padaczkowe i jednostronne objawy neurologiczne.

Leczenie chorych rowniez nastrgcza wielu trudno-
sci. Tollefson i wsp. [1] u 57,1% chorych z potowiczym
zanikiem twarzy i twardzing typu en coup de sabre poda-
wali leki przeciwmalaryczne, a u 28,6% metotreksat.
U pozostatych stosowano jedynie emolienty. Skutecznosé¢
we wszystkich grupach byla kontrowersyjna. W terapii
uzywane sa takze glikokortykosteroidy, penicylina pro-
kainowa i inne antybiotyki, cyklosporyna, fototerapia,
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fizjoterapia i leki przeciwpadaczkowe. Celem leczenia jest
zahamowanie lub wygasniecie procesu chorobowego, co
udaje si¢ osiggnaé u niektorych pacjentow.

W przypadku opisanego chlopca pomimo stosunkowo
wczesnego rozpoznania oraz wdrozenia agresywnego
leczenia farmakologicznego obserwujemy narastanie
zmian patologicznych w obrgbie OUN oraz postgpujaca nie-
petnosprawnos$¢ ruchowa. Aktualnie trudno jest w sposob
obiektywny oceni¢ wplyw schorzenia na mozliwosci
poznawcze naszego pacjenta, po raz pierwszy dokonano
oceny mozliwosci intelektualnych dziecka w wieku lat 5,
tj. w momencie ustalenia rozpoznania choroby.

Po wygasnieciu procesu chorobowego dobre efekty
daja techniki chirurgii plastycznej, w tym wstrzykiwanie
autologicznej tkanki thuszczowej, syntetycznego kolagenu
i preparatdéw wypetniajacych zawierajacych kwas hialuro-
nowy [15, 16].

WNIO0SKI

Zespot Parry’ego-Romberga jest niezwykle trudnym w roz-
nicowaniu schorzeniem, czego dowodem jest dtuga droga
diagnostyczna, jaka przebyt prezentowany chory. Wsrod
opisow tej choroby istnieje wiele niejasnosci zarowno
nomenklaturowych, jak i1 diagnostycznych. Najbardziej
prawdopodobng przyczyng tych zawilosci jest zapewne
rzadkie jej wystgpowanie, a wigc trudnosci w badaniu
i porownaniu oraz wnioskowaniu na podstawie wickszej
ilosci chorych.

Istniejg hipotezy, iz postgpujacy potowiczy zanik
twarzy moze by¢ zejéciem twardziny linijnej en coup
de sabre lub jej odmiang. Prawdopodobne jest nawet, ze
zespol Parry’ego-Romberga a i twardzina linijna sa ta
samg choroba, w roznym stopniu zaawansowania.
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