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ÖZET 

Yüzün sag tarafında atrofi ve tonik klonik epilepsisi olan bir progrcsif hcmifasial atrofı vakası sunuldu. Hastanın çekilen 
EEG" sinde yavaş dalga paroksizmleri saptandı, serebraJ BT'si normaldi. Serebral 99m Tc- Hexamethylpropylene amin 
oxim ( HMPAO> SPECT ile konlralatcral parietal bölgelerde azalmış scrcbral perfiizyon saptand ı . Bu sonuç, Progresif 
Hemifasial Atrofi patogenczinde v;ıskü ler nedenlerin bulunduğunu desteklemektedir. SPECT ça lışmalarının bu 
hastnlığın ctiyolojisini aydınla tmada faydalı olacağı düşünülmektedir. 
Anahtar SözcükJcr: Progresif 1 lcmifasial Atrofi, SPECT, vasküler. 

SPECT FINDINGS i N PROGRESSİVE HEMIFACİAL ATROPHY 

A case of progressive hemifacial atrophy, involving the right side of the face is presented. The patient had tonic clonic 
seizures. EEG showed slow wave paroxsisms and CT was normal. Ccrebral 99m Tc-1-Iexamethylpropylene amine oxime 
(HMPAO) SPECT revealed decreased cerebral perfusion on the contralateral parietal regions that suggests an underlying 
neurological disorder with \"ascular component. SPECT findings may give important clues to explain the etiology of this 
unknown disorder. 
Kcy Words: Progressive Hemifacial Atrophyi, SPECT, vascular. 

GİRİŞ 

Progresif Hemifasial J\trofi ( Parry- Romberg 
Sendromu) sporadik, sebebi belli olmayan bir 
hnstnlıktır. Hastalık ilk kez 1825 yı lında Parry ve 
1846 yılında Romberg tarafından tanımlanmıştır. 
Yüzün bir tarafında progresif doku kaybı ile 
karekterizedir. Bu doku kaybı kas, kemik ve 
özellikle kutanöz, subkutanöz ve adipoz dokuyu 
tutmaktadır. Bu durum kafotasmn, boyuna, kola 
ve kontralateral yüze yayılabilir. Hastalık yirmili 
ynşlarda başlamaktadır. Vakalnrın %15' inde 
konvülziyonlar ve mental re tardasyon görülür. 
Alopesia, Horner Sendromu, cksıraoküler kaslarda 
kı.ıvvcı kaybı, baş ağrıs ı, lrigeminal parestezi, 
kronik iridosiklit, göz kapağı kolobomu, 
hetcrokronik iridis ve enofıalmi de rapor 
edilm işt ir. (1,2,3-7) 

Va ka Sunumu: Onsekiz yaşında hastanın 
yüzünün sağ yarısında erime ile şekil bozukluğu 
vard ı ve 10 yaşından beri tonik klonik nöbetler 
geçirmekteydi. Giderek sıklaşc:ın ve son iki yıldan 
beri hemen her gün olan nöbetleri çeşitli 
antiepilephklerin denenmesinden sonra ancak 
kJonezepc:ım ile kontrol al Lınc:ı alınabildi. Hastanın 
yüzü ndeki şekil bozukluğu, bu nöbetlerin 
başlc:ıng ıcından kısa bir süre sonra gözlenmişti. 
Fizik muayenede, sağ hemifasial, frontal, 
mandibuJar yumuşak doku ve kemik atrofisi ile 
dilin sağ yarısında atrofi saptandı(Fotoğraf 1). 
Fasial X ray filminde sağ fro ntal, maksitler ve 
mandibuJar kemiklerde ve yumuşak dokuda atrofi 

görüldü (Fotoğraf 2). çekilen EEG'de minimal 
yavaşlama ve yavaş dalga paroksizmleri saptandı. 
(Fotoğrru 1). Serebral BT normald i. 99m Tc-
1 IMPAO- SPECT de ise sol serebral hemisfer 
pcırietal bölgelerde azalmış pcrfüzyon saptandı 
(fotoğraf 3,4). MR incelemesi yapılamadı. 

Fotoğraf 1: Sağ hcmifasial atrofi gorunOmü 

Ynıı~nM Adresi: Emel Kös..'Oğlu. Erciyes Univ. Tı p Fak. Nöroloji Ana bilim Dalı 38039 K~y<crı 
• 1995 Ulusal Nöroloji Kongresi nde posıcr olarak sunulmuştur. 
Geliş Tnrihı: 15 Ocak 1998 

17 



Emel Köscoğlu ve ark. 

Fotoğraf il: S;ığ fron lal. m<ıksi llcr ve mnmlibular kcmık ve 
vumu<::.1k doku atrofbinı ı;ôstcrcn Fasial X- l~av Filmi 

hıllıgnf 111: Korona! ·• rc-HMl'AO·Sl'ECr kesi li sol parietal 
bölgede pcrfüzyn11 aı;ılı11a51111 göstermekte 

hıtoı;r;ıt iV: Trans aksid °"'"' Tc-HMl'AO-Sl'EC:I kesili sol 
parictal bölgede pcrfüzyon anlmasını göstcrmckıc 
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TARTIŞMA 

Parry Roınberg sendromunun etio loj isi tam 
olarak bilinmemekted ir. Nörolojik veya morphea 
gibi bir konnektif d oku bozukluğunn bnğlı olduğu 
di.işünülınekted ir. Yine servi kal sempatik 
fonks iyon kaybı, enfeksiyonlar, endokrin 
d isfonksiyonJar, skleroderma ve L rııvma gibi 
değ işik fak tö rleri suc:;lnyan, fakat e tiolojinin tam 
olarak açıklanamadığı birçok yayın bulunmaktadır 
(1,2,8-12). Skuraoko ve arkadaşları , derma tan 
sulfat/ hyaluronik asit oranım artmış saptamışlar 
ve hemi fasial atrofinin lokalize veyn sistemik bir 
konnektif doku hastalığı olduğunu öne 
sürmüşlerdir (9). Birçok vakada BT ve MR 
bulgLıları normal bulunmuş olmakla birl ikte Asher 
ve a rkndaşları inceledikleri üç vakanın ikisinde bu 
tetkiklerde struktürcl ve vaskül~r anormallikler 
saptcıınışlardır(10). BT ve MRl incelemelerinde, 
bazı vakalarda lezyonlar hemifasial atrofi ile 
ipsilateral saptanırken, birkaç vakada konlralateral 
saptanmıştır. Biz vakamızda, serebral 99ın Tc­
HMPAO SPECT ile kontralatcrnl serebrnl kan 
perfüzyonunda ;ı;r,alnıa scıptad1k. Bu durum 
etiogenezde vasküler pa tolojiyi 
düşündürmektedir . Literatürde vaski.i ler patolojiyi 
destekleyen ve değişik vasküler mekcınizmnlar öne 
süren ynyınlar bulunmaktadır. Terstcggc ve 
arkadaşları, vasküler tutulumu olan kronik 
lokalize meningoensefalitin hast;ıltktcın sorumlu 
olduğunu öne sürmüşlerdir (1). 13ir b;ışka 
çal ışmada, Borrelia enfeksiyonuncı sekonder 
nörovaskülitin etiolojik faktö r olduğunu 
belirtmişlerdir (11). Wolf ve Verity bir vakada 
serebral biopside dejenerasyon ve nngiomatöz 
malforınnsyonlar saptamıştır. 

llemifasial atrofide, ilk kez 9'.lm Tc HMPAO­
SPECT ile azala n serebral per füzyon snptanmıştır. 
!3u dLırum, hasta lığın patogenezindc vasküler 
fak tö rlerin vnrl ığını des teklemektedir. SPECT 
c:;a lıışmalarının bu hastnlığın eliolojisini 
nydın lahnada fayda lı olacağı düşünülmektedir. 
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