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A Parry–Romberg-szindróma ritka, lassan progrediáló, autolimitált betegség, melyet unilateralis arcfélatrophia jelle-
mez. Általában gyerek-, fiatal felnőtt korban manifesztálódik. Az atrophia mértékének, illetve a társuló egyéb tünetek 
változatosságának következtében a betegség diagnózisa, a prognózis megítélése és a kezelés nagy kihívást jelent. 
Az esetbemutatás célja rávilágítani a diagnózis felállításának nehézségeire, bemutatni a beteg kivizsgálásának lépéseit, 
felhívni a figyelmet a műtét megfelelő időzítésének fontosságára, a hemifacialis atrophia mértékének megfelelő műtét 
kiválasztására, illetve a szindrómával gyakran előforduló betegségek keresésére.
Orv Hetil. 2020; 161(28): 1181–1185.
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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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Rövidítések
CT = (computed tomography) számítógépes tomográfia; 
EMG = elektromiográfia; IgG = immunglobulin-G; MR = 
(magnetic resonance) mágneses rezonancia; PRS = Parry–
Romberg-szindróma; RF = reumatoid faktor 

A 43 éves nőbeteg jobb oldali arcaszimmetria (1. ábra), 
fejfájás, illetve a jobb szemben kialakult idegentest-érzés 
miatt érkezett ambulanciánkra. Anamnéziséből kieme-
lendő, hogy kisgyermekkorban a jobb szemébe oltott 
mész került, ezt követően látása gyengébb lett, illetve 
hogy autóbalesetben évekkel ezelőtt agyrázkódást szen-
vedett; családi anamnézisében pedig a maternél vitiligo 
jelenléte. 

A betegség lefolyása betegünknél a következőképpen 
alakult: a beteg először 10 éves korában észlelte az állá-

nak jobb oldalán kialakuló fehéres behúzódást, mely fo-
kozatosan, lassan progrediált. 16 éves korára a jobb arc-
fél sorvadása szembetűnővé vált, szájzugelhúzódás 
jelentkezett; a háton a gerinc mellett kétoldalt 1-1 te-
nyérnyi területen a bőr behúzódott, barnásan pigmen-
tálttá vált, nyelve a jobb oldalon atrofizált, enophthal-
mus alakult ki.

A betegnél 2-3 éve fejfájás, a jobb szemben idegentest-
érzés, az állon viszkető érzés, izomrángások jelentek 
meg; arcaszimmetriája az utóbbi években nem romlott.

Osztályunkon szövettani mintavétel történt. A szövet-
tani eredmény igazolta a subepithelialis elasztikus rostok 
változatos eloszlását, részben dege neráció jelenlétével, 
a  dermalis zóna elvékonyodását (2.  ábra), illetve mér-
sékelt perivascularis lymphocytás infiltrációt elszórtan. 
Koponya-CT-, illetve -MR-vizsgálat készült, melyen int-
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racranialis eltérés nem volt észlelhető; kimutatta az 
enophthalmust (3. ábra), a subcutan zsírszövet elkeske-
nyedését, illetve közepes arcizom-atrophiát (4. ábra). 
Csontdestrukció nem volt jelen. 

Ideggyógyászati vizsgálat történt. Az EMG-vizsgálat 
izomműködés-zavart nem igazolt. 

Kiegészítő laborvizsgálatokat végeztünk, melyek ered-
ményei közül kiemelendő az RF kismértékű emelkedése 
(20 UI/ml), illetve a vírusszerológiai vizsgálattal igazolt 
Lyme-IgG-pozitivitás.

Ezt követően reumatológiai-immunológiai szakvizs-
gálat, véleményezés történt, mely a betegséget inaktív 
fázisúnak véleményezte, és lokális kezelést, illetve a jelen 
stádiumban már elvégezhető plasztikai műtétet javasolt. 

Mivel előrehaladott Parry–Romberg-szindrómában 
(PRS) az immunszuppresszív kezelésre nincs meggyőző 
adat, a további kezelés szempontjából plasztikai műtét 
mellett döntöttünk. A beteget előzetesen felvilágosítot-
tuk a zsírszövet részleges atrophiája miatt az esetleges 
többlépcsős műtéti megoldásról.

Műtét

2018. 12. 13-án autológ hasi zsír augmentációját végez-
tük. 

A műtétet hasi zsírszövet gyűjtésével kezdtük. Alapos 
jodoformos lemosás után, 0,1%-os Lidocain-Tonogen 
infiltrációját követően, a köldök alatt kb. 6 cm-es bőr-

1. ábra Preoperatív kép: jobb oldali hemifacialis atrophia

2. ábra Szövettan: subepithelialis elasztikus rostok változatos eloszlása 
részben degeneráció jelenlétével, a dermalis zóna elvékonyodá-
sával (piros nyíl)

3. ábra MR: enophthalmus (piros nyíl)

MR = mágneses rezonancia

4. ábra MR: cutis, subcutis, illetve izom elvékonyodása; csontdestruk-
ció nincs (piros nyíl)
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metszést ejtettünk, disszektorral a hasi zsírszövetig pre-
paráltunk. A megfelelő mennyiségű zsírszövet kinyerése 
után a sebet két rétegben zártuk, a sebüregben szívó-
drént hagytunk. 

Ezt követően alapos jodoformos lemosás után, 0,1%-os 
Lidocain-Tonogen infiltrációját követően, az érintett arc 
bőrét praeauricularis metszésből indítva az állcsont széle 
mentén felpreparálva rekeszeket képeztünk a bőr alatt, 
melybe a korábban eltávolított hasi zsírt augmentáltuk. 
A sebet két rétegben egyesítettük; mindhárom rekeszbe 
gumidrént helyeztünk, ezt követően fedőkötés felhelye-
zése történt. 

A teljes műtéti videó a következő linken tekinthető 
meg: 
https://www.youtube.com/watch?v=S1TeDlotWgo&t=4s 

A posztoperatív ápolás során profilaktikus intravénás 
antibiotikumos terápia került alkalmazásra, amoxicillin-
klavulánsav 3 × 1,2 g, illetve a kialakult ödéma miatt le-
építő szteroidos gyulladáscsökkentő kezelést kapott a 
beteg, metilprednizolont a posztoperatív első napon 2 × 
125 mg, a második napon 2 × 80 mg, a harmadik napon 
2 × 40 mg, a negyedik napon 1 × 40 mg dózisban.

A korai posztoperatív eredmény szembetűnő volt, si-
került elérni a két arcfél szimmetrikus jellegét (5. ábra). 

A beteget mindennapos kötéscserét követően a poszt-
operatív 8. ápolási napon jó általános állapotban ottho-
nába bocsátottuk. Otthonában amoxicillin-klavulánsav 
tabletta, 875/125 mg, került felírásra.

A késői posztoperatív szakban, 1 hónappal a műtétet 
követően, a betegnél a beültetett zsírszövet kismértékű 
atrofizációja jelentkezett. A betegség inaktív jellege mi-
att immunológiai követést nem tartottunk szükségesnek. 

A beteg a 3 hónapos kontrollvizsgálaton nem jelent 
meg.

Megbeszélés

A Parry–Romberg-szindróma, vagy más néven progresz-
szív facialis hemiatrophia, ritka degeneratív betegség, 
melyet unilateralis arcatrophia jellemez. A betegség auto-
limitált, egy bizonyos idő után kezelés nélkül is megáll a 
folyamat progressziója. A leggyakrabban a bőr, a subcu-
tan zsírszövet, ritkábban az izom-, a porc- és a csontszö-
vet lassú és progresszív destrukciója alakul ki, mely az 
érintett arcfél esztétikáját, illetve funkcionalitását rontja. 
A betegséget először Parry írta le 1825-ben, majd 
 Romberg 1846-ban pontosította [1, 2]. Prevalenciája 
1/700 000, a nők körében gyakoribb [3].

A PRS kialakulásának pontos patomechanizmusa máig 
nem tisztázott. Több hipotézis született a kiváltó ténye-
zőt illetően. Az egyik elmélet szerint a PRS autoimmun 
betegség: az autoreaktív immunsejt vagy az általa termelt 
autoantitest lerakódik a bőr, subcutan zsír-, izom-, porc- 
és csontszövetben, ahol szövetkárosodást okozó, im-
munmediált gyulladást vált ki, ennek következtében e 
szövetek lassú és progresszív destrukcióját okozva.

Egyes esetekben a betegség kialakulását mechanikai 
sérülésből eredeztetik, de a PRS-betegek többségénél 
nincs traumás kórelőzmény [4]. Bizonyos szerzők a be-
tegség hátterében genetikai okot, szomatikus mutációt 
feltételeznek. A PRS-betegeknek egyedi proinflammato-
ricus génexpressziós profiljuk van, ezeknél a betegeknél 
az IL24, IL8, PROK2, CSF3, C19orf59, ADAMTS4, 
RTL1, CALCA, DPPA2, HAMP gének fokozott, illetve 
a WISP2, LOC440925, SCARA5, LCE5A, ZAN, 
HAND2, OLIG3, C10orf96, TRIM48, OPN1MW2 
gének csökkent expresszióját mutatták ki [5]. Az utóbbi 
időben több publikáció jelent meg, melyekben a borreli-
osissal hozzák összefüggésbe a megbetegedést, ám na-
gyobb esetszámot feldolgozó tanulmány még nem ké-
szült. A PRS autolimitált jellege miatt a szeropozitív 
betegeknél alkalmazott antibiotikumkezelés után a be-
tegségben beállt inaktív fázis nem igazolható a terápia 
hatására [6–8].

A betegségben szenvedő egyén a születéskor teljesen 
egészséges. A betegség alattomosan alakul ki, az első tü-
netek általában az egyén első két évtizedében jelennek 
meg. A betegség tünetei, lefolyása, valamint súlyossága 
egyénenként jelentős eltérést mutat. A pontos diagnózis 
felállítása a tünetek megjelenéséhez képest a szakiroda-
lom szerint 9–10 évet késhet.

Gyakran társulnak hozzá neurológiai tünetek: trigemi-
nusneuralgia, paresztézia, migrén, fokális izomrángás, 
epilepszia. A nervus trigeminus ágai által ellátott terület 
érintettsége alapján a PRS három formáját különböztet-
jük meg: enyhe forma esetén a nervus trigeminus egy ága 
által ellátott terület, középsúlyos forma esetén két ág ál-
tal ellátott terület csontdestrukció nélkül, súlyos forma 
esetén mindhárom ág által ellátott területre kiterjedő fo-
lyamat, melyhez csontdestrukció is társul [9–11].

Az érintett területen a bőr száraz, alopeciás, hiperpig-
mentált folt vagy vitiligo látható [12].5. ábra Posztoperatív kép
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A betegség érintheti a szemet, az intraorbitalis zsírszö-
vet elvesztése miatt enophthalmus jöhet létre, jelentkez-
het uveitis, látászavar [13]. A betegség érintheti a nyelv 
azonos oldalát [14].

Előfordulhat, hogy a PRS más lokalizált scleroderma-
típusokkal társul: ez lehet morphea vagy lineáris sclero-
derma. A leggyakrabban az ’en coup de sabre’ formával 
való előfordulást említik, a frontoparietalis régióban 
 paramedián lefutásban a szemöldök és a homlok-hajas 
fejbőr közötti területen. Egyes szerzők szerint a PRS a 
lokalizált scleroderma egyik fajtája [15–17].

Differenciáldiagnosztikusan a következő betegségek 
jönnek szóba: hemifacialis microsomia (Goldenhar-
szindróma) – ez a betegség congenitalis, és nincs prog-
resszió; parciális lipodystrophia (Barraquer–Simons-
szindróma), mely általában bilateralis, és először sub-
cutan zsírszövet érintett; trauma, égés, Bell-paresis, 
egyéb arcidegbénulás, silent sinus szindróma.

A PRS diagnózisát tehát a klinikai kép, a kórlefolyás, 
az egyéb lehetőségek kizárása, valamint imagisztikai, 
 illetve szövettani vizsgálat alapján lehet felállítani [18].

A PRS lefolyásában két szakaszt különítünk el: aktív, 
vagy progresszív fázis, ez általában húsz évet foglal ma-
gában, amelyet az inaktív fázis követ, ilyenkor a folyamat 
irreverzibilis. 

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

Az aktív szakaszban: lokális kezelésként közepesen 
erős szteroidkészítmények, szisztémás kezelésként im-
munszuppresszív terápia (metotrexáte, kortikoszteroi-
dok, cychlophosphamide, azathioprine), illetve antima-
láriás szerek (hydroxichloroquine, chloroquine) kerültek 
alkalmazásra [19–21].

Rekonstrukciós műtétek akkor jönnek szóba, ha a be-
tegség progressziója leállt. 

Az inaktív szakaszban a kialakult deformitás típusától 
függően választjuk meg a rekonstrukciós lehetőségeket.

I. típus: kismértékű eltérés észlelhető a két oldal kö-
zött, mely a bőrre korlátozódik.

II. típus: a két oldal közötti differencia szembetűnő, 
érintett a subcutis, nem érinti az izmot, illetve a csontot.

III. típus: érinti az izmot, csontot.
IV. típus: súlyos deformitás, funkcionális problémákat 

okoz.
Az I., illetve a II. típusban különböző módszerekkel 

történő autológzsír-beültetés jön szóba. A III., illetve a 
IV. típusnál kombinált beavatkozás szükséges: lebeny-
pótlás, porc-, illetve csontgraftok beültetése, autológ-
zsír-beültetés [22, 23].

A lebenypótlás történhet nyeles lebennyel vagy micro-
vascularis szabad bőrlebennyel [24].

Az autológ zsír nyerhető leszívásos módszerrel, illetve 
sebészi kimetszéssel. A beavatkozás előnye, hogy költ-
séghatékony, a betegnek kis megterhelést jelent. A poszt-

operatív szakban a következő szövődmények léphetnek 
fel: a graft elmozdulása, ödéma, ecchymosis, liponecro-
sis, seroma, atrophia.

Sebészi kimetszéses módszer esetén a beültetés alagút-
képzéses technikával történik, mely a graftnak kellő sta-
bilitást ad. A posztoperatív szakban fellépő zsírszövet-
atrophia miatt gyakran előfordul, hogy több beavatkozás 
szükséges a kellő esztétikai eredmény hosszú távú elérése 
érdekében [25–27].

A cseplesz mikrosebészeti átültetésével kis esetszámú 
publikációkban kedvező eredmények születtek. A csep-
lesz mint autológ graft előnye, hogy nagy defektus re-
konstrukciójához is kellő mennyiség nyerhető belőle, 
bármilyen alakra formálható, és kellően tág erekkel ren-
delkezik az éranasztomózisok kivitelezéséhez. Hátránya, 
hogy a lebeny kinyeréséhez laparoszkópos műtét szüksé-
ges, illetve a környező fasciához, periosteumhoz nem 
megfelelően rögzített cseplesz könnyen elcsúszhat [28].

A betegség aktív szakaszában történő sikeres rekonst-
rukcióra kis esetszámú szakirodalmi adat áll rendelkezés-
re, ezeknél az eseteknél őssejtekkel dúsított sajátzsír-be-
ültetés történt [29, 30].

Következtetés

A gyermekkorban induló tünetek, a lassú progresszió, a 
fizikai status, a képalkotó vizsgálatok, a labor-, immun-
szerológiai vizsgálatok, a szövettan alapján a bemutatott 
betegnél egy ritka betegség, a PRS, és emellett a beteg 
hátán a lokalizált scleroderma morpheának megfelelő el-
térés igazolódott. A betegség diagnózisát késleltette a 
lassú progresszió, a betegség multidiszciplináris jellege, 
a kórkép ritkasága, illetve a kórelőzményben előforduló 
baleset (mész cseppent a szemébe).

A diagnózis késése miatt a betegség progressziójával 
ezen betegnél visszafordíthatatlan deformitások alakul-
tak ki. A műtéti megoldás gyakran multidiszciplináris 
(fül-orr-gégész, plasztikai sebész, szájsebész), többülé-
ses. Amennyiben a betegség még aktív fázisban van, a 
műtéti megoldás értelmetlen.

Az elvégzett vizsgálatok alapján felmerül a borreliosis 
szerepe mint a betegség kiváltó oka.

Anyagi támogatás: A kézirat elkészítése anyagi támoga-
tásban nem részesült.

Szerzői munkamegosztás: T. T.: Az információk begyűjté-
se, feldolgozása, a kézirat megírása, műtéti asszisztencia. 
I. Z.: Az információk begyűjtése. Sz. G.: Immunszeroló-
giai vizsgálatok végzése. K. T.: Iránymutatás, a diagnózis 
felállítása, a műtétek elvégzése. A cikk végleges változa-
tát valamennyi szerző elolvasta és jóváhagyta.

Érdekeltségek: A szerzőknek nincsenek érdekeltségeik.
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