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PROGRESIF HEMIFASIAL ATROFIDE SPECT BULGULARI*
Abdullah TALASLIOGLU, Fehim ARMAN, Hasan OZKIRISCI, Ahmet TUTUS, Emel KOSEOGLU

Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi Noroloji Anabilim Dali, Kayseri

OZET

Yiiziin sag tarafinda atrofi ve tonik klonik epilepsisi olan bir progresif hemifasial atrofi vakasi sunuldu. Hastarun gekilen
EEG' sinde yavas dalga paroksizmleri saptandi, serebral BT'si normaldi. Serebral 99m Tc- Hexamethylpropylene amin
oxim { HMPAQ) SPECT ile kontralateral parietal bolgelerde azalmig serebral perfiizyon saptandi. Bu sonug, Progresif
Hemifasial Atrofi patogenezinde vaskiiler nedenlerin bulundugunu desteklemektedir. SPECT gahgmalarimin bu
hastaligin etiyolojisini aydinlatmada faydal olacag distiniilmektedir,

Anahtar Sozciikler: Progresif Hemifasial Atrofi, SPECT, vaskiiler.

SPECT FINDINGS IN PROGRESSIVE HEMIFACIAL 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. Cerebral 99m Tc- Hexamethylpropylene amine oxime
(HMPAQ) SPECT revealed decreased cerebral perfusion on the contralateral parietal regions that suggests an underlying
neurological disorder with vascular component. SPECT findings may give important clues to explain the etiology of this
unknown disorder.
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GIRIS

Progresif Hemifasial Atrofi ( Parry- Romberg gorildi (Fotograf 2). gekilen EEG'de minimal
Sendromu) sporadik, sebebi belli olmayan bir yavaglama ve yavag dalga paroksizmleri saptandi.
hastaliktir. Hastalik ilk kez 1825 yilinda Parry ve (Fotograf 1). Serebral BT normaldi. 99m Tec-
1846 yihinda Romberg tarafindan tamimlanmustir. HMPAO- SPECT de ise sol serebral hemisfer
Ylizin bir tarafinda progresif doku kayb:i ile parietal bélgelerde azalmis perflizyon saptandi
karekterizedir. Bu doku kayh kas, kemik ve (Fotograf 3,4). MR incelemesi yapilamadi.

ozellikle kutandz, subkutantz ve adipoz dokuyu
tutmaktadir. Bu durum kafatasma, boyuna, kola
ve kontralateral ylize yayilabilir. Hastalik yirmili
vaglarda baslamaktadir. Vakalarm %15 inde
konviilzivonlar ve mental retardasyon goriildir.
Alopesia, Horner Sendromu, ekstraokiiler kaslarda
kuvvel kaybi, bas agrnsi, trigeminal parestezi,
kronik iridosiklit, g6z  kapagy  kolobomu,
heterokronik iridis ve enoftalmi de rapor
edilmistir. (1,2,3-7)

Vaka Sunumu: Onsekiz yasinda hastanin
yliziiniin sag yansinda erime ile sekil bozuklugu
vardi ve 10 yasindan beri tonik klonik nobetler
gecirmekteydi. Giderek siklagan ve son iki vildan
beri hemen her gin olan nobetleri gesitli
antiepileptiklerin  denenmesinden sonra ancak
klonezepam ile kontrol altina alinabildi. Hastanun
viziindeki  sekil bozuklugu, bu nobetlerin
baslangicindan kisa bir siire sonra gozlenmigti.
Fizik muayenede, sag hemifasial, frontal,
mandibular yumusak doku ve kemik atrofisi ile
dilin sag yansinda atrofi saptandi(Fotograf 1).
Fasial X ray filminde sag frontal, maksiller ve
mandibular kemiklerde ve yumusak dokuda atrofi

Fotograf I: Sag hemifasial atrofi goriindimii
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Emel Kiseoglu ve ark.

Fotograf Il: Sag frontal, maksiller ve mandibular

vumusak doku atrofisini gisteren Fasial X-Rav Filmi

kenmik ve

Fotograf 1I: Koronal “* Te-HMPAQO-SPECT kesili sol parietal

billgede perfiizyon azalmasim gostermekie

Fotograt IV: Trans aksiel % Te-HMPAQ-SI'ECT
parietal bolgede perfiizyon azalmasim gostermekie
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TARTISMA

Parry Romberg sendromunun etiolojisi tam
olarak bilinmemektedir. Nérolojik veya morphea
gibi bir konnektif doku bozukluguna bagh oldugu
dusuntilmektedir.  Yine servikal sempatik
fonksiyon kayby, enfeksiyonlar, endokrin
disfonksiyonlar, skleroderma ve travma gibi
deftisik faktérleri suglayan, fakat etiolojinin tam
nla:ak aciklanamadig bircok yayin bulunmaktadir
(1,2,8-12). Skuraoko ve arkadaslan, dermatan
sulfat/ hyaluronik asit oramm artmis saptamasglar
ve hemifasial atrofinin lokalize veya sistemik bir
konnektif doku hastalign  oldugunu  one
surmiislerdir (9). Birgok wvakada BT ve MR
bulgular normal bulunmus olmakla birlikte Asher
ve arkadaslar inceledikleri ti¢ vakanin ikisinde bu
tetkiklerde struktiirel ve vaskiiler anormallikler
saptamuslardir(10). BT ve MRI incelemelerinde,
baz1 vakalarda lezyonlar hemifasial atrofi ile
ipsilateral saptanirken, birkag vakada kontralateral
saptanmustir, Biz vakamzda, serebral “m Tc-
HMPAO SPECT ile kontralateral serebral kan
perfuzyonunda azalma saptadik. Bu durum
etiogenezde vaskiiler patolojiyi
dugtindiirmektedir. Literatiirde vaskiiler patolojiyi
destekleyen ve degisik vaskiler mekanizmalar one
siren yaymnlar bulunmaktadir. Terstegge ve
arkadaslan,, vaskiiler tutulumu olan  kronik
Inkallzc meningoensefalitin hastahktan sorumlu
oldugunu o6ne sturmuslerdir (1). Bir bagka
calismada, Borrelia enfeksiyonuna sekonder
norovaskilitin ~ etiolojik  faktor  oldugunu
belirtmislerdir (11). Wolf ve Verity bir vakada
serebral biopside dejenerasyon ve angiomatdz
malformasyonlar saptamugtir.

Hemifasial atrofide, ilk kez ®m T¢ HMPAO-
SPECT ile azalan serebral perfuizyon saptanmustir.
Bu durum, hastalifin patogenezinde vaskiiler
faktorlerin - varligim  desteklemektedir, SPECT
calusmalarimin bu hastaligin ctiolojisini
aydnlatmada faydah olacag: distintilmektedir.
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