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Generalize Morfea ile iliskili Romberg Parry Sendromu: Bir Olgu Sunumu

Romberg Parry Syndrome Associated With Generalized Morphea: A Case Report
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Ozet

Romberg Parry sendromu nadir gorilen ve idiopatik
norokutanodz bir bozukluktur. Subkutan doku, kas ve kra-
niofasyal kemiklerde progresif fasyal hemiatrofi gorilebil-
ir. Etiyolojisinde travma, heredite, sempatik sinir sistemi
hipo-hiperaktivitesi, enfeksiyonlar, otoimmunite, trigemi-
nal sinir anomalileri ve nérovaskiler bozukluklari vardir.
Tedavide rekonstruktif cerrahi teknikleri, lipo enjeksiyon,
silikon implantasyonu, metotrexate, steroid, UVA-1 ve
PUVA kullanilabilir. Olgumuz 2 yildir govdede ve ekstrem-
itelerde ¢ok sayida beyaz renkte plaklari, zigomatik ve
temporomandibular alanda hemifasyal atrofisi olan 6
yasinda kiz ¢ocuguydu. Laboratuvar ve radyolojik tetki-
klerinde ozellik yoktu. Romberg Parry sendromu tanisi
konuldu. Literatiirdeki Romberg Parry sendromu olgulari
genellikle lineer skleroderma ile iliskilidir. Romberg Parry
sendromu nadir gorildigl ve olgumuz generalize morfea
ile iliskili oldugu igin bu olguyu sunmaya karar verdik.

Anahtar Kelimeler: Romberg Parry sendromu, generalize
morfea, atrofi.

Abstract

Romberg Parry syndrome is an idiopathic neurocutaneous
disorder which is rarely seen. Progressive facial hemiatro-
phy may be seen in subcutaneous tissue, muscle and crani-
ofacial bones. There are trauma, heredity, hypo-
hyperactivation of Sympathetic nervous system, infections,
autoimmunity, anomalies of trigeminal nerve and neuro-
vascular disorders. Reconstructive surgery technical, lipo
injection, silicon implantation, methotrexate, steroid, UVA-
1 and PUVA can be used in treatment. Our case was 6 years
old girl presented with multiple white plaques on her body
and extremities and hemifacial atrophies on her zygomatic
and temporomandibular area. Laboratory and radiologic
investigations were unremarkable. Diagnosis was Romberg
Parry syndrome. Cases of Romberg Parry syndrome are
generally associated with linear scleroderma in literature.
We decided to report this case because Romberg Parry
syndrome is very rare and our case was associated with
generalized morphea.

Keywords: Romberg Parry syndrome, generalized morphea,
atrophy.

Giris

Parry Romberg sendromu nadir gorilen ve
nedeni bilinmeyen ndrokutandz bir hastalktir.
Subkutan doku, kas ve kraniofasyal kemikleri
de etkileyebilen progresif fasyal hemiatrofi ile
karakterizedir. Basta maksiller bélge tutulmakla
birlikte ¢cene ve alina da yayilabilir. Genellikle
ilk veya ikinci dekadin erken safhasinda baslar.
Klinik tablonun baslangic zamani, slresi ve
tutulum derecesi degiskendir. Genellikle 2-10
yillik aktif ilerleyici bir fazi takiben atrofi stabili-
ze olur. Lokalize skleroderma olarak bilinen
morfea; dermis ve/veya subkutan dokuda asiri
kollajen birikimi ile kalinlasmaya yol acarak
fonksiyonel veya kozmetik deformiteye neden
olabilir. Lezyonlarin lokalizasyonu, Raynaud
fenomeni ve sistemik tutulumun nadir olmasi
ile sistemik sklerodermadan ayrilir (1).

Yaygin morfeik plaklarin eslik ettigi Romberg
Parry sendromlu bu olgumuzu nadir gorilmesi
nedeniyle sunmayi uygun gordik.

Olgu Sunumu

6 yasinda kiz cocugu govde, kol ve bacaklarinda
cilt renginde acilma ve sertlik olusmasi nedeni
ile poliklinigimize basvurdu. Sikayetleri 2 yil
once baslamis ve yakin zamanda sol maksiller
bolgede belirgin atrofi olusmustu. Travma oy-
kiist ve sistemik hastaligi olmayan hastanin soy
gecmisinde benzer bulgular ve kollajen doku
hastaliklari bulunmuyordu. Ebeveynleri arasin-
da akrabalik olmayan hasta ailenin dordiinci
cocuguydu. Yapilan dermatolojik muayenesin-
de gévdede ve ekstremitelerde ¢ok sayida ke-
narlari viyolase ortasi fildisi renginde plaklara
eslik eden, zigomatik ve temporomandibular
bolgeyi iceren hemifasyal atrofi mevcuttu (Re-
sim1, 2, 3).

Daha 6nce herhangi bir tedavi almayan hasta-
nin lezyonlari 2 yildir giderek artmisti. Bas agri-
si, fasyal agri ve ndbet gecirme Oykisl olmayan
hastanin norolojik muayene sinde 6zellik bulu-
namadi.
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Bilici ve ark.

Resim 1: Hastanin yliziinde zigomatik ve tem-
poromandibular bolgeyi iceren hemifasyal at-
rofi mevcuttu.

Go6z hastaliklari kon sultasyonu sonucunda
okuler anomali saptanmadi. Artralji, ekstremite
glgslizlUgl ve herhangi baska sistemik sikayeti
yoktu. Fizik muayenesi normaldi. Hematolojik
ve biyokimyasal tetkikler, ESR (Eritrosit sedi-
mantasyon hizi) ve CRP (C-reaktif protein)
normal olarak saptandi. Yapilan magnetik re-
zonans gorintilemede (MRG) patolojik bulgu
saptanmadi. Hastadan biyopsi alindi. Histopa-
tolojik incelemede ylizeyde ortokeratoz, epi-
dermiste incelme, yer yer vakoular dejeneras-
yon, deri eklerinde azalma ve dermiste yogun
kollajen izlendi (Resim 4). Romberg Parry Send-
romu tanisi konuldu. Hastaya darbant UVB
fototerapisi ve lokal mometazon furoat pomad
tedavisi verildi. Tedaviye kismi yanit alindi.
Lezyonlarin palpasyonundaki sertligi kismen
geriledi. Yeni lezyon cikisi gorilmedi.

Tartisma

Parry-Romberg sendromu (PRS) sporadik ve
nedeni bilinmeyen yizin bir yaninda cilt ve
subkutan dokunun ilerleyici atrofisi ile karakte-
rizedir. Progressif hemifasyal atrofi olarak da
adlandirilan bozukluk siklikla trigeminal sinirin
bir veya daha fazla dalinin innerve ettigi der-
matomlarda yerlesir. Parry tarafindan 1825'te
ilk kez tanimlandigindan beri 800 vaka yayin-
lanmistir.

Resim 2: Hastanin gévdede ve ekstremitelerde
cok sayida kenarlari viyolase ortas fildisi ren-
ginde atrofik plaklari mevcuttu.

Prevalansi tam bilinmemekte birlikte 1/500.000
oldugu tahmin edilmektedir (1). Etiyolojisinde
ylz veya viicuda uygulanmis travma, heredite,
sempatik sinir sistemi hipo-hiperaktivitesi, en-
feksiyonlar (Borrelia burgdorferi, virus), oto-
immunite, trigeminal sinir anomalileri ve noro-
vaskiler bozukluklarin rol oynayabilecegi du-
sindlmisse de, en ¢ok kabul edilen goéris mul-
tifaktoriyel zeminde gelistigidir (2). Daha ¢ok
kadinlarda gorilen hastaliga epilepsi, fasyal
agri ve migren gibi noérolojik anomaliler eslik
edebilir. Kakisaka ve ark. PRS’ye eslik eden
medikal tedaviye direncli fokal epilepsili bir
vakayi yayinlamislardir (3). Stone ve ark. yaptik-
lari bir ¢calismada migren ve trigeminal nevralji-
nin PRS’'ye %52 ile en sik eslik eden norolojik
durumlar oldugunu belirtmislerdir (1). Prescott
ve ark. tarafindan okiler motor disfonksiyonu
olan dort vaka yayinlanmistir (4). Bizim olgu-
muzda MRG’ de ve yapilan gbz muayenesinde
patolojik bulgu saptanmamistir. Bazi hastalarda
vitiligo ve tiroid hastaliklar gibi otoimmun bo-
zukluklar olusabilecegi bildirilmistir. Creus ve
ark. PRS'li bir hastada yiiz tutulumu ile ayni
tarafli segmenter vitiligodan bahsetmislerdir.
Bizim hastamizda tiroid fonksiyon testleri nor-
maldi ve ciltte vitiligo ile uyumlu lezyon gorul-
medi (5). Lokalize skleroderma (morfea) kiiglk
sinirli plaklardan, yaygin ve derin lezyonlara
kadar degisen farkh bes grup klinik durumu
tanimlar. Lineer skleroderma gocuklar ve ado-
lesanlarda en yaygin goriilen tiptir. Blaszczyk ve
ark. PRS’nin derin lineer sklerodermanin agir
bir formu olabilecegini 6ne siirmislerdir (6).
Stone ise %10 vakada lezyonla ayni tarafli gév
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Bilici ve ark.

Resim 3: Hastanin govdede ve ekstremitelerde
¢ok sayida kenarlari viyolase ortasi fildisi ren-
ginde atrofik plaklari mevcuttu.

Resim 4: Histopatolojik incelemede yilizeyde
ortokeratoz, epidermiste incelme, yer yer va-
koular dejenerasyon, deri eklerinde azalma ve
dermiste yogun kollajen izlendi.

Resim 5: Histopatolojik inceleme

de ve ekstremitelerde lineer sklerodermal tutu-
lumun olabilecegini bildirmislerdir (1). Bizim
hastamizda sol aksiller bolgeden besinci par-
mak distaline ve sol kruristen baslayip ayak
dorsomedialine uzanan lineer atrofik hipo-
hiperpigmente plaklar mevcuttu. Bunun yanin-
da govde 6n ve arka yliziinde ¢ok sayida 3 ila

10 cm ebatlarinda morfeik plaklar bulunmak-
taydi. Tedavide rekonstruktif fasyal cerrahi
teknikleri; lipo enjeksiyon, silikon implantasyo-
nu, metotrexate, steroideler, UVA-1 ve banyo
PUVA kullanilabilir.

PRS literatiirde daha sik olarak lineer sklero-
derma (en coup de sabre) ile yakin iliskili olarak
bildirilmistir. Bununla birlikte nadiren bizim
olgumuzda oldugu gibi generalize morfea ile
birlikte de gorilebilmektedir.
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