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OZET

Girig: Skleroderma; kollajen yapim ve yikiminda ortaya
ctkan bozukluklardan kaynaklanan, deri ve deri alti dokularda
kalinlasmaya ve sertlesmeye yol agan kronik bir hastaliktir.

Olgu Sunumu: Pek c¢ok alt tipi olan sklerodermanin ¢ocuklarda
en ¢ok gorulen tipi; lokalize sklerodermanin lineer formu, diger
bir deyisle morfea olmustur. Morfea; g¢ene bdlgesini etkiledigi
zaman, iskeletsel ve digsel ortodontik malformasyonlara ve
dislerde surme gecikmelerine neden olabilmektedir. Morfeanin
deri, deri alti dokulara ve kemige kadar ilerleyebilen progresif
hemifasial atrofiyle seyreden formuna Parry Romberg Sendromu
(PRS) adi verilmektedir. Parry Romberg Sendromu nérokutanoz
bir rahatsizliktir. Bu olgu sunumunda, Parry Romberg Sendromu
tanili pediatrik bir hastada goérulen, nadir gorilen ekstraoral ve
intraoral bulgulardan bahsedilmistir.

Sonug: Nadir bir hastalik olan Parry Romberg Sendromunun
ozelliklerini bilmek, dis hekimlerinin bu vakalari tanimasina ve
tedavi planlamasina katki saglayacaktir.
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ABSTRACT

Introduction: Scleroderma is a chronic disease that causes
thickening and hardening of the skin and subcutaneous tissues,
resulting from disorders in collagen production and destruction.

Case Report: The most common type of scleroderma in
children, which has many subtypes; is the linear form of localized
scleroderma, in other words, morphea. Morphea; When it
affects the jaw area, it can cause skeletal and dental orthodontic
malformations and tooth eruption delays. Morphea; The form
with progressive hemifacial atrophy that can progress to the
skin, subcutaneous tissues and bone is called Parry Romberg
Syndrome. Parry Romberg syndrome is a neurocutaneous
disorder. In this case report, rare extraoral and intraoral findings in
a pediatric patient with Parry Romberg Syndrome are discussed.

Conclusion: Knowing the characteristics of Parry Romberg
Syndrome, which is a rare disease, will help dentists recognize
these cases and plan treatment.

Keywords: Localized scleroderma, Morphea, Parry Romberg
Syndrome
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GiRiS

Skleroderma, deriyi, i¢ organlari, kaslari ve kan da-
marlarini etkileyebilen fibrozan, inflamatuar otoim-
min bir hastaliktir. Sistemik skleroderma, generalize
fibrotik dokularla karakterize bir formudur." Lokalize
form ise kollajen yogunlugunun artmasiyla deri sert-
ligine ve kalinhi§ina yol agan plak veya lineer gibi alt
cesitleri olan ve belirli bir alani tutan iyi huylu for-
mudur.2 Sistemik sklerodermanin aksine, lokalize
formlarda buyuk i¢ organlar tutulmaz. Lineer formlar
Oncelikle yuz ve ekstremiteleri etkiler. Yizde, fronto-
paryetal sagl derinin paramedian kisimlari, 6zellikle
alin en sik gorilen yerlerdir. Frontal kemik de da-
hil olmak Uzere altta yatan doku etkilenebilir ve bir
oluk veya kemik ¢okiintlisii olugu olusturabilir.® Lo-
kalize skleroderma c¢ocuklarda yetigkinlere oranla
daha fazla gdrulen hemifasiyal atrofinin eslik ettigi
formdur. Lineer formu morfea olarak adlandirilir ve
morfeanin 2/3’G 18 yas alti gocuklarda gorilir.*5 Ke-
mik dahil olmak Uzere altta yatan yapilari etkileyen
dogrusal veya segmental olabilen ve sekil olarak
yuvarlak, sinirlandiriimis veya ciltle sinirli bir nok-
ta veya plak olarak gérulebilir. Bu nedenle morfoea
(Yunanca “morphe/morpho”, sekil) olarak adlandiri-
lir.® Morfeanin sagli deride veya alnin frontopariyetal
bdlgesinde gorilen formu yizin morfeasidir ve kilig
kini seklinde bir forma sahip oldugu i¢in bu duruma
“en coup de sabre” (ECDS) adi verilir.” “En coup de
sabre” (ECDS) terimi, frontal bélgede bir kili¢ kesigi
ile paramedian lineer bir ¢izgi benzerligini ifade eder.
ECDS bu cizgiyi takip ederek orta yize kadar uza-
nabilir, burun kenari boyunca paramedian bazen Ust
dudak ve ceneye ulasabilmektedir.® Yiizin morfea-
sinin progresif fasial hemiatrofiyle seyreden formu
Parry Romberg Sendromu olarak tanimlanir. Par-
ry-Romberg sendromu (PRS), 6zellikle yiz derisinin
bir tarafinda, deri alti doku, kas ve kemigin kronik
progresif maksillofasiyal atrofisi ile karakterize, nis-
peten nadir gorilen bir disfonksiyon hastaligini ifade
eder. Hastaligin aktif fazi sirasinda immunosupre-
sif tedavi ile klinik iyilesme, altta yatan immunolojik
aracil bir sureci gucli bir sekilde dustndurir ancak
patofizyolojisi belirsizligini korumaktadir. N&rolo-
jik semptomlar (nébetler, bas agrisi ve yliz agrisi)
hastalarin %15-20’sini etkiler ve manyetik rezonans
goruntileme ile beyin tutulumu siklikla gérilmekte-
dir.3"° Parry 1825’te, Romberg 1846’da hemifasiyal
atrofiyi tanimlamis ve Eulenburg 1871’de yeni idi-

yopatik (progresif) hemifasiyal atrofi (IHA) terimi-
ni tanitmigtir. IHA, esas olarak maksillaya karsilk
gelen orta yuzun hemifasiyal tutulumunun oldugu,
ancak bazi durumlarda mandibulayi da tutan nadir
bir hastaliktir. Dis anormallikleri, okller anormallik-
ler ve dilin etkilenmesi de rapor edilmistir. ECDS ve
IHAnIn her ikisi de kutandz skleroz ve atrofi ile bag
dokusunun trofik anormallikleridir, atrofi IHA'da bas-
kindir ve altta yatan yapilarin kesinlikle etkilendigi
gOrulmustir. Ancak ayni hastada istisnai olarak IHA
ve ECDS birlikte olabildigi belirtiimigtir.6 Trigeminal
sinirin innerve ettigi bolgedeki deri, deri alti doku ve
iskeletin atrofi derecesine goére PRS hafif, orta ve
siddetli olarak siniflandirilabilir. PRS’nin prevalansi
genel poptlasyonda 250.000’de 1’dir ve hafif kadin
hakimiyeti oldugu bildirilmistir. Genellikle yasamin
ilk on yilinda veya ikinci on yilinin baslarinda semp-
tomlari belirginlesmektedir. Travma, enfeksiyon, ge-
netik faktor, epilepsi, migren, trigeminal nevrit, len-
fositik noérovaskiilit, lokalize skleroderma, endokrin
bozuklugu, otoimmdinite, sempatik sinir sisteminin
hiper- veya hipo-aktivitesi ve serebellumun yag me-
tabolizmasinda bozukluk gibi ¢ok sayida neden ileri
sUrdlmustir." 2 Az sayida hastada vitiligo, tiroid so-
runlari, sistemik skleroz, inflamatuar barsak hastali-
g1, romatoid artrit, ankilozan spondilit, sistemik lupus
eritematozus ve multipl skleroz gibi diger otoimmin
bozukluklar da rapor edilmistir. Eslik eden agdiz ve
cevre dokularinda alin, yanaklar, ¢ene, dudaklar,
disler, dis etleri ve dil tutulumu gérilmustur. Bu belir-
tiler dudaklarin ve dilin yarisinin atrofisi, mandibula
gOvdesinin veya tUmundn gelisim geriligi, gecikmis
dis strmesi, kdklerin gelisim anormallikleri, burunda
orta hat sapmasi, mulberry molarlar, parotis ve sub-
mandibular tikurik bezlerinin eksikligi de gorulebil-
mektedir.”® Literatire bakildijinda, Parry Romberg
Sendromu’nun oral bulgularini konu alan ¢alismalar
oldukga sinirhdir. Bu vaka sunumunda, Gaziantep
Universitesi Dis Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Bélii-
mu{’ ne bagvurmus Parry Romberg Sendromu tanili
11 yas 1 aylik erkek hastanin ekstraoral ve intraoral
bulgulari degerlendirilecektir.

OLGU SUNUMU

11 yas 1 aylik erkek hasta, 12 numarali disinde mev-
cut olan mobilite sikayetiyle, Gaziantep Universitesi
Dis Hekimligi Fakiiltesi Pedodonti Bolimi’'ne bas-
vurmustur. Hastanin velisinden ve kendisinden ali-
nan aydinlatilmig onam formu ve ¢ocuk riza formun-
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da kimlik bilgileri sakli tutularak; hastaya ait klinik,
radyolojik verilerin, radyograf, video, tetkik sonugla-
rinin ve diger dékimanlarin teshis, egitim ve/veya
bilimsel amacglh kullanilmasi onay! alinmigtir. Alinan
medikal anamnezde, hastanin 30 aylikken gézin-
de sivri cisim travmasi sonrasi enfeksiyon gelistigi
ve glokoma yol actidi; iki kez idiopatik konvlsiyon
gecirdigi ve 3 yasindan sonra yuzin sag yarisinda
yanaklarinda kabarti seklinde lezyonlar, alopesi, alin
ve sacli deride kilig kini seklinde lezyonlar meyda-
na geldigi dgrenilmigtir. Bu bulgular sonrasi yapilan
incelemelerde hasta 2018 yilinda Parry Romberg
Sendromu ve epilepsi tanisi almistir. Hastanin baba-
sinda psoériazis; babaannesinde tanisi net olmayan
bir romatizmal hastalik oldugu 6grenilmistir. Medikal
tedavisinde metotreksat (15 mg, 3 haftada bir), leve-
tirasetam (750 mg/giin) ve glokom igin latanoprost
kullanmakta oldugunu bildirmistir. YUzin morfeadan
etkilenen sag Ust kadranina ytiz gelisimini artirmak
ve dis stirmesini hizlandirmak icin 4 yil sire ile fizik
tedavi aldigini bildirmigtir. Hastanin ekstraoral mua-
yenesinde sag ylz bolgesinde (zigoma, alin, mak-
silla, mandibulay! igeren) atrofi gorilmuistir. Orta
yuz ve alindaki ¢okukligin yanisira alinda etkilenen
bblgede alopesinin ve kili¢ kini seklinde tarif edilen
lineer gizginin mevcut oldugu gortlmistir. Sag goz
¢ukurunun sola gore daha kiguk oldugu ve goz ki-
resinin saga dogru kaymis oldugu goérilmastir. Bur-
nun tamamiyla sag tarafa deviye oldugunu hastanin
bu sebeple adiz solunumu yaptigi 6grenilmistir. Sag
agiz kosesinin sola gore yukariya kaydigi gorilmus-
tir (Resim 1).

Hastanin yapilan intraoral muayenesinde agiz agik-
hginin sinirh oldugu (24 mm) ve agiz acildiginda
mandibulanin saga dogru deviye oldugu gorilmus-
tir. intraoral olarak hastada orta hat kaymasi mev-
cut oldugu gorilmistir (Resim 2). Ancak bu kayma
burun deviasyonu ile hem maksilla hem mandibula
kaynakh oldugundan ol¢lilememistir. Hastanin sag
bdlgesinde maksillanin gelisim yetersizligine bagl
olarak meydana gelen agik kapanis; sol bdlgede ise
¢apraz kapanis bulundugu gorilmastar. 12 ve 14 nu-
maral dislerde Miller (14) siniflamasina goére Sinif llI
mobilite (kuvvet uygulandiginda 2 mm’yi asan buk-
kolingual hareketlilik ile meziodistal ve vertikal yonlu
hareketlilik) gorilmuistir. Hastanin 12 nolu disinde
internal rezorpsiyona bagli kronun vestibil ve pala-
tinal ylzeyinde perforasyon olusturan pink spot olu-
sumu gorilmastir (Resim 2). Hastanin daha 6nce
alinan panoramik radyografileri ve yeni panoramik
radyografisi ile yapilan degerlendirmede (Resim 3),
12 ve 14 numaral diglerinin koklerinde agenezi ol-
dugu gorulmustar. 16 ve 17 numarah diglerin ise za-
man igerisinde stirmedigi ve yine kdklerinde agenezi
oldugu gérulmustur. Alt ve Ust ¢enenin etkilenmeyen
kadranlarinda ise dig slirmesinin normal oldugu g6z-
lenmistir. Agizda dis tasi ve ¢lrik bulgusuna rast-
lanmamistir. Bunlarla beraber dilin sag yarisinin sola
goOre atrofik oldugu gorulmastar.

Noéroloji konsultasyonu nedeniyle kulaga ve sakak-
lara vuran agrinin disler kaynakli olabilecegdi stuphe-
siyle hastamizdan 11 yas rontgeni de alinmistir. 6
aylik araliklarla kontrol takipleri sirmektedir. Has-
tanin iskeletsel ve dissel malformasyonlari siddetli

Resim 1. Hastanin ekstraoral fotograflari a) Etkilenen ylz boélgesi (sag maksiller bolge),
b) Alin bdlgesinde gorilen ‘en coup de sabre’, ¢) Agiz kbsesi ve burun deviasyonu
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oldugundan hastaya sabit ortodontik tedavi sonra-
sinda ortognatik cerrahi planlanmistir. 16 ve 17 nu-
maral diglerin sirmemesi; ayni zamanda 12 ve 14
numarali diglerin gekiminden sonra olusacak bosluk-
lardan dolayi hastanin ortognatik cerrahi sonrasinda

o S

e) Maksilla ( pink spot gérinimi), f) Mandibula

Resim 2. Hastanin agiz igi fotograflari a) Agiz kapali, b) Agiz acik, c) Sag lateral kapanig

protetik rehabilitasyon almasi planlanmistir. Hasta-
nin ortodontik tedavi sireci baslatiimistir ve fonksi-
yonel ve estetik islevlerin devamlihdi igin fizik tedavi
ile desteklenmesine devam edilmesi onerilmistir.

o

, d) Sol laterale kapanis,

Resim 3. Hastadan alinan panoramik ve periapikal radyografiler
a) Hasta yasi 7 yil 1 ay b) 10 yil 5 ay ¢) 11 yil 1 ay d) Sag ust premolar bolge

1581 ADO Kins ime feiss!
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TARTISMA

PRS, tahmini prevalansi 250.000 kiside 1 olan nadir
bir hastaliktir ve kadinlari erkeklerden ¢ kat daha
fazla etkiler. Tium hastalarin yizde ellisi 10 yas ci-
varinda bagvurur; ancak tium vakalarin %8'’i 25 ya-
sindan sonra gorulmektedir. Hastalik zamanla yavas
ilerler, ancak ortalama yedi yil sonra stabilize olma
egilimindedir. Tani klinik olarak konulur, ancak go-
rintileme ve deri biyopsisi ile daha fazla destekle-
nebilir. PRS kendisini yizin en ¢ok sag Ust tarafinda
gOsterir ve morphea en coup de sabre sol tarafta
yerlesim gostermektedir.'®

Kollajen uretimi ve yikiminda sorun yaratan Parry
Romberg Sendromu’ nun altta yatan sebepleri
heniiz tam olarak anlasilamamistir.” En ¢ok
gorulen sebeplerden biri gocukluk gaginda yasanan
travmalardir.’® Nadir olarak ailesel gegis gosteren
vakalarda sklerodermanin bu alt tipinin ortak
tetikleyicilere maruziyet sonucu gelistigi bildirilmistir.
7 Zulian ve ark.’® lokalize sklerodermayla iligkili
yaptidi retrospektif bir g¢alismada, hastalarin
%12’sinde ailesel romatizmal ve otoimmun
hastaliklar bildirmigtir. Yine ayni ¢alismada, en ¢ok
kadinlarda go6rildigd; bu belirginligin 10 yasindan
sonra daha da arttigi ve sklerodermanin ortalama
7.3 yasta etkiledigi bildirmistir. Parry Romberg
sendromlu veya morfeall hastalarin %8’inin nébet
gegcirdigi, bunun yani sira bu hastalarda vaskuler
malformasyonlar, davranis degisiklikleri, beyin
goruntilemede anormallikler ve Kkalsifiye yapillar,
Uveit, okduler tutulum, glokom, keratit, episklerit
gibi sklerodermaya eglik eden rahatsizliklar
gorilebilecedi bildirilmigtir."®

Sunulan hastanin morfeasinin travmadan sonra ge-
lismis olmasi, epilepsi ve glokom tanisi almasi, aile
gegmiginde romatizmal hastalik bulunmasi ve me-
totreksat kullanimi ile skar dokusunun endurasyo-
nunda azalma olmasi Fett N ve ark.", Arif T. ve ark.
16, Zulian ve ark.'® destekler niteliktedir.

Parry Romberg Sendromu kendi kendini sinirlayan
bir hastaliktir ve tibbi tedavi ihtiyaci vardir. Otoimmiin
ve romatolojik bozukluklarin eglik etmesi nedeniyle
Metotreksat gibi immunsupresifler, kortikosteroidler,
siklofosfamid ve azatioprin gibi ilaglar medikasyonda
kullaniimaktadir. Metotreksat, aktif hastalik i¢in stan-
dart tedavidir. Kortikosteroidlerin 6 aylik kullanimin
ardindan azaltildigi, hastalik klinik olarak stabil oldu-

gunda otolog yag asilama tekniklerinin estetik kaygi-
lar igin kullanilabilecegi bildirilmigtir.'

PRS ile morfea en coup de sabre arasindaki iligki
konusunda bazi tartismalar mevcuttur. 54 hastayla
incelenen en genis kohort, her iki hastaligin siklik-
la bir arada oldugu rapor edilmistir. Diger yazarlar,
her ikisinin de PRS’de kutandz skleroz olmamasi ve
dermal elastik dokunun korunmasi gibi histopatolo-
jik 6zellikleriyle ayirt edilebilecedine inanmaktadir ve
bu da PRS’ nu skleroderma hastaliklari spektrumun-
dan ayirmaktadir.® Bu vaka sunumunda sendroma
morfea en coup de sabre bulgulari eslik etmektedir.

Hafif-orta siddette PRS’li hastalarda tek tarafli fonk-
siyonel apareyin aktif kullanimi ve sabit ortodontik
tedavi ergen blyume déneminde dentoalveolar ve
iskeletsel problemlerde olumlu degisikliklere neden
olabilecegi rapor edilmistir. Orta ve siddetli PRS va-
kalarinda ortodontistler, dis problemlerinin ve ylz
asimetrisinin ortodontik veya cerrahi bir yaklagsimla
tedavi edilip edilemeyecedini belirlemelidir. Bu du-
rumda ortodontistler, ortodontik tedavi sirasinda ark
boyutunu ve dikey ylksekligi eski haline getirmeye
veya korumaya calismalidir."

Bu vakada tedavilerin amaci hastanin estetik ve
fonksiyonel ihtiyaglarini gidermek olmustur. Has-
tanin gigneme fonksiyonlarini yapabilmesini sagla-
mak, var olan okluzal travmalari ortadan kaldirmak
ve ortognatik cerrahiye hazirlik yapabilmek icin
hastaya sabit ortodontik tedavi baslanmistir. Kemik
atrofisi mevcut oldugundan ortodontik ve ortognatik
mudahaleler planlanmigtir.

PRS, 10 yasindan 6nce veya yasamin ilk on yilinda
ortaya ciktiginda atrofinin aktif agsamasi, dis germ
olusumu, kron ve kok gelisimi ve kalici diglerin sur-
mesi asamasina denk gelebilir. Bu nedenle, PRS
hastalarindaki dis sorunlari, dogustan eksik, kisa
kok, mikrodonti, gecikmis strme/gémull disler ve
genis kokler dahil olmak lizere ¢ok gesitli olabilmek-
tedir.”

Miiller ve ark." 4-17 yas arasindaki saglikli gocuk-
lar Gzerinde maksimum agiz acikliginin degerlendi-
rilmesi amaciyla yaptigi ¢alismada, ortalama agiz
acikligi kiz ve erkek g¢ocuklar igin ortalama 45 mm
bulunmustur. PBS vakalarinda ¢ene kemiklerinde
gelisim geriligi ve yuzin bir boliminun etkilenme-
si durumunda agiz agikhdi sinirli olabilir. Bu vakada
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agiz acikhgr 24 mm olarak ol¢timustr.

PRS’nin yénetimi zordur ve genellikle multidisipliner
bir yaklasim gerekir. PRS tedavisi hastaligin
ilerlemesini yavaglatmayi ve semptomatik rahatlama
saglamayi amaglar. Dis, cilt, sa¢ ve tirnak yapilari
ektodermal kokenli gelisim gosterdidi icin herhangi
bir dental anomali, lokal veya genel olmasi fark et-
meksizin, diger ektodermal dokularda da anomaliler
olabilecegini distndurebilir. Bu ylizden diglenmenin
gelisim durumunun olasi PBS vakasinin ciddiyetini
tanimlayabilecegi varsayilmaktadir. Cocuk dis heki-
mi dis gelisiminin etkilenmesine neden olan olasi bir
PBS vakasinin ilk tibbi teshisini koyabilir.2°

SONUG

Bu olgu sunumunda, sklerodermanin alt tiplerinden
olan morfeaya sahip Parry Romberg sendromlu pe-
diatrik bir hastanin ekstraoral ve intraoral bulgular
sunulmustur. Sonug olarak; gerek iyi bir anamnez
ve O6zgun oral bulgularin saptanmasiyla erken tani
konulabilmesi, gerekse bu oral bulgulara ydnelik
spesifik tedavilerle hastanin yasam kalitesinin artiril-
masi yonunden hastaligi tanimak olduk¢a énemlidir.
Hastaligi siddetine gore kategorize etmek, tedavi se-
¢iminde yardimci olmak mudmkuindir. Tedavi secge-
nekleri konservatif antiinflamatuar ilag tedavisinden
lipofilling ve rekonstriktif ortognatik cerrahiye kadar
degismektedir. Multidisipliner bir yaklasim, hasta-
hgin ilerlemesi boyunca ve sonrasinda psiko-sos-
yal destegin birincil éneme sahip oldugu, hastaya
Ozel bir tedavi planina izin vermelidir. Bu hastalikla
iliskili vaka sayilarinin fazla oldugu calismalar dig
hekimlerinin bu vakayla ilgili mevcut klinik bilgileri-
nin artacagl ve saglik hizmetine katki saglayacagi
ongdrulmektedir.
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