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A Parry-Romberg-szindréma ritka, lassan progredidld, autolimitilt betegség, melyet unilateralis arcfélatrophia jelle-
mez. Altaliban gyerek-, fiatal feln6tt korban manifesztalédik. Az atrophia mértékének, illetve a tarsul6 egyéb tiinetek
valtozatossagianak kovetkeztében a betegség diagnézisa, a progndzis megitélése és a kezelés nagy kihivast jelent.
Az esetbemutatds célja ravilagitani a diagnézis felallitisinak nehézségeire, bemutatni a beteg kivizsgaldsinak 1épéseit,
kivalasztisdra, illetve a szindrémaval gyakran el6fordulé betegségek keresésére.
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Parry-Romberg syndrome

Parry—-Romberg syndrome is a rare, slowly progressive, autolimitated disease, characterized by unilateral facial atro-
phy. It is usually manifested in childhood and young adulthood. Because of the degree of atrophy and the variety of
symptoms, the diagnosis, prognosis, and treatment of Parry—Romberg syndrome are a major challenge. The purpose
of this case presentation is to highlight the difficulty of establishing the diagnosis, furthermore, to present the steps
of examining the patient and to draw attention to the importance of proper timing of the surgery. Moreover, it wants
to emphasize the importance of looking for diseases that often occur with the mentioned syndrome.
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Roviditések

CT = (computed tomography) szdmitégépes tomogrifia;
EMG = clektromiogrifia; IgG = immunglobulin-G; MR =
(magnetic resonance) madagneses rezonancia; PRS = Parry—
Romberg-szindroma; RF = reumatoid faktor

nak jobb oldalan kialakulé fehéres behtizédast, mely fo-
kozatosan, lassan progredialt. 16 éves kordra a jobb arc-
fél sorvaddsa szembetlindvé vilt, szidjzugelhtzodas
jelentkezett; a hiton a gerinc mellett kétoldalt 1-1 te-
nyérnyi teriileten a bér behazddott, barndsan pigmen-
taltta valt, nyelve a jobb oldalon atrofizilt, enophthal-
mus alakult ki.

A 43¢ Gbeteg jobb oldali i tria (1. dbra), s . .
éves nBbeteg jobb oldali arcaszimmetria (1. dbra) A betegnél 2-3 éve fejfajas, a jobb szemben idegentest-

tejfajas, illetve a jobb szemben kialakult idegentest-érzés

miatt érkezett ambulancidnkra. Anamnézisébdl kieme-
lendd, hogy kisgyermekkorban a jobb szemébe oltott
mész keriilt, ezt kovetGen litisa gyengébb lett, illetve
hogy autébalesetben évekkel ezel6tt agyrazkodast szen-
vedett; csalddi anamnézisében pedig a maternél vitiligo
jelenléte.

A betegség lefolydsa betegiinknél a kovetkezSképpen
alakult: a beteg el6szor 10 éves koraban észlelte az alla-

érzés, az allon viszketd érzés, izomringasok jelentek
meg; arcaszimmetridja az utébbi években nem romlott.

Osztilyunkon szovettani mintavétel tortént. A szovet-
tani eredmény igazolta a subepithelialis elasztikus rostok
valtozatos ecloszlasat, részben degenericié jelenlétével,
a dermalis zoéna elvékonyodasat (2. dbra), illetve mér-
sékelt perivascularis lymphocytas infiltraciét elszértan.
Koponya-CT-, illetve -MR-vizsgilat késziilt, melyen int-
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1. ibra | Preoperativ kép: jobb oldali hemifacialis atrophia

Szovettan: subepithelialis elasztikus rostok valtozatos eloszlisa
részben degenericié jelenlétével, a dermalis z6na elvékonyoda-
saval (piros nyil)

racranialis eltérés nem volt észlelhetd; kimutatta az
enophthalmust (3. 4bra), a subcutan zsirszovet elkeske-
nyedését, illetve kozepes arcizom-atrophidt (4. dbra).
Csontdestrukcié nem volt jelen.

Ideggyogyaszati vizsgalat tortént. Az EMG-vizsgalat
izommiikodés-zavart nem igazolt.

Kiegészit6 laborvizsgalatokat végeztiink, melyek ered-
ményei koziil kiemelend6 az RF kismértékii emelkedése
(20 UI/ml), illetve a virusszeroldgiai vizsgalattal igazolt
Lyme-IgG-pozitivitas.

Ezt kovetGen reumatoldgiai-immunolégiai szakvizs-
galat, véleményezés tortént, mely a betegséget inaktiv
fazistnak véleményezte, és lokilis kezelést, illetve a jelen
stidiumban madr elvégezhetd plasztikai mtétet javasolt.

Mivel el6rehaladott Parry—Romberg-szindréméaban
(PRS) az immunszuppressziv kezelésre nincs meggy$z6
adat, a tovabbi kezelés szempontjabél plasztikai mdtét
mellett dontottiink. A beteget elézetesen felviligositot-
tuk a zsirszovet részleges atrophidja miatt az esctleges
tobblépcsds miitéti megoldasrol.
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3. dbra MR: enophthalmus (piros nyil)

MR = midgneses rezonancia

4. ibra MR: cutis, subcutis, illetve izom elvékonyodasa; csontdestruk-
¢i6 nincs (piros nyil)

Miitét

2018. 12. 13-4n autoldg hasi zsir augmentaciojat végez-
tik.

A mtétet hasi zsirszovet gytjtésével kezdtiik. Alapos
jodoformos lemosds utin, 0,1%-os Lidocain-Tonogen
infiltriciéjat kovetSen, a koldok alatt kb. 6 cm-es bér-
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metszést ejtettiink, disszektorral a hasi zsirszovetig pre-
pardltunk. A megfelel§ mennyiségii zsirszovet kinyerése
utdn a sebet két rétegben zartuk, a sebiiregben szivé-
drént hagytunk.

Ezt kovetSen alapos jodoformos lemosis utan, 0,1%-os
Lidocain-Tonogen infiltraci6jat kovetSen, az érintett arc
bdrét pracauricularis metszésbdl inditva az dllcsont széle
mentén felpreparalva rekeszeket képeztiink a bér alatt,
melybe a kordbban eltavolitott hasi zsirt augmentéltuk.
A sebet két rétegben egyesitettiik; mindharom rekeszbe
gumidrént helyeztiink, ezt kovetSen fedGkotés felhelye-
zése tortént.

A teljes miitéti vide6 a kovetkez§ linken tekinthet6
meg:
https://www.youtube.com/watch?v=S1TeDlotWgo&t=4s

A posztoperativ dpolds soran profilaktikus intravénas
antibiotikumos terdpia keriilt alkalmazasra, amoxicillin-
klavulinsav 3 x 1,2 g, illetve a kialakult 6déma miatt le-
épité szteroidos gyulladiscsokkents kezelést kapott a
beteg, metilprednizolont a posztoperativ elsé napon 2 x
125 mg, a masodik napon 2 x 80 mg, a harmadik napon
2 x 40 mg, a negyedik napon 1 x 40 mg dézisban.

A korai posztoperativ eredmény szembeting volt, si-
keriilt elérni a két arcfél szimmetrikus jellegét (5. abra).

A beteget mindennapos kotéscserét kovetSen a poszt-
operativ 8. dpoldsi napon jé dltalinos dllapotban ottho-
niba bocsitottuk. Otthoniban amoxicillin-klavulansav
tabletta, 875/125 mg, kerdlt felirdsra.

A kés6i posztoperativ szakban, 1 hénappal a miitétet
kovetSen, a betegnél a betiltetett zsirszovet kismértékd
atrofizicidja jelentkezett. A betegség inaktiv jellege mi-
att immunoldgiai kovetést nem tartottunk sziikségesnek.

A beteg a 3 hénapos kontrollvizsgilaton nem jelent
meg.

5. dbra

| Posztoperativ kép

ESETISMERTETES

Megbeszélés

A Parry-Romberg-szindréma, vagy mds néven progresz-
sziv facialis hemiatrophia, ritka degenerativ betegség,
melyet unilateralis arcatrophia jellemez. A betegség auto-
limitalt, egy bizonyos id6 utin kezelés nélkiil is megall a
folyamat progresszidja. A leggyakrabban a bér, a subcu-
tan zsirszovet, ritkdbban az izom-, a porc- és a csontszo-
vet lasst és progressziv destrukcidja alakul ki, mely az
érintett arcfél esztétikdjat, illetve funkcionalitdsat rontja.
A betegséget elGszor Parry irta le 1825-ben, majd
Romberg 1846-ban pontositotta [1, 2]. Prevalenciija
1,/700 000, a nSk korében gyakoribb [3].

A PRS kialakulasdnak pontos patomechanizmusa maig
nem tisztizott. Tobb hipotézis sziiletett a kiviltd ténye-
z6t illetGen. Az egyik elmélet szerint a PRS autoimmun
betegség: az autoreaktiv immunsejt vagy az altala termelt
autoantitest lerak6dik a bér, subcutan zsir-, izom-, porc-
és csontszovetben, ahol szovetkarosodast okozd, im-
munmedidlt gyulladast valt ki, ennek kovetkeztében e
szovetek lassti és progressziv destrukci6jat okozva.

Egyes esetekben a betegség kialakuldsit mechanikai
sériilésbdl eredeztetik, de a PRS-betegek tobbségénél
nincs traumds koérel6zmény [4]. Bizonyos szerzdk a be-
tegség hatterében genetikai okot, szomatikus muticiot
feltételeznek. A PRS-betegeknek egyedi proinflammato-
ricus génexpresszios profiljuk van, ezeknél a betegeknél
az 1124, IL8, PROK2, CSF3, C190rf59, ADAMTS4,
RTL1, CALCA, DPPA2, HAMP gének fokozott, illetve
a WISP2, LOC440925, SCARA5, LCES5A, ZAN,
HAND2, OLIG3, Cl0orf96, TRIM48, OPNIMW2
gének csokkent expressziojat mutattak ki [5]. Az utobbi
id6ben tobb publikicié jelent meg, melyekben a borreli-
osissal hozzak Osszefiiggésbe a megbetegedést, am na-
gyobb esetszdmot feldolgozé tanulminy még nem ké-
sziilt. A PRS autolimitalt jellege miatt a szeropozitiv
betegeknél alkalmazott antibiotikumkezelés utin a be-
tegségben beallt inaktiv fizis nem igazolhat6 a terdpia
hatasara [6-8].

A betegségben szenvedd egyén a sziiletéskor teljesen
egészséges. A betegség alattomosan alakul ki, az els tii-
netek altaliban az egyén els6 két évtizedében jelennek
meg. A betegség tiinetei, lefolydsa, valamint stlyossiga
egyénenként jelentSs eltérést mutat. A pontos diagnozis
felallitsa a tiinetek megjelenéséhez képest a szakiroda-
lom szerint 9-10 évet késhet.

Gyakran tarsulnak hozza neuroldgiai tiinetek: trigemi-
nusneuralgia, paresztézia, migrén, fokdlis izomringas,
epilepszia. A nervus trigeminus agai altal elldtott tertilet
érintettsége alapjan a PRS hiarom formajat kilénboztet-
jitk meg: enyhe forma esetén a nervus trigeminus egy dga
altal elldtott teriilet, kozépsilyos forma esetén két ag al-
tal ellitott teriilet csontdestrukcié nélkiil, stlyos forma
esetén mindharom 4g altal ellatott teriiletre kiterjedd fo-
lyamat, melyhez csontdestrukci6 is tarsul [9-11].

Az érintett teriileten a bor szaraz, alopecids, hiperpig-
mentalt folt vagy vitiligo 1athat6 [12].
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A betegség érintheti a szemet, az intraorbitalis zsirszo-
vet elvesztése miatt enophthalmus johet létre, jelentkez-
het uveitis, litdszavar [13]. A betegség érintheti a nyelv
azonos oldalat [14].

El6fordulhat, hogy a PRS mds lokalizalt scleroderma-
tipusokkal tarsul: ez lehet morphea vagy linearis sclero-
derma. A leggyakrabban az ’en coup de sabre’ formaval
valé elSfordulast emlitik, a frontoparietalis régiéban
paramedidn lefutisban a szemoldok és a homlok-hajas
tejb6r kozotti teriileten. Egyes szerz8k szerint a PRS a
lokalizalt scleroderma egyik fajtaja [15-17].

Differencialdiagnosztikusan a kovetkezd betegségek
jonnek széba: hemifacialis microsomia (Goldenhar-
szindréma) — ez a betegség congenitalis, és nincs prog-
resszi6; parcidlis lipodystrophia (Barraquer—Simons-
szindréma), mely dltalaban bilateralis, és el&szor sub-
cutan zsirszovet érintett; trauma, égés, Bell-paresis,
egyéb arcidegbénulds, silent sinus szindréma.

A PRS diagnoézisat tehat a klinikai kép, a korlefolyas,
az egyéb lehet8ségek kizdrdsa, valamint imagisztikai,
illetve szovettani vizsgalat alapjan lehet feldllitani [18].

A PRS lefolyasaban két szakaszt kiilonitiink el: aktiv,
vagy progressziv fizis, ez dltaliban hisz évet foglal ma-
giban, amelyet az inaktiv fizis kovet, ilyenkor a folyamat
irreverzibilis.

A PRS kezelése komplex, multidiszciplinaris, és nincs
egységes kezelési séma.

Az aktiv szakaszban: lokalis kezelésként kozepesen
erGs szteroidkészitmények, szisztémas kezelésként im-
munszuppressziv terdpia (metotrexite, kortikoszteroi-
dok, cychlophosphamide, azathioprine), illetve antima-
larias szerek (hydroxichloroquine, chloroquine) kertiltek
alkalmazdasra [19-21].

Rekonstrukciés miitétek akkor jonnek széba, ha a be-
tegség progressziodja leallt.

Az inaktiv szakaszban a kialakult deformitas tipusatél
fiiggben vilasztjuk meg a rekonstrukciés lehetségeket.

I. tipus: kismértéki eltérés észlelhetS a két oldal ko-
z6tt, mely a bérre korldtozéddik.

II. tipus: a két oldal kozotti differencia szembeting,
érintett a subcutis, nem érinti az izmot, illetve a csontot.

III. tipus: érinti az izmot, csontot.

IV. tipus: stlyos deformitas, funkcionalis problémakat
okoz.

Az 1., illetve a II. tipusban kiilonb6zé modszerekkel
torténd autoldgzsir-beiiltetés jon széba. A 111, illetve a
IV. tipusndl kombinalt beavatkozais sziikséges: lebeny-
potlas, porc-, illetve csontgraftok betiltetése, autolog-
zsir-betiltetés [22, 23].

A lebenypotlas torténhet nyeles lebennyel vagy micro-
vascularis szabad bérlebennyel [24].

Az autoldg zsir nyerhetd lesziviasos modszerrel, illetve
sebészi kimetszéssel. A beavatkozis el6nye, hogy kolt-
séghatékony, a betegnek kis megterhelést jelent. A poszt-
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operativ szakban a kovetkezd szovédmények 1éphetnek
fel: a graft elmozdulisa, 6déma, ecchymosis, liponecro-
sis, seroma, atrophia.

Sebészi kimetszéses modszer esetén a betiltetés alagtt-
képzéses technikaval torténik, mely a graftnak kell§ sta-
bilitast ad. A posztoperativ szakban felléps zsirszovet-
atrophia miatt gyakran el6fordul, hogy tobb beavatkozas
sziikséges a kell§ esztétikai eredmény hosszi tava elérése
érdekében [25-27].

A cseplesz mikrosebészeti atiiltetésével kis esetszama
publikacidokban kedvezd eredmények sziilettek. A csep-
lesz mint autolog graft elénye, hogy nagy defektus re-
konstrukci6jahoz is kell6 mennyiség nyerhet§ beldle,
barmilyen alakra formalhaté, és kell6en tag erekkel ren-
delkezik az éranasztomozisok kivitelezéséhez. Hatranya,
hogy a lebeny kinyeréséhez laparoszképos mutét sziiksé-
ges, illetve a kornyezd fascidhoz, periosteumhoz nem
megfelelGen rogzitett cseplesz konnyen elcstszhat [28].

A betegség aktiv szakaszdban torténd sikeres rekonst-
rukciéra kis esetszamt szakirodalmi adat 4ll rendelkezés-
re, ezeknél az eseteknél Gssejtekkel dusitott sajatzsir-be-
tiltetés tortént [29, 30].

Kovetkeztetés

A gyermekkorban indulé tiinetek, a lasst progresszid, a
fizikai status, a képalkoté vizsgilatok, a labor-, immun-
szerologiai vizsgalatok, a szovettan alapjan a bemutatott
betegnél egy ritka betegség, a PRS, és emellett a beteg
hatan a lokalizalt scleroderma morpheinak megfeleld el-
térés igazolédott. A betegség diagnézisit késleltette a
lassti progresszid, a betegség multidiszciplinaris jellege,
a kérkép ritkasdga, illetve a kérel6zményben eléforduléd
baleset (mész cseppent a szemébe).

A diagnoézis késése miatt a betegség progresszidjaval
ezen betegnél visszafordithatatlan deformitdsok alakul-
tak ki. A m@téti megoldas gyakran multidiszciplinaris
(fil-orr-gégész, plasztikai sebész, szdjsebész), tobbiilé-
ses. Amennyiben a betegség még aktiv fizisban van, a
mitéti megoldds értelmetlen.

Az elvégzett vizsgilatok alapjan felmeriil a borreliosis
szerepe mint a betegség kivaltd oka.

Anyagi tamogatds: A kézirat elkészitése anyagi timoga-
tidsban nem részesiilt.

Szerzdi munkamegosztds: T. T.: Az informdcidk begyjté-
se, feldolgozdsa, a kézirat megirdsa, mitéti asszisztencia.
1. Z.: Az informaciok begytjtése. Sz. G.: Immunszerol6-
giai vizsgalatok végzése. K. T.: Irdinymutatas, a diagnozis
feldllitdsa, a mitétek elvégzése. A cikk végleges viltoza-
tat valamennyi szerzd elolvasta és jévahagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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