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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Polowiczy zanik twarzy (zesp6t Parry’ego-Romberga)
jest dos¢ rzadka chorobg, ktorej etiologia nie jest znana. Czeé¢ autoréow
postuluje jego zwiazek z linijng twardzina ograniczona.

Cel pracy. Przedstawienie 2 przypadkéw z kregu twardziny ograni-
czonej w obrebie glowy o odmiennym obrazie klinicznym.

Opis przypadku. Opisano 2 przypadki zmian w obrebie twarzy - u 49-
letniej pacjentki z typowym obrazem potowiczego zaniku twarzy bez
zmian w oérodkowym ukladzie nerwowym oraz u 33-letniej kobiety
z twardzing linijng en coup de sabre i guzem zewnatrzmézgowym.
U pierwszej chorej, z niewielkimi objawami neurologicznymi i infekcjq
Borrelia  burgdorferi, pomimo 4-letniego wywiadu nie ustalono
rozpoznania i nie zastosowano prawidlowego leczenia. U chorej z roz-
poznang twardzing linijng en coup de sabre, bez dolegliwosci ze strony
osrodkowego ukladu nerwowego, wykazano obecnos¢ guza zewnatrz-
mozgowego.

Whnioski. Przedstawione przypadki, szczegélnie drugi, wskazuja na
konieczno$¢ doktadnej diagnostyki neurologicznej u chorych z potowi-
czym zanikiem twarzy i twardzing typu en coup de sabre, nawet gdy nie
zglaszajg oni zadnych dolegliwosci subiektywnych.

ABSTRACT

Introduction. Progressive facial hemiatrophy (Parry-Romberg syndro-
me) is a relatively rare disease of unclear aetiology. Some authors
postulate its relation with linear scleroderma.

Objective. To present 2 cases: facial hemiatrophy and linear scleroder-
ma localized on the head with different clinical picture.

Case report. We present two cases: a case of a 49-year-old woman with
a typical picture of hemifacial atrophy, without any changes in the cen-
tral nervous system; and a case of a 33-year-old patient with scleroder-
ma en coup de sabre and extracerebral tumour. In a patient diagnosed
with Perry-Romberg syndrome, with Borrelia burgdorferi infection
and minor neurological symptoms, for the 4-year duration of the
disease the proper diagnosis and therapy have not been established. In
the second patient only skin changes without any neurological symp-
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toms were observed, but through investigations of the central nervous
system revealed the presence of an extracerebral tumour.

Conclusions. The presented cases, especially the second one, indicate
the necessity of detailed neurological examination in patients with pro-
gressive facial hemiatrophy and scleroderma en coup de sabre in spite of
a lack of subjective complaints.

WPROWADZENIE

Potowiczy zanik twarzy (zespét Parry’ego-Rom-
berga) jest doé¢ rzadka chorobg, ktérej etiologia nie
jest znana. Czeé¢ autoréw postuluje jej zwiazek
z linijng twardzina ograniczona [1, 2]. U niektérych
chorych stwierdza sie schorzenia neurologiczne.
Cory i wsp. [3] uwazaja, ze podiozem polowiczego
zaniku twarzy jest nieinfekcyjny, jednostronny pro-
ces zapalny zwiazany z przewleklymi zaburzeniami
wazomotoryki i zapaleniem nerwéw wspoélczul-
nych. U czesci pacjentéw w wywiadzie wystepuje
uraz. W pojedynczych przypadkach choroba ma
charakter dziedziczny autosomalny [1, 3]. Klinicznie
dochodzi do znieksztalcenia twarzy obejmujacego
skore, tkanke podskorna i kosci, co prowadzi do jej
widocznej asymetrii. Polowa twarzy wydaje sie
mniejsza. Gatka oczna po stronie zaniku jest glebiej
osadzona, a kacik ust uniesiony. Zmiany skérne
moga obejmowac réwniez skére owlosiong glowy
oraz brwi i rzesy, powodujac powstawanie ognisk
wylysienia. Skéra w obrebie zmian ma wzmozona
spoisto$¢ i napiecie, czesto jest przebarwiona lub
odbarwiona. U czesci pacjentéw wystepuja boéle
glowy, ktére moga by¢ zlokalizowane w obszarze
unerwienia nerwu trdjdzielnego, oraz przemijajace
zaburzenia sensoryczne [4]. Za pomoca badania neu-
rologicznego w niektérych przypadkach stwierdza
sie ognisko padaczki po stronie przeciwnej [1].

W badaniu histopatologicznym obecne sa cechy
wldknienia w skérze oraz zanik tkanki tluszczowej
bez nacieku zapalnego. Aktywnosé¢ choroby wygasa
w ciggu wielu lat, natomiast znieksztalcenia maja
charakter trwaly.

Czesto dyskutuje sie na temat zwigzku zespotu
Parry’ego-Romberga z linijng twardzing ograniczo-
ng lub z twardzing ograniczona typu en coup de sabre.
Czesé¢ autoréw uwaza, ze sa to rézne schorzenia, jed-
nak zdaniem niektérych potowiczy zanik twarzy jest
nasilona postacia twardziny linijnej [1, 5].

Twardzina linijna en coup de sabre charakteryzuje
sie klinicznie obecnoscia zmian o ukladzie linijnym,
najczesciej jednostronnym. Typowa lokalizacja jest
okolica czotowa, od brwi do owlosionej skory glo-
wy. Skéra w obrebie zmian ma barwe woskowozot-
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ta. Na owlosionej skérze glowy tworza sie linijne
ogniska tysienia bliznowaciejacego. Progresja zmian
zanikowych w obrebie skory i tkanki podskérnej
moze prowadzi¢ do znieksztalcenia kosci czaszki,
zmian w osrodkowym ukladzie nerwowym i obja-
wow neurologicznych, podobnie jak w zespole Par-
ry’ego-Romberga. Obraz histopatologiczny obu
schorzeni jest podobny, jednak w przypadku twar-
dziny en coup de sabre we wczesnym stadium wi-
doczny jest masywny limfocytarny naciek zapalny
wokét naczyn splotéw powierzchownych i glebo-
kich skéry [1, 6].

Leczenie réznych postaci twardziny jest podobne.
Stosuje sie penicyline i inne antybiotyki. Braun-Falco
i wsp. [1] podaja schemat oparty na lekach przeciw-
malarycznych: chlorochinie i hydroksychlorochinie
(1 tabletka na dobe) przez 3-6 miesiecy. W ciezkich
przypadkach podaje sie kortykosteroidy ogélnie,
retinoidy, cyklosporyne, cyklofosfamid, metotreksat.
Miejscowo stosuje sie srodki zmiekczajace, analogi wi-
taminy D, fototerapie - PUVA, UVAL1 (10-50 J/cm?).
Po wygasnieciu procesu chorobowego dobre efekty
daja techniki chirurgii plastycznej, w tym wstrzyki-
wanie autologicznej tkanki tluszczowej, syntetycz-
nego kolagenu, preparatéw wypelniajacych zawie-
rajacych kwas hialuronowy [1, 5].

CEL PRACY

Przedstawienie 2 przypadkéw zmian w obrebie
glowy: u 49-letniej pacjentki z typowym obrazem
polowiczego zaniku twarzy bez zmian w osrodko-
wym ukladzie nerwowym oraz 33-letniej kobiety
z twardzina linijna en coup de sabre i guzem zewnatrz-
mozgowym.

OPIS PRZYPADKOW

Przypadek I.

Pacjentka, lat 49, kucharka. Pierwsze dyskretne
zmiany o charakterze wzmozonej spoistosci i hiper-
pigmentacji skéry prawej czedci twarzy chora
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Ryc. |. Przypadek |. Kobieta 49-letnia, asymetria twarzy — prawa
strona widocznie mniejsza

Fig. I. Case no I. A 49-year-old female patient, with visible facial
asymmetry — the right side of the face is evidently smaller

zauwazyla okoto 4 lat wczesniej. Pojawieniu sie ich
towarzyszylo uczucie $ciggania skéry i okresowo
stabo nasilone béle prawej czesci twarzy i glowy,
traktowane jako bdle migrenowe. Pacjentka nie prze-
byta urazu i nie skarzyla si¢ na inne dolegliwosci
neurologiczne. Objawy skérne byly przez chora lek-
cewazone i traktowane jako wariant stanu prawidto-
wego. Kobieta nie byla leczona ani diagnozowana,
nie chorowala na inne choroby przewlekle i nie
przyjmowata stale lekéw. Wywiad rodzinny w kie-
runku schorzen autoimmunologicznych i neurolo-
gicznych byt negatywny. W lipcu 2008 roku chora
trafita do Kliniki z podejrzeniem polowiczego zani-
ku twarzy.

Klinicznie w momencie przyjecia obserwowano
silnie zaznaczona asymetrie twarzy. Prawa polowa
twarzy byla wyraznie mniejsza. Kat zuchwy byt
przemieszczony, czerwien wargowa po stronie
zmian $cieficzala i uniesiona, policzek zapadniety,
a gatka oczna polozona glebiej. Skéra w obrebie
zmian miala wzmozong spoistos¢, byla cienka i sil-
nie przebarwiona brunatno (ryc. 1.). Na owlosionej
skorze glowy, w okolicy skroniowej prawej zlokali-
zowane byly linijnie ulozone, owalne, zapadniete
ogniska wylysienia. Skéra w obrebie tych ognisk
byla niezmieniona. Blony $luzowe jamy ustnej
i narzad6éw plciowych oraz plytki paznokciowe byty
niezmienione, a obwodowe wezly chlonne niepo-
wiekszone.

W badaniach laboratoryjnych odczyn Biernackie-
go (OB) wynosit 28/46, wyniki morfologii z rozma-
zem krwi obwodowej, elektrolitéw, aminotransfera-
zy asparaginowej (AspAT), alaninowej (AIAT),
y-glutamylotransferazy (GGTP), bilirubiny, kreaty-
niny, mocznika, glukozy, bialka, elektroforezy bia-
tek, fosfokinazy kreatynowej (CPK), aldolazy, bada-
nia ogblnego moczu, odczynéw stawowych (latex-R,
odczyn Waalera-Rosego, ASO) byty prawidiowe.
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W surowicy wykryto przeciwciata przeciw Borre-
lia burgdorferi w klasie IgM w mianie 1,26 (dodatnie,
norma do 1,1). Przeciwciata IgG byty ujemne. Préby
penicylinowe daty wynik dodatni. Metoda immuno-
fluorescencji posredniej na komorkach Hep2 nie
wykryto przeciwcial przeciwjadrowych.

W badaniu histopatologicznym ze zmiany na
policzku prawym wykazano cechy widknienia,
pogrubienia widkien kolagenowych i obrzeku skoéry
oraz zanik przydatkéw i naczyn, bez nacieku zapal-
nego. Wyniki badan obrazowych - rentgenograficz-
nego (RTG) klatki piersiowej i goérnego odcinka
przewodu pokarmowego oraz ultrasonograficznego
(USG) jamy brzusznej - byly prawidlowe. Kapilaro-
skopia w granicy normy.

Konsultacja neurologiczna potwierdzita wywiad
jednostronnych boléw gtowy, bez objawéw ognisko-
wego uszkodzenia oérodkowego ukladu nerwowe-
go (OUN). Zaproponowano tez wykonanie tomogra-
fii komputerowej (TK) i rezonansu magnetycznego
(ang. magnetic resonance imaging - MRI) glowy oraz
badania elektromiograficznego (EMG).

Badanie tomograficzne glowy przeprowadzone
w technice spiralnej, w plaszczyznach poprzecz-
nych, w rekonstrukcjach czotowych i strzatkowych,
przed podaniem i po dozylnym podaniu srodka
kontrastowego wykazalo jedynie przegrode kostna
po prawej stronie zatoki klinowej oraz pogrubienie
blony sluzowej w jej obrebie. Poza tym obraz mézgo-
wia byl prawidlowy. Wyniki MRI glowy oraz EMG
byty prawidlowe. Konsultacja laryngologiczna i sto-
matologiczna nie wykazaly odchyleri od stanu pra-
widlowego.

W czasie pobytu w Klinice zastosowano cefuro-
ksym w dawce 2 x 1,5 g i.v. przez 10 dni z kontynu-
acja leczenia doustnym cefuroksymem 2 x 250 mg
przez 4 tygodnie. Miejscowo stosowano emolienty.
Pacjentka zostala skierowana do poradni choréb
zakaznych, aby potwierdzi¢ infekcje Borrelia burgdor-
feri testem Western-blot. Obecnie kobieta jest pod
kontrolg poradni dermatologicznej w celu kontynu-
acji leczenia miejscowego preparatami zmiekczaja-
cymi i ewentualnego skierowania na leczenie meto-
dami chirurgii plastycznej po wygasnieciu procesu
chorobowego.

Przypadek 2.

Pacjentka, lat 33, nauczycielka. Pierwsze, stabo
widoczne zmiany skérne o ukladzie linijnym,
wzmozona spoistoé¢ i zanik skéry w obrebie prawej
czesci czota chora zauwazyla okoto 2 lat wczeéniej.
Pojawieniu sie tych zmian nie towarzyszyly zadne
objawy subiektywne. Pacjentka nie przebyla urazu
i nie skarzyla sie na dolegliwosci neurologiczne.
Z powodu zmian skérnych nie byta leczona ani diag-
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nozowana, nie choruje na inne choroby przewlekle
inie przyjmuje stale lekoéw. Wywiad rodzinny w kie-
runku schorzen autoimmunologicznych i neurolo-
gicznych byl negatywny. W lutym 2007 roku chora
trafita do Kliniki z podejrzeniem twardziny ograni-
czonej typu en coup de sabre.

W chwili przyjecia obserwowano dyskretne zmia-
ny skoérne obejmujgce czolo i owlosiong skére glowy.
Po stronie prawej czola, od tuku brwiowego widocz-
na byta linijna zmiana bliznowata koloru kosci sto-
niowej z zanikiem skory, tkanki podskornej i zagte-
bieniem w kosci. Blizna ciggneta sie¢ na owlosiona
skore gtowy (ryc. 2.). W okolicy ciemieniowo-skro-
niowej prawej zlokalizowane byly linijnie uloZone,
owalne, zapadniete ogniska wylysienia. Skora
w obrebie tych ognisk byla niezmieniona. Blony §lu-
zowe jamy ustnej i narzadéw plciowych oraz ptytki
paznokciowe byly niezmienione, a obwodowe
wezly chlonne niepowiekszone.

W badaniach laboratoryjnych OB wyniosto 4/10,
a wyniki morfologii z rozmazem krwi obwodowej,
elektrolitow, AspAT, AIAT, GGTP, bilirubiny, kre-
atyniny, mocznika, glukozy, biatka, elektroforezy
biatek, CPK, aldolazy, badania ogolnego moczu,
odczynéw stawowych (latex-R, odczyn Waalera-
-Rosego, ASO) byty prawidlowe.

W surowicy nie wykryto przeciwcial przeciw Bor-
relia burgdorferi w klasie IgM i IgG. Metoda immuno-
fluorescencji posredniej na komorkach Hep2 nie
stwierdzono przeciwcial przeciwjadrowych. Préby
penicylinowe byty dodatnie.

Wyniki badari obrazowych - RTG Kklatki piersio-
wej i gornego odcinka przewodu pokarmowego,
USG jamy brzusznej - byly prawidlowe. Kapilaro-
skopia w granicy normy.

Ryc. 2. Przypadek 2. Kobieta 33-letnia — po prawej stronie czofa
przebarwiona, linijna zmiana z zanikiem skory, tkanki podskérnej
i kosci

Fig. 2. Case no 2. 33-year-old female patient — on the right side
of the forehead linear, ivory-coloured lesion with atrophy of skin and
subcutaneous tissue and bone recess
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Tomografie komputerowa gtowy wykonano tech-
nika spiralng, warstwami poprzecznymi, przed
dozylnym podaniem i po podaniu érodka kontrastu-
jacego. W badaniu widoczny byl zewnatrzmoézgowy
guz zlokalizowany podnamiotowo (w przedniej cze-
§ci), ku tylowi od ciata modzelowatego i III komory
moézgu, bez ewidentnych cech wrastania w te struk-
tury. Zmiana ku dotowi wydawata sie przylegac¢ do
nakrywki srédmoézgowia, ku tylowi i dotowi sasia-
dowata z mézdzkiem. Miata wielkoé¢ okoto 28 x 26
x 24 mm, byla niejednorodna, z bardzo duza liczba
zwapnieni, nie wykazywala ewidentnych cech
wzmocnienia pokontrastowego. Nieznacznie mode-
lowala od dotu zatoke prosta, bez ewidentnych cech
jej naciekania i jak si¢ wydaje - ku przodowi nie
dochodzita do pola szyszynki, w rzucie pola szy-
szynki drobne zwapnienia. Uklad komorowy nad-
namiotowy byl nieposzerzony. W badaniu metoda
TK trudno bylo jednoznacznie oceni¢ wodociag
moézgu, IV komora mézgu byla w granicach normy.
Nie stwierdzono innych zmian.

W badaniu metoda MRI glowy proces ekspansyw-
ny byl zlokalizowany do tytu od szyszynki w okolicy
gornego robaka mézdzku. W angiografii mézgowej
nie stwierdzono cech unaczynienia patologicznego.
Badanie metoda MRI i spektroskopia MRI sugerowa-
ty zmiany o charakterze teratoma (ryc. 3.).

Stezenia o-fetoproteiny (AFP) oraz B-gonadotro-
piny kosméwkowej (3-HCG) byly w normie. Kon-
sultacja neurologiczna nie wykazata objawéw ogni-
skowych uszkodzenia OUN. Ze wzgledu na

Acg Trm: 18

Ryc. 3. Przypadek 2. Obraz MRI sugerujacy obecnos¢ potwor-
niaka

Fig. 3. Case no. 2. MRI and MRI spectroscopy suggest the presence
of teratoma
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stwierdzenie guza zewnatrzmozgowego w obrebie
glowy (Osteoma? Cylindoma?) w badaniu metoda TK
zaproponowano konsultacje neurochirurgiczna.

Podczas pobytu w Klinice zastosowano doustna an-
tybiotykoterapie cefuroksymem w dawce 2 x 250 mg
przez 14 dni. Miejscowo stosowano emolienty.
Pacjentka zostala skierowana do Kliniki Neurochi-
rurgii w celu dalszej diagnostyki i leczenia guza
zewnatrzmozgowego.

Z uwagi na podejrzenie teratoma oraz brak nadcis-
nienia $rédczaszkowego i objawéw ogniskowego
uszkodzenia OUN w Klinice Neurochirurgii zdecy-
dowano o czasowym odstapieniu od zabiegu chirur-
gicznego. Obecnie chora jest pod kontrola poradni
dermatologicznej w celu obserwacji i ewentualnego
skierowania na leczenie metodami chirurgii pla-
stycznej po wygasnieciu procesu chorobowego.

OMOWIENIE

Potowiczy zanik twarzy (zespot Parry’ego-Rom-
berga) jest dosé¢ rzadka chorobg, natomiast czesciej
obserwuje sie twardzine linijna typu en coup de sabre.
Schorzenia te przez czes¢ autoréw traktowane sa
jako réznie nasilone postaci tej samej choroby. Etio-
logia obu schorzen nie jest znana [1]. Spotyka sie jed-
nak czeste wspolistnienie zmian w obrebie skéry,
tkanki podskoérnej i kosci twarzy z objawami neuro-
logicznymi i zmianami strukturalnymi i czynnoscio-
wymi w OUN. Braun-Falco i wsp. [1] uwazaja, ze
u wiekszosci pacjentéw pojawiaja sie béle w obsza-
rze unerwionym przez nerw tréjdzielny jeszcze
przed wystapieniem widocznych znieksztalcen.
U pierwszej chorej od wielu lat w wywiadzie stwier-
dzano stabo nasilone, jednostronne bdle glowy, trak-
towane jako bdle migrenowe, natomiast w badaniu
neurologicznym nie wykazano odchyleri od stanu
prawidlowego. Druga chora nie zglaszata zadnych
objawéw podmiotowych, ktére towarzyszylyby
zmianom skérnym. W badaniu neurologicznym
réwniez nie odnotowano odchyleri od stanu prawi-
dtowego, natomiast w badaniu TK glowy stwierdzo-
no zewnatrzmoézgowy guz zlokalizowany podna-
miotowo (w przedniej czesci), ku tylowi od ciata
modzelowatego i III komory mézgu, bez ewident-
nych cech wrastania w te struktury.

Aynaci i wsp. [7] opisali dziecko z cechami poto-
wiczego zaniku twarzy bez deficytéw neurologicz-
nych, u ktérego wystepowat objaw Adiego po stro-
nie zaniku - Zrenica byla szeroka, bez reakcji na
$wiatto, z powolna reakcja na zbieznos¢ i akomoda-
cje (Zrenica toniczna). Schnitzler i wsp. [8] przedsta-
wili 25-letniego chorego, u ktérego w 14. roku zycia
pojawila sie Zrenica toniczna po prawej stronie i ata-
ki padaczki. W 22. roku zycia pacjent zauwazyt
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postepujacy zanik prawej polowy twarzy. Autorzy
postuluja wspdlng, autoimmunologiczng etiologie
polowiczego zaniku twarzy, zespolu Adiego i pa-
daczki.

W pi$miennictwie sa doniesienia o obecnosci u cze-
Sci pacjentéow zmian w OUN, widocznych w bada-
niu metoda TK lub MRI. Oba badania wykonane
u kobiety z rozpoznaniem zespolu Parry’ego-Rom-
berga byly prawidlowe, natomiast u chorej z twar-
dzina linijna typu en coup de sabre stwierdzono zmia-
ny sugerujace teratoma.

Unterberger i wsp. [6] przedstawili 24-letnia
pacjentke z twardzing linijng en coup de sabre i ogni-
skami twardziny ograniczonej w innej lokalizacji,
u ktoérej w 33. tygodniu ciazy pojawily sie objawy
prawostronnego porazenia polowiczego z dodatnim
objawem Babiriskiego po stronie porazenia. Objawy
znacznie nasility sie po porodzie (ciecie cesarskie).
W badaniu metodga MRI glowy wykazano liczne
ogniska wzmocnienia sygnalu w lewej potkuli
moézgowej, rozciagajace sie¢ w kierunku okolicy
czotowo-skroniowej, obejmujace istote biala, z drob-
nymi podkorowymi ogniskami hiperintensywnymi
w prawej okolicy czolowej.

U dziecka opisanego przez Coriego i wsp. [3]
objawy polowiczego zaniku twarzy rozwijaly sie
przez 20 miesiecy. W badaniu tomograficznym
i MRI wykryto liczne jednostronne ogniska zawatéw
w ciele migdatlowatym, rozsiane glebokie i podkoro-
we zmiany sygnalu w istocie bialej i delikatne Scien-
czenie kory mézgowej. Badanie angiograficzne byto
prawidiowe. Okumura i wsp. [9] wykonali doktadne
badania obrazowe u chorego z zespolem Parry’ego-
-Romberga. W badaniu metoda MRI stwierdzono
ogniska o zwiekszonej gestosci w istocie biatej lewej
potkuli. Za pomoca spektroskopii protonowej -
odmiana MRI - nie wykryto odchyleri od normy.
Metoda jednoprotonowej tomografii emisyjnej
wykazano wzrost perfuzji krwi w lewej pétkuli.
Wyniki te korelowaly z odchyleniami w badaniu kli-
nicznym i cechami zaniku polowiczego. U 32-letniej
pacjentki Moona i wsp. [4] z rozpoznanym zespolem
Parry’ego-Romberga oprécz widocznej asymetrii
twarzy wystepowaty napadowe béle glowy, ktérym
towarzyszyly zaburzenia sensoryczne w zakresie
stuchu i wzroku. Badanie metoda MRI wykazalo
dyskretny asymetryczny zanik prawej pétkuli
moézgu i kilka niespecyficznych zageszczen istoty
bialej po stronie zaniku. Obrazowanie tensora dyfu-
zji (ang. diffusion tensor imaging - DTI) i traktografia
potwierdzily zmiany we wiéknach nerwowych drég
sensorycznych istoty bialej po prawej stronie mézgu.
Sathornsumetee i wsp. [10] przedstawili 4-letniego
chtopca z postepujacym zanikiem twarzy, ktéremu
towarzyszyly liczne objawy neurologiczne. U pa-
cjenta stwierdzono ataki padaczki, postepujaca atro-
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Twardzina w obrebie twarzy

fie potkuli mézgu i ciezkie zmiany w obrebie pnia
moézgu. Paprocka i wsp. [5] przedstawili 10-letnig
dziewczynke z zapaleniem mézgu Rasmussena, kto-
re wigze si¢ z przewleklym stanem zapalnym
i uszkodzeniem zajetej jednej potkuli. Klinicznie
obserwowane s3 ogniska padaczki i jednostronne
objawy neurologiczne. U dziewczynki stwierdzono
niedowlad polowiczy prawostronny. Od 2. roku
zycia u chorej po stronie lewej rozpoznano réwniez
polowiczy zanik twarzy oraz ognisko twardziny
linijnej typu en coup de sabre w obrebie czota. Autorzy
rozpatruja potencjalny zwiagzek twardziny linijnej,
polowiczego zaniku twarzy oraz opisanego zapale-
nia mézgu typu Rasmussena.

W 2003 roku Stone [11] przeprowadzil badanie
internetowe 205 pacjentéw z zespolem Parry’ego-
-Romberga i stwierdzil u 11% z nich padaczke,
a u 19% zmiany w motoryce korczyn. Blaszczyk
i wsp. [2] przebadali 19 chorych z cechami postepu-
jacego zaniku twarzy i twardziny en coup de sabre
w kierunku zmian w OUN. U chorych wykona-
no m.in. rutynowe badanie neurologiczne, badanie
elektroencefalograficzne, MRI, angio-MRI i 99mTec-
HM-PAO-SPECT. Badania wykazaly znamiennie
wieksza czestoé¢ zmian w OUN u chorych z cechami
zaniku twarzy i twardziny en coup de sabre niz w gru-
pie kontrolnej. Gambichler i wsp. [12] przedstawili
23-letnig pacjentke z obustronng twardzing en coup
de sabre i lewostronnym polowiczym zanikiem twa-
rzy. U chorej rowniez obserwowano ataki padaczko-
we oraz porazenie nerwéw okulomotorycznych
i nerwu twarzowego po stronie lewej. Autorzy suge-
ruja u pacjentki cisty zwigzek pomiedzy twardzing
en coup de sabre, zanikiem polowiczym i objawami
neurologicznymi.

U pierwszej opisywanej pacjentki wykryto prze-
ciwciata przeciwko Borrelia burgdorferi w klasie IgM.
Infekcja zostata potwierdzona testem Western-blot.
Trudno tu jednak méwié o zwigzku nowo rozpozna-
nej infekcji z trwajacym od ponad 4 lat procesem
postepujacego zaniku twarzy. Jest to raczej wspotist-
nienie obu schorzen. Réwniez w badaniach Sommer
i wsp. [13] przeprowadzonych u 278 chorych nie
potwierdzono zwigzku pomiedzy infekcja Borrelia
burgdorferi a postepujacym zanikiem twarzy.

Stosunkowo mato doniesieri dotyczy leczenia
polowiczego zaniku twarzy i twardziny linijnej en
coup de sabre. Wiekszos¢ autoréw stosuje leki podob-
ne jak w terapii twardziny ograniczonej: penicyline
prokainowga i inne antybiotyki, leki przeciwmala-
ryczne, kortykosteroidy ogodlnie, retinoidy, cyklo-
sporyne, cyklofosfamid, metotreksat, a miejscowo
srodki zmiekczajgce, analogi witaminy D, fototera-
pie - PUVA, UVA1 (10-50 J/cm?). Leczenie to ma
jednak na celu tylko przyspieszenie wygasniecia
procesu chorobowego, gdyz w rzeczywistosci nie
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ma metod skutecznej terapii zaréwno twardziny
ograniczonej, jak i zespotu Parry’ego-Romberga.
Tollefson i wsp. [14] u 57,1% chorych z potowiczym
zanikiem twarzy i twardzing typu en coup de sabre
podawali leki przeciwmalaryczne, a u 28,6% - meto-
treksat. Pozostali chorzy stosowali jedynie emolien-
ty. Efektywnos¢ we wszystkich grupach byta kon-
trowersyjna.

Opisana pacjentka bez zmian w OUN otrzymy-
wala cefuroksym w dawce 2 x 1,5 g i.v. przez 10 dni
i kontynuowata leczenie doustng cefalosporyna
przez 4 tygodnie. Miejscowo stosowano emolienty.
Drugiej chorej podano jedynie cefuroksym 2 x
x 250 mg przez 14 dni i skierowano ja do dalszego
leczenia neurochirurgicznego.

Po wygasnieciu procesu chorobowego dobre
efekty daja techniki chirurgii plastycznej, w tym
wstrzykiwanie autologicznej tkanki tluszczowej,
syntetycznego kolagenu, preparatéw wypelniaja-
cych zawierajacych kwas hialuronowy [1, 5, 15]. Pla-
nowane jest zastosowanie tych technik u przedsta-
wionych chorych w przysziosci.

Opisano typowe przypadki rzadkich schorzen,
jakimi sa polowiczy zanik twarzy i twardzina linijna
en coup de sabre. U chorej z rozpoznaniem zespolu
Parry’ego-Romberga z towarzyszacym zakazeniem
Borrelia burgdorferi i dyskretnymi objawami neurolo-
gicznymi, pomimo 4-letniego wywiadu, nie przepro-
wadzono prawidlowej diagnostyki i leczenia. U dru-
giej pacjentki obserwowano jedynie zmiany skérne
bez objawéw neurologicznych i dopiero dokladna
diagnostyka wykazala obecno$¢ guza zewnatrzmoz-
gowego.
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