DER INTERESSANTE FALL

Neuroradiologische Befunde bei der
Hemiatrophia facialis progressiva
(Parry-Romberg-Syndrom)

Die Hemiatrophia facialis progressiva
wurde 1825 erstmals von Parry und
1846 von Romberg beschrieben. Es han-
delt sich um eine meist einseitige, lang-
sam progrediente, aber selbst limitie-
rende Atrophie der Gesichtsweichteile
mit Bevorzugung des Versorgungsgebie-
tes des N. trigeminus (Rogers BO et al, Int
Congress Series 1963; 66: 681). Die
Erkrankung beginnt bei vielen Patienten
im ersten oder zweiten Dezennium mit
einer bldulich-braunlichen Hyperpig-
mentierung der Haut {iber der Augen-
braue oder unter dem Unterlid.
Ipsilateral folgen andere typische Symp-
tome wie der Verlust von Wimpern oder
der Augenbraue, ein Pigmentverlust der
Haare, eine Alopezie oder eine linienfor-
mige Hautvertiefung (en coup de sabre).
Die Atrophie betrifft in erster Linie die
Gesichtshaut und das subkutane Gewe-
be. Nur wenn die Krankheit im ersten
Lebensjahrzehnt beginnt, ist eine Atro-
phie des Gesichtsschddels zu befiirchten.
Die Gegenseite oder die Arme werden
nur selten bei einem weit fortgeschritte-
nen Krankheitsbild erfasst. Haufiger
wird eine ipsilaterale zerebrale Beteili-
gung gefunden, deren genaue Inzidenz
jedoch nicht bekannt ist. Neurologische
Symptome, die man als eine Trias aus
Herdsymptomen, psychischen Verdande-
rungen und vegetativen Stérungen zu-
sammenfassen kann, treten bei 10-15%
der Patienten auf (Terstegge K et al,
Radiologe 1993; 33: 585). Sie kdnnen
auch dann noch zunehmen, wenn die
Atrophie der Gesichtsweichteile bereits
zum Stillstand gekommen ist (Asher SW
et al, Arch Neurol 1982; 39: 44). Bei 10-
40% der Patienten wird die Hemiatro-
phie von Augenerkrankungen begleitet.

Histologisch findet man eine unspezifi-
sche chronische Entziindung mit peri-
vaskuldrer lymphozytarer Infiltration
und Atrophie von Haut und Haarfolli-
keln. Die elastischen Fasern bleiben im
Gegensatz zur Sklerodermie erhalten.
Eine intrakranielle Beteiligung ist durch
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eine einseitige subakute Meningoenze-
phalitis mit leptomeningealer Fibrose
und lymphozytdren Infiltraten gekenn-
zeichnet. Zerebral wurden verkalkende
Gefalmalformationen, Marklagerglio-
sen von Grof3- und Kleinhirn sowie dys-
morphe Sulci beschrieben.

Die Atiologie der wahrscheinlich nicht
erblich bedingten Erkrankung mit weib-
licher Pradominanz (Frauen:Madnner =
3:2) konnte bisher nicht abschlieRend
geklart werden. Als Ursachen werden ein
chronisch entziindlicher Prozess (Cory
RC et al, MNR 1997; 18: 751), moglicher-
weise in Verbindung mit einer sympa-
thischen Dysfunktion, eine Stérung des
rostralen Neuralrohres (Schievink WI et
al, Neurosurgery 1996; 38: 1237) oder
ein neurokutanes Syndrom diskutiert.
Die Behandlungsmoglichkeiten des Par-
ry-Romberg-Syndroms sind begrenzt.
Die Wirksamkeit einer immunsuppres-
siven Therapie konnte bisher nicht ge-
sichert werden. Auch die Ergebnisse
nach plastischer Rekonstruktion oder
Sympathikolyse waren unterschiedlich
(Rogers BO et al, Int Congress Series
1963; 66: 681).

Fallbeschreibung

Unsere Patientin (Abb.1) kam im Alter
von 38 Jahren nach einem erstmaligen
zerebralen Anfall zur stationdren Auf-
nahme. Die Lichtreaktion der entrunde-
ten rechten Pupille war verzdgert. Der
tibrige neurologische Befund war unauf-
fillig. Im Kindesalter war eine Verdi-
ckung der frontalen Kopfhaut rechts
aufgefallen, die sich in Richtung auf die
rechte Augenbraue ausdehnte und als
linienférmige Hautvertiefung ausheilte.
Andere wesentliche Vorerkrankungen
bestanden nicht.

In der kranialen CT fanden wir neben der
frontalen Atrophie der extrakraniellen
Weichteile rechts ipsilaterale Verkalkun-
gen im parietalen Kortex, in der dariiber-
liegenden Hirnhaut und im frontalen
Marklager (Abb.2). Parietal waren das
angrenzende Marklager und Teile der
Capsula externa, frontal das periventri-
kuldre Marklager dichtegemindert. Kon-
tralateral wurden keine Verdnderungen

Abb.1 38-jdhrige Patientin mit einer fiir das
Parry-Romberg-Syndrom typischen Hautver-
tiefung Uber der rechten Stirn und einer
Retraktion des rechten Augenlides. Der late-
rale Anteil der rechten Augenbraue ist gelich-
tet. Ipsilaterale Pigmentstérung der entrun-
deten Iris und Enophthalmus.

Abb. 2 Die kraniale CT zeigt eine Verkalkung
des parietalen Kortex. Das angrenzende Mark-
lager ist dichtegemindert (langer Pfeil). Ein-
ziehung der Haut Uber der rechten Stirn
(kurzer Pfeil) bei regelrechtem kndchernen
Befund im Knochenfenster (nicht abgebildet).

gefunden, ossdre Verdnderungen waren
nicht erkennbar.

Neben der Atrophie der frontalen Sub-
kutis rechts (Abb. 3 u.4) fiel MR-tomo-
graphisch ein gleichseitiger Enophthal-
mus infolge einer Volumenminderung
des retrobulbdren Fettkoérpers auf. Der
parietale Kortex war verdickt (Abb.3
u.4). In den angrenzenden, fast ganz
verstrichenen Sulci fanden wir eine
pathologisch vermehrte Kontrastmittel-
anreicherung (Abb. 4). Ob es sich hierbei
um eine leptomeningeale oder vendse
Anreicherung handelt, war nicht zu
entscheiden. Die in der CT dichtegemin-
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Abb.3 Die flachigen und fleckigen Signal-
steigerungen des rechtsseitigen Marklagers in
der T,-Gewichtung (Pfeilspitzen) sind Zeichen
einer Marklagergliose und eines periventriku-
ldren Substanzdefektes. Der parietale Kortex
ist rechts verdickt (lange Pfeile). Die Sulci sind
hier z.T. verstrichen. Rechts frontal ist die
Subkutis atrophiert (kurzer Pfeil).

Abb.4 In der T;-Gewichtung hypointenses
Signal des periventrikuldren Substanzdefektes
(Pfeilspitze). Die Marklagergliose ist nicht
erkennbar. Der parietale Kortex ist verdickt
(lange Pfeile). Vendse oder leptomeningeale
Kontrastmittelanreicherung der dazwischen
liegenden engen Sulci. Atrophie der rechts
frontalen Subkutis (kurzer Pfeil).

derten Areale des Marklagers zeigten in
der T,-Gewichtung ein hyperintenses
Signal (Abb. 3) mit zum Teil hypointen-
sem Korrelat in der T;-Gewichtung
(Abb.4) und ohne pathologische
Kontrastmittelanreicherung. Zusdtzlich
wurden fleckige Signalsteigerungen im
Putamen und in der Capsula externa
gefunden. Bei rechts temporobasal gele-
genen liquorisointensen Veranderungen
handelt es sich wahrscheinlich um Vir-
chow-Robin-Rdume oder Liquorzysten.

Diskussion

Zusdtzlich zu der bei unserer Patientin
durch CT und MRT nachgewiesenen ein-
seitigen Atrophie von subkutanem Fett-
gewebe und retrobulbdrem Fettkorper
werden in der Literatur weitere extra-
kranielle Veranderungen beschrieben.
Dazu gehoren eine Atrophie des Aug-
apfels (Asher SW et al, Arch Neurol 1982;
39: 44), eine Verdickung der dufleren
Augenmuskeln, eine Verdichtung des
retrobulbdren Fettkorpers in der CT und
eine einseitige Atrophie der Gesichts-
muskeln. Von einer fokalen Ausdiinnung
der Schddelkalotte oder Verschmadchti-
gung der Nasennebenhdohlen (Schievink
WI et al, Neurosurgery 1996; 38: 1237)
blieb unsere Patientin verschont. Die in
der Literatur beschriebene fokale Dys-
morphie von Kortex und Sulci mit pa-
thologisch vermehrter meningealer oder
kortikaler Kontrastmittelanreicherung
entspricht unseren CT-Befunden ebenso
wie die klein- bis grobfleckigen oder
linienférmigen Verkalkungen und die
umschriebenen Dichteminderungen
von grauer und weiller Substanz (Ter-
stegge K et al, Radiologe 1993; 33: 585).
Die entsprechenden MR-Befunde eines
fokal verplumpten Oberflichenreliefs
mit verdickten Gyri, schlecht abgrenz-
baren Sulci und einer vermehrten lepto-
meningealen Kontrastmittelanreiche-
rung stimmen ebenfalls mit den
Literaturangaben tiiberein. Eine vermin-
derte Abgrenzbarkeit des Rindenbandes
lag bei unserer Patientin nicht vor. Eine
kortikale  Kontrastmittelanreicherung
kann die Abgrenzbarkeit der Meningen
erschweren. Wie bei unserer Patientin
sind die zerebralen Verkalkungen in der
T,-Gewichtung meist hyper- und in der
T,-Gewichtung hypointens. Es wurden
aber auch Verkalkungen mit einem hy-
pointensen Signal in der T,-Gewichtung
beschrieben. Die fleckige Signalsteige-
rung der weien Substanz oder der
Basalganglien in der T,-Gewichtung mit
zum Teil hypointensem Korrelat in der

Der interessante Fall

T,-Gewichtung ist ein weiterer typischer
Befund der progredienten fazialen He-
miatrophie. Die Herde kénnen an Grof3e
zunehmen und voriibergehend Kon-
trastmittel aufnehmen. Wir fanden MR-
tomographisch keine Stérung der Blut-
Hirn-Schranke. Auch intraaxiale zysti-
sche Verdnderungen wurden bereits be-
schrieben. Diese betrafen jedoch die
Basalganglien und nicht wie bei unserer
Patientin den basalen Temporallappen.
Eine einseitige Hirnvolumenminderung
bestand bei unserer Patientin nicht. Be-
richte einer kontralateralen oder beid-
seitigen Hirnvolumenminderung sollten
mit Zuriickhaltung gewertet werden: Bei
vielen dieser Patienten gab es lediglich
eine Rontgenaufnahme des Schddels
oder eine Pneumenzephalographie. In
einem Fall wurde eine unspezifische
Dichteanhebung in der kranialen CT als
Hinweis auf eine kontralaterale Beteili-
gung gewertet. Eine von der Hemiatro-
phie unabhingige generalisierte Hirn-
volumenminderung wurde nicht disku-
tiert. Wahrend die ToF-Angiographie
unserer Patientin einen regelrechten Be-
fund zeigte, wurden bei anderen Patien-
ten ipsilateral zur Hemiatrophie gele-
gene Hypoplasien der hirnversorgenden
Arterien, arteriovendose Fisteln und mul-
tiple, bilaterale Aneurysmen beschrie-
ben.

Tab.1 Typische Befunde der Hemiatrophia
facialis progressiva.

- Hemiatrophie der Gesichtsweichteile

- Kortikale Dysmorphie und leptomenin-
geale KM-Anreicherung

- Verkalkungen und Substanzdefekte von
grauer und weiRer Substanz

Die Atiologie des Parry-Romberg-Syn-
droms kann auch mit den von uns
erhobenen Befunden nicht geklart wer-
den. Die zerebralen Verdnderungen pas-
sen zu einer fokalen Enzephalitis, die
Anamnese ist in unserem Fall fiir den von
anderen Autoren beschriebenen schub-
weise chronisch progredienten Verlauf
jedoch untypisch. Fiir eine einseitige
Irritation des Sympathicus als Ursache
der Erkrankung sprechen die Uberein-
stimmung des Verteilungsmusters der
kutanen und zerebralen Verdnderungen
mit dem Versorgungsbereich der sym-
pathischen Bahnen aus dem Ganglion
cervicale superius, einzelne Fallberichte
und tierexperimentelle Untersuchun-
gen.
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Der interessante Fall

Fiir Patienten, die an einem Parry-Rom-
berg-Syndrom leiden, liegt die Bedeu-
tung der neuroradiologischen Diag-
nostik im friithzeitigen Nachweis akut
entziindlicher ZNS-Verdanderungen, die

immunsuppressiv behandelt werden
sollten.

K. Kirchhof, T. Welzel, Heidelberg
K. Ziegler, Flensburg
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