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Casus

Een 37-jarige vrouw wordt naar de polikliniek dermatolo-

gie verwezen vanwege een progressieve asymmetrie in

het gelaat. Daarnaast heeft ze sinds achtjarige leeftijd een
donkere verkleuring op de rechter onderarm en rechter knie
die reeds jaren stabiel is. De voorgeschiedenis vermeldt een
progressieve elevatie- en abductiebeperking van het rechter
oog met diplopie tot gevolg en een bilaterale uveitis anterior
waarvoor patiénte nog onder behandeling is bij de oogarts. Bij
lichamelijk onderzoek zien we een hemifaciale atrofie rechts
met uitgesproken verlies van subcutaan vet temporaal en

ter plaatse van maxilla en mandibula (figuur 1A). Hierdoor is
het kuiltje in de kin naar de rechter gelaatshelft verschoven.
Verder is er sprake van een lineaire glanzende atrofische
gehyperpigmenteerde plaque ventraal op de rechter arm
(figuur 1B) en een soortgelijke handpalmgrote plaque bij de
rechter knie (figuur 1C). Op basis van het klinisch beeld wordt
de diagnose ‘Parry-Romberg syndroom met betrokkenheid
van de rechter lichaamshelft’ gesteld. Neurologisch onderzoek
en MRI van het hoofd tonen geen neurologische afwijkingen,
in het bijzonder geen letsels die de oculomotorische stoornis-
sen kunnen verklaren. Tandheelkundig zijn er geen bijzonder-
heden.

Er wordt gestart met prednisolon 1mg/kg/dag, methotrexaat
in opbouwschema tot 20 mg/week en foliumzuur 10mg/
week. Vanwege levertestafwijkingen wordt methotrexaat na
1maand gestaakt en wordt gestart met azathioprine 2mg/
kg/dag. Het klinisch beeld stabiliseert en de uveitis anterior
gaat in remissie. Azathioprine wordt na 9 maanden verlaagd
naar 1img/kg/dag. In de daaropvolgende maanden is er een
steeds meer uitgesproken ptosis van het rechter bovenooglid
die vervolgens stabiliseert. Anderhalf jaar na starten van de
behandeling wordt door de plastisch chirurg lipofilling van de
rechter gelaatshelft verricht. Ondanks dat op de kin en fron-
taal een verzonken gebied aanwezig blijft, is patiénte tevre-
den met het cosmetisch resultaat, met name ter plaatse van
de kaaklijn (figuur 2 en 3)

BESPREKING

Parry-Romberg syndroom (progressieve hemifaciale atrofie) is
een zeldzame aandoening waarbij in één gelaatshelft verlies
van subcutaan vetweefsel optreedt. Ook kan onderliggend
spierweefsel, kraakbeen of bot betrokken raken of atrofie van
de huid ontstaan. De meest frequent betrokken gebieden zijn

Figuur 1. Klinisch beeld bij eerste bezoek.

A hemifaciale atrofie rechts

B lineaire gehyperpigmenteerde mild verzonken atrofische plaque rechter arm
C gehyperpigmenteerde verzonken handpalmgrote plaque rechter knie

kaak, voorhoofd en lippen, maar de gehele gelaatshelft kan
betrokken zijn. [1] Ten gevolge van de atrofie ontstaat devia-
tie van de neus en mond naar de aangedane zijde en er kan
hyperpigmentatie zichtbaar zijn in de aangedane gebieden.
Meestal ontstaan symptomen tijdens de eerste 20 levensjaren

Figuur 2. A vooraanzicht voor lipofilling; B 1.5 jaar na lipofilling
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Figuur 3. A zijaanzicht voor lipofilling; B 1.5 jaar na lipofilling

en zijn ze gedurende 2 tot 20 jaar progressief. [2,3] In sommige
gevallen is er sprake van een ipsilaterale atrofie van andere
lichaamsdelen, zoals in de beschreven casus de rechter arm
en het rechter dijbeen betrokken zijn. [2,4] Circa 15% van de
patiénten heeft neurologische manifestaties zoals epilepti-
sche insulten en migraine of cerebrale afwijkingen waaron-
der aneurysmata, vasculaire malformaties of hersenatrofie.
[3,5] Daarom is bij Parry-Romberg syndroom een verwijzing
naar de neuroloog geindiceerd die desgewenst beeldvormend
onderzoek kan inzetten. Zoals in de casus komen oogheelkun-
dige klachten waaronder enophtalmie en uveitis frequent
voor. Wanneer atrofie van de maxilla en mandibula tot kaak-
klachten en tandproblemen leidt, is opvolging door de mond-
kaakchirurg vereist. [3,6]

Behandeling is gericht op het stabiliseren van de ziekte
waarbij, afhankelijk van de progressie, wordt gestart met
prednisolon tot 1img/kg/dag in combinatie met een stero-
id-sparend immuunsuppressivum. Hierbij gaat de voorkeur
uit naar methotrexaat, vervolgens te continueren als onder-
houdsbehandeling. Indien methotrexaat geen optie is, zijn
onder andere mycofenolaatmofetil, azathioprine, ciclosporine,
hydroxychloroquine en cyclofosfamide beschreven. [1,3] Het
opvolgen van Parry-Romberg syndroom is lastig omdat de
huid vaak niet zichtbaar betrokken is en door verlies van sub-
cutaan weefsel vooral contourverschillen optreden. Omdat
deze progressie zich pas in een later stadium als structurele
afwijkingen laat zien, hebben we ook subjectieve gewaar-
wordingen zoals prikkeling of pijn ter plaatse van maxilla en
mandibula die verbeteren onder immuunsuppressie, meege-
nomen in de opvolging. Driedimensionale fotografie, vaak ter
beschikking bij plastische chirurgie, kan helpen bij follow-up
en plannen van reconstructies. [7] De ziekte heeft een niet te

miskennen psychosociale impact. Reconstructieve opties om
de contouren van het gelaat te verbeteren zoals lipofilling en
hyaluronzuurfillers kunnen hierbij van meerwaarde zijn. Deze
ingrepen worden idealiter verricht wanneer de ziekte een tot
twee jaar stabiel is. [6,8,9]
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LEERPUNTEN

* Parry-Romberg syndroom / progressieve hemifaciale atro-
fie is een zeldzame aandoening waarbij behalve het gelaat

. ook de ipsilaterale lichaamshelft betrokken kan zijn.

. *» Neurologische manifestaties komen frequent voor, evenals
oog- en kaakklachten.

* Naast het remmen van progressie en het stabiliseren van
de ziekte, dient er aandacht te zijn voor psychosociale
impact en reconstructieve mogelijkheden.
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