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ABSTR AC T

The increase in the degree of fluctuation 
asymmetry is accompanied, among others, by 
diseases such as morphea en coup de sabre 
(morphea ECDS) or Parry-Romberg syndrome 
(PHA). Patients suffering from them struggle 
not only with dermatological defects, but also 
with neurological, rheumatological, orthopedic, 
ophthalmological and dental symptoms. 
Morphological and functional disorders and 
craniofacial deformities related to them often 
generate psychosocial problems. The complexity 
of the issues to be solved proves the necessity 

STRESZCZENIE

Wzrost stopnia asymetrii fluktuacyjnej 
towarzyszy m.in. takim jednostkom chorobowym, 
jak morphea en coup de sabre (morphea 
ECDS) czy zespół Parry-Romberga (PHA). 
Pacjenci nimi obciążeni borykają się nie 
tylko z defektami natury dermatologicznej, 
lecz również z objawami neurologicznymi, 
reumatologicznymi, ortopedycznymi, 
okulistycznymi czy stomatologicznymi. 
Zaburzenia morfologiczno-czynnościowe 
i związane z nimi deformacje twarzoczaszki 
generują niejednokrotnie problemy natury 
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Wprowadzenie
Idealna symetria w odniesieniu do ludzkiego 
ciała to teoretyczny konstrukt. Symetria twarzy 
to w rzeczywistości niski stopień asymetrii fl uk-
tuacyjnej. Wzrost jej stopnia wyraźnie zwraca 
uwagę obserwatora. Literatura opisuje wiele 
czynników etiologicznych oraz jednostek cho-
robowych wpływających na zmianę symetrii 
twarzy [1, 2]. Szczególne miejsce w odniesieniu 
do tego zagadnienia zajmują przewlekłe scho-
rzenia tkanki łącznej: twardzina ograniczona 
linijna [morphea en coup de sabre (ECDS)] oraz 
połowiczy zanik twarzy [(zespół Parry-Romberga 
(PRS)]. Mimo iż PRS został pierwszy raz opisany 
w 1825 roku przez Caleba Hilliera Parry’ego, 
a następnie w 1846 roku przez Moritza Heinri-
cha Romberga, wciąż niezmiennie jest źródłem 
wielu pytań [3]. 

Z uwagi na częste współistnienie (ok.30–
40%) oraz zbliżony obraz histopatologiczny obie 
jednostki uznawane są za szczególne postaci 
morphea [4, 5, 6]. Oba schorzenia wykazują 
predylekcję wobec płci żeńskiej rasy kaukaskiej 
w stosunku 2–3:1 (K:M) dla morphea ECDS oraz 
3:1 (K:M) w odniesieniu do PHA [7, 8, 9] z częst-
szą prezentacją PHA po lewej stronie twarzy [10, 
11]. Faza progresywna choroby najczęściej po 
upływie 2–10 lat przechodzi samoistnie w fazę 
spoczynku [7, 12]. Im wcześniej pojawiają się 
symptomy schorzenia, tym następowo większy 
stopień deformacji [4, 11, 13, 14].

Introduction
Perfect symmetry in relation to the human body 
is a theoretical construct. Facial symmetry is 
actually a low degree of fl uctuation asymme-
try. The increase in its degree clearly draws 
the attention of the observer. The literature 
describes many etiological factors and disease 
entities that change the symmetry of the face 
[1, 2]. Chronic diseases of connective tissue 
occupy a special place in this matter: localized 
linear scleroderma [morphea en coup de sabre 
(ECDS)] and hemifacial atrophy [(Parry-Romberg 
syndrome (PRS)]. Although PRS was fi rst des-
cribed in 1825 by Caleb Hillier Parry, and then 
in 1846 by Moritz Heinrich Romberg, is still the 
source of many questions [3].

Due to frequent coexistence (about 30–40%) 
and a similar histopathological picture, both 
entities are considered as a special forms 
of morphea [4, 5, 6]. Both conditions show 
a predilection for Caucasian females in a 2–3:1 
(K: M) ratio for morphea ECDS and a 3: 1 (K: M) 
for PHA [7, 8, 9] with more frequent presentation 
of PHA on the left side of the face [10, 11]. The 
progressive phase of the disease usually passes 
spontaneously after 2–10 years into the inactive 
phase [7, 12]. The sooner the symptoms of the 
disease appear, the greater the degree of defor-
mation [4, 11, 13, 14].

According to the current classifi cations, both 
morphea ECDS and PHA are treated as a subtype 
of localized linear scleroderma [6, 12, 15, 16, 17].

of undertaking interdisciplinary actions aimed at 
developing objective diagnostic and therapeutic 
protocols, restoring (especially in pediatric 
patients) as close as possible to the correct 
developmental patterns, inhibiting the active 
phase of the disease and undertaking effective 
and aesthetically satisfying measures.

Keywords: morphea en coup de sabre, 
progressive hemifacial atrophy, Parry-Romberg 
syndrome, Romberg disease, facial asymmetry, 
progressive hemifacial atrophy, progressive facial 
hemiatrophy, hemiatrophia faciei progressiva, 
linear scleroderma, localized scleroderma.

psychospołecznej. Złożoność zagadnień 
wymagających rozwiązania przemawia za 
nieodzownością podejmowania działań 
interdyscyplinarnych, mających na celu 
opracowanie obiektywnych protokołów 
diagnostyczno-terapeutycznych, przywrócenie 
(szczególnie u pacjentów pediatrycznych) 
jak najbardziej zbliżonych do prawidłowych 
wzorców rozwojowych, zahamowanie aktywnej 
fazy choroby i podjęcie efektywnych, a także 
satysfakcjonujących estetycznie działań.

Słowa kluczowe: morphea en coup de sabre, 
postępująca atrofia połowicza twarzy, zespół 
Parry-Romberga, choroba Romberga, asymetria 
twarzy, postępująca atrofia połowicza twarzy, 
postępująca hemiatrofia twarzy, zespół Parry-
Romberga, hemiatrofia twarzy postępująca, 
twardzina liniowa, twardzina zlokalizowana.
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Zgodnie z aktualnymi klasyfi kacjami zarów-
no morphea ECDS, jak i PHA są traktowane jako 
podtyp twardziny ograniczonej linijnej [6, 12, 15, 
16, 17].

Etiologia zarówno w przypadku PHA, jak 
i morphea ECDS wciąż nie została ustalona. 
Uważa się, iż predyspozycja genetyczna (HLA, 
mozaicyzm, dodatni wywiad rodzinny w zakresie 
chorób autoimmunologicznych) zsynchronizo-
wana z zadziałaniem czynników wyzwalających 
(środowiskowe, epigenetyczne modyfi kujące 
DNA lub miRNA), pobudzających keratynocyty 
do sekrecji cytokin stymulujących następowo 
limfocyty, komórki śródbłonka i fi broblasty, 
uszkodzenie komórek śródbłonka i wyzwolenie 
autoagresywnej odpowiedzi immunologicznej 
odgrywa zasadniczą rolę [18]. Według niektó-
rych autorów PHA i morphea ECDS mogą być 
spowodowane mózgowym zaburzeniem meta-
bolizmu tłuszczów, wynikającym z uszkodzenia 
i nieprawidłowego funkcjonowania struktur 
układu współczulnego, powstałych na skutek 
urazu, infekcji, zaburzeń endokrynologicznych 
oraz autoimmunologicznych, nieinfekcyjnego 
jednostronnego procesu zapalnego, skutkują-
cego patologiczną wazomotoryką i zapaleniem 
nerwów o komponencie współczulnej [5, 15]. 
Czynnikami wyzwalającymi mogą być leki, licz-
ne substancje chemiczne, długotrwałe unieru-
chomienie, radioterapia, ucisk, immunotera-
pia swoista, infekcje, szczepienie BCG (bacille 
Calmette-Guèrin) — rola soli aluminium [16, 18, 
19, 20, 21]. Część badaczy postuluje tło rozwojo-
we jako czynnik predysponujący do wystąpienia 
tego typu schorzeń, podkreślając rolę migracji 
komórek grzebienia nerwowego (neural crest 
cells – NCC) w życiu zarodkowym [14, 22, 23, 24]. 
Torok i wsp. spekulują na temat związku niedoj-
rzałości układu immunologicznego pacjentów 
pediatrycznych i większego ich powinowactwa 
do manifestacji pozaskórnych morphea. Pod-
kreślają rolę limfocytów T CD4 i CD8, których 
liczebność wzrasta w procesie dojrzewania, 
podczas gdy liczba imfocytów B spada [25, 26].

Obraz kliniczny morphea ECDS
Zmiany pojawiają się najczęściej jednostronnie 
w okolicy ciemieniowej, czołowej przyśrodko-
wej, przebiegają w formie linijnej, z rzadko towa-
rzyszącą bolesnością i/lub świądem. Szerząc 
się ku dołowi, czasami przekraczają linię brwi, 
obejmując powiekę [15, 18]. Klinicznie morphea 
przebiega w trzech fazach: zapalnej, aktywnej — 

The etiology of both PHA and ECDS morp-
hea is still unknown. It is believed that a genetic 
predisposition (HLA, mosaicism, positive family 
history of autoimmune diseases) is synchroni-
zed with the action of triggers (environmental, 
epigenetic modifying DNA or miRNA), stimu-
lating keratinocytes to secrete cytokines that 
stimulate lymphocytes, endothelial cells and 
fi broblasts, and damage to cells endothelium 
and the triggering of autoimmune immune 
responses play an essential role [18]. According 
to some authors, PHA and morphea ECDS may 
be caused by a cerebral disorder of fat meta-
bolism resulting from damage and malfunction 
of the sympathetic system structures resulting 
from trauma, infection, endocrine and auto-
immune disorders, a non-infectious unilateral 
infl ammatory process, resulting in pathological 
vasomotor and sympathetic nerve infl ammation 
[5, 15]. Triggers may include drugs, numerous 
chemicals, long-term immobilization, radiothe-
rapy, pressure, specifi c immunotherapy, infec-
tions, BCG vaccination (bacille Calmette-Guèrin) 
— the role of aluminum salt [16, 18, 19, 20, 21]. 
Some researchers postulate the developmen-
tal background as a factor predisposing to the 
occurrence of this type of diseases, emphasi-
zing the role of the migration of neural crest 
cells (NCC) in embryonic life [14, 22, 23, 24]. 
Torok et al. speculate about the relationship 
between the immaturity of the immune system 
of pediatric patients and their greater affi nity 
for the manifestation of extracutaneous morp-
hea. They emphasize the role of CD4 and CD8 T 
lymphocytes, the number of which increases in 
the maturation process, while the number of B 
lymphocytes decreases [25, 26].

Clinical picture of morphea ECDS
The lesions usually appear unilaterally in the 
parietal, medial frontal area, run in a linear form, 
rarely accompanied by pain and / or itching. 
Spreading downwards, they sometimes cross 
the eyebrow line, embracing the eyelid [15, 18]. 
Clinically, morphea has three phases: infl am-
matory, active — lasting an average of 2–5 years; 
the edge of the lesion in the form of a lilac ring 
— "lilac ring" (it is supposed to confi rm the pri-
mary vascular etiology of the disease), followed 
by the phases of progressive sclerotization and 
fi nal atrophy [6]. The skin in the sclerotization 
phase is ivory and shiny. The atrophy of the 
subcutaneous and sometimes bone tissue cre-
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ate a kind of depression resembling a trace of 
a "saber cut". Scarring alopecia (alopecia cicatri-
cans) occurs in the affected area [6, 15, 16, 27]. 
ECDS shows a longer duration than other types 
of morphea, leading to irreversible symmetry 
changes and facial deformities [21].

Characteristics and clinical picture 
of PHA
PHA is a rare, acquired, slowly progressive 
disease of unknown etiology characterized by 
progressive atrophic changes in the structures 
of the half of the face, locally corresponding to 
the regions supplied by the branches of the tri-
geminal nerve. The active phase lasts an avera-
ge of 3 years, but infl ammation has been repor-
ted to last for 20 years. The atrophy of skin tis-
sue is accompanied by the atrophy of the sub-
cutaneous tissue, and in more advanced forms, 
also of the fascial, muscular and chondro-bone 
structures. Atrophic lesions tend to spread 
from the cheek and nose area, more often 
towards the lower face, but also towards the 
forehead, but it is spared. Clinically unilateral 
atrophy of skin tissue is rarely accompanied by 
infl ammation and subsequent tissue sclerosis / 
sclerosis. It usually takes place without hair loss 
or graying (but they can occur) in the affected 
skin, which shows depigmentation or hyperpig-
mentation (often a waxy-yellow color) [4, 6, 15, 
28]. Due to the progressive unilateral atrophy, 
the dominant manifestation of the disease is 
facial asymmetry with the collapse of its struc-
tures [29].

Nervous system disorders
Neurological disorders are very rarely associa-
ted with ECDS morphea, but if they occur, they 
most often manifest themselves in pediatric 
patients [5]. Neurological symptoms often pre-
cede the onset of dermatological symptoms by 
several months or years [15, 21].

In the course of PHA, disturbances in the 
central nervous system are manifested in about 
15–20% of patients [4, 15]. They occur in parti-
cular in patients with the fi rst symptoms of PHA 
in early childhood or with a history of trauma 
[15]. The most important are simple or complex 
epileptic seizures that are often resistant to tre-
atment, generated in the ipsilateral region — in 
relation to changes in the face-cerebral cortex 
(60% of patients), local neurological defi cits of 

trwającej średnio 2–5 lat; brzeg zmiany w formie 
liliowego pierścienia — ,,lilac ring” (ma potwier-
dzać pierwotnie naczyniową etiologię choroby), 
następnie faz postępującej sklerotyzacji oraz 
końcowo — atrofi i [6]. Zmieniona skóra w fazie 
sklerotyzacji przybiera barwę kości słoniowej, 
jest lśniąca. Zanik tkanki podskórnej i niekiedy 
także kostnej tworzą rodzaj zagłębienia przypo-
minającego ślad po ,,cięciu szablą’’. W miejscu 
zmienionym chorobowo występuje łysienie bli-
znowaciejące (alopecia cicatricans) [6, 15, 16, 
27]. ECDS wykazuje dłuższy czas trwania niż inne 
podtypy morphea, prowadząc do nieodwracal-
nych zmian symetrii i deformacji twarzy [21].

Charakterystyka oraz obraz 
kliniczny w połowiczym zaniku 
twarzy PHA
PHA to rzadkie, nabyte, powoli postępujące 
schorzenie o nieznanej etiologii charakteryzu-
jące się progresywnymi zmianami atrofi cznymi 
struktur połowy twarzy, lokalizacyjnie odpowia-
dającymi rejonom zaopatrywanym przez gałęzie 
nerwu trójdzielnego. Faza aktywna trwa średnio 
3 lata, lecz opisywano utrzymywanie się procesu 
zapalnego przez 20 lat. Zanikowi tkanki skórnej 
towarzyszy zanik tkanki podskórnej, a w bar-
dziej zaawansowanych formach również struktur 
powięzi, mięśniowych oraz chrzęstno-kostnych. 
Zmiany atrofi czne mają tendencję do szerzenia 
się od okolic policzka i nosa częściej w kierunku 
dolnego piętra twarzy, ale także w stronę czoła, 
przy czym zostaje ono oszczędzone. Jednostron-
nej atrofi i tkanki skórnej klinicznie rzadko towa-
rzyszy poprzedzający ją stan zapalny i następo-
we stwardnienie / sklerotyzacja tkanki. Zazwy-
czaj przebiega bez utraty i siwienia włosów (lecz 
mogą one wystąpić) w miejscu zajętej skóry, 
która wykazuje depigmentację lub hiperpigmen-
tację (często barwa woskowo-żółta) [4, 6, 15, 28]. 
Progresywna atrofi a jednostronna sprawia, iż 
dominującą manifestacją choroby jest asymetria 
twarzy z zapadnięciem jej struktur [29].

Zaburzenia ze strony układu 
nerwowego
Zaburzenia natury neurologicznej niezwykle 
rzadko towarzyszą morphea ECDS, ale jeżeli się 
pojawią, to najczęściej manifestują się u pacjen-
tów pediatrycznych [5]. Objawy neurologicz-
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the III, V, VI and VII cranial nerves or headaches 
— especially trigeminal neuralgia, paresthesia 
(44%) [4, 7, 28, 30, 31] pyramidal disorders [4], 
neuropsychiatric disorders including cognitive 
dysfunctions (11%) [12, 28].

Structural abnormalities within the central 
nervous system (CNS) are not always associated 
with clinical symptoms [4, 28].

Morphea ECDS and PHA in CNS 
imaging studies
The results of CNS magnetic resonance (MRI) 
studies in patients with morphea ECDS in 
a small percentage of cases indicate ipsilateral 
foci of calcifi cation inside the brain tissue with or 
without accompanying symptoms of demyelina-
tion, usually ipsilateral changes in the gray mat-
ter and subcortical structures, superfi cial and 
deep structural changes in the white matter of 
the brain and meninges. Perivascular infl amma-
tory infi ltrates and sclerotization of blood vessel 
walls leading to gliosis and local necrosis of neu-
rons are also visible [32]. As in the case of PHA, 
ipsilateral brain atrophy, calcifi cations in the 
white matter of the brain and subcortical nuclei 
are noted [21, 31, 32, 33, 34]. Bergler-Czop and 
Lis-Święty describe the coexistence of the symp-
toms of morphea ECDS with the occurrence of 
a teratoma brain tumor [8]. Also in the case of 
morphea ECDS, the morphological changes of 
the CNS are not always synchronized with fun-
ctional changes [5, 21].

Khan et al. suggest that each unexplained 
case of paresis and epileptic seizures in pedia-
tric patients should be supplemented with 
a thorough examination of the head area in 
search of even subtle signs of skin changes or 
asymmetry that may suggest the development 
of morphea [35].

75% of patients with PHA (with accompa-
nying neurological symptoms) show morpho-
logical changes in the CNS [4]. The most com-
mon abnormalities in the MRI image are foci 
with increased signal intensity in T2-weighted 
images (50% of patients with accompanying 
neurological disorders) in the white matter of 
the brain, morphological changes concern 
the ipsilateral frontal (67%), parietal (43%) and 
subcortical areas (41%), approximately 20% of 
patients are diagnosed with atrophy of the cere-
bral hemispheres, very rarely of the cerebellum 
[4, 28], vascular malformations, including in the 
form of aneurysms, fi brous changes within the 

ne często wyprzedzają o kilka miesięcy lub lat 
wystąpienie objawów dermatologicznych [15, 21].

W przebiegu PHA zaburzenia ze strony 
ośrodkowego układu nerwowego manifestują 
się u około 15–20% pacjentów [4, 15]. Występu-
ją one w szczególności u pacjentów, u których 
pierwsze objawy PHA pojawiły się we wczes-
nym dzieciństwie lub podających uraz w wywia-
dzie [15]. Na pierwszy plan wysuwają się często 
oporne na leczenie napady epileptyczne proste 
bądź złożone, generowane w obrębie ipsilateral-
nej — względem zmian w obrębie twarzy — kory 
mózgowej (60% pacjentów), miejscowe defi cyty 
neurologiczne nerwów czaszkowych III, V, VI i VII 
czy bóle głowy — w szczególności neuralgia ner-
wu trójdzielnego, parestezje (44%) [4, 7, 28, 30, 
31] zaburzenia piramidowe [4], zaburzenia neu-
ropsychiatryczne, w tym dysfunkcje w zakresie 
procesów kognitywnych (11%) [12, 28].

Nieprawidłowościom strukturalnym w obrę-
bie ośrodkowego układu nerwowego (OUN) nie 
zawsze towarzyszą objawy kliniczne [4, 28].

Morphea ECDS i PHA w badaniach 
obrazowych OUN
Wyniki badań rezonansu magnetycznego OUN 
pacjentów chorych na morphea ECDS w niewiel-
kim odsetku przypadków wskazują na ipsilateral-
ne ogniska kalcyfi kacji wewnątrz tkanki mózgo-
wej z lub bez towarzyszących symptomów demie-
linizacji, zazwyczaj ipsilateralne zmiany substancji 
szarej i struktur podkorowych, powierzchowne 
i głębokie zmiany strukturalne substancji białej 
mózgu i opon mózgowych. Widoczne bywają 
także nacieki zapalne okołonaczyniowe oraz skle-
rotyzacja ścian naczyń krwionośnych prowadzące 
do glejozy i miejscowej nekrozy neuronów [32]. 
Tak jak w przypadku PHA, odnotowuje się ipsi-
lateralną atrofi ę mózgu, zwapnienia w obrębie 
substancji białej mózgu i jąder podkorowych [21, 
31, 32, 33, 34]. Bergler-Czop i Lis-Święty opisują 
współistnienie objawów morphea ECDS z wystę-
powaniem u pacjenta guza mózgu typu teratoma 
[8]. Także w przypadku morphea ECDS zmiany 
morfologiczne OUN nie zawsze są zsynchronizo-
wane z czynnościowymi [5, 21].

Khan i wsp. sugerują, iż każde niewyjaśnio-
ne przypadki niedowładów i napadów padacz-
kowych u pacjentów pediatrycznych powinny 
zostać uzupełnione wnikliwym badaniem okolic 
głowy w poszukiwaniu nawet subtelnych oznak 
zmian skórnych czy asymetrii, mogących suge-
rować rozwój morphea [35].
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meninges, hamartomas [7, 20], subdural hydro-
cele (hygroma), changes in the thalamus, poste-
rior internal capsule branches, asymmetry of the 
brain branches, asymmetry of the lateral ven-
tricles, structural disorders of the cerebral cor-
tex in the form of its atrophy, half-brain atrophy. 
Morphological changes of intracranial vessels 
lead to local hypoxia of the brain tissue and the 
formation of necrosis centers [7, 11].

Ophthalmic disorders
According to some authors, ophthalmic disor-
ders affect 10–35% of patients with PHA. They 
most often take the form of an eyeball collapse 
(enophtalmos) caused by atrophy of the ocu-
lar connective tissue [4, 6, 15, 18], however, 
atrophy of orbits, oculomotor nerves, pseu-
doptosis (due to bone tissue atrophy), anterior 
segment infl ammation are also described. uve-
itis — iris and ciliary body (uveitis), subluxation 
of the lens of the eye, glaucoma [36], edema of 
the optic nerve (stasis disc), peripheral retinal 
degeneration (neuroretinitis), Horner's symp-
tom (ptosis, myosis accompanied by anisoco-
ria, slow pupil dilatation — the pupil of Holmes 
and Adie, uneven color of the iris) — a set of 
symptoms indicative of sympathetic inner-
vation of the eye [11, 37, 38], and in very rare 
cases, loss of vision [39]. Qureshi and Wani 
described a patient who, in addition to intrace-
rebral vascular malformations with accompany-
ing neurological symptoms, developed eyeball 
atrophy (phthisis bulbi) [38].

In the case of morphea ECDS, ophthalmic 
disorders take various forms: from morphologi-
cal changes related to the eyelashes and eyelids 
to functional disorders of the organ of vision. 
The dominant abnormalities are enophtalmos 
or exophthalmos, disturbances in the mobility of 
the eyeball leading to strabismus, double vision 
(diplopia), and also inappropriate refraction and 
dryness of the eye are described [40].

Disorders of the stomatognathic 
system
The development of stomatognathic abnorma-
lities in PHA occurs ipsilaterally in relation to 
the skin lesions, manifested by a sunken cheek, 
one-sided shortening of the upper lip, lifting of 
the mouth corner, atrophy and smoothing of the 
tongue on a given side with functional defects, 
as well as shortening of the mandibular body 

75% pacjentów z PHA (z towarzyszącymi obja-
wami neurologicznymi) wykazuje zmiany mor-
fologiczne w obrębie OUN [4]. Najczęstsze nie-
prawidłowości w obrazie MRI to ogniska o pod-
wyższonej intensywności sygnałów w obrazach 
T2- zależnych (50% pacjentów z towarzyszącymi 
zaburzeniami neurologicznymi) w obrębie isto-
ty białej mózgu, zmiany morfologiczne dotyczą 
ipsilateralnego płata czołowego (67%), ciemienio-
wego (43%) i obszarów podkorowych (41%), u ok. 
20% chorych diagnozowana jest atrofi a półkul 
mózgowych, bardzo rzadko móżdżku [4, 28], 
występują malformacje naczyniowe m.in. pod 
postacią tętniaków, zmiany włókniste w obrę-
bie opon mózgowych, guzy typu hamartoma 
[7, 20], wodniak podtwardówkowy (hygroma), 
zmiany w obrębie wzgórza, odnogi tylnej toreb-
ki wewnętrznej, asymetria konarów mózgu, asy-
metria komór mózgowych bocznych, zaburzenia 
strukturalne kory mózgowej w postaci jej zaniku, 
połowiczy zanik mózgu. Zmiany morfologiczne 
naczyń wewnątrzczaszkowych doprowadzają do 
lokalnego niedotlenienia tkanki mózgowej, do 
powstania ośrodków martwicy [7, 11].

Zaburzenia okulistyczne
Według niektórych autorów zaburzenia okuli-
styczne dotykają 10–35% chorych z PHA. Naj-
częściej przybierają postać zapadnięcia gałki 
ocznej (enophtalmos), powstającej na skutek 
atrofi i tkanki łącznej zagałkowej [4, 6, 15, 18], 
niemniej jednak opisywane są także atrofi a oczo-
dołów, nerwów gałkoruchowych, pseudoptosis 
(na skutek atrofi i tkanki kostnej), zapalenie przed-
niego odcinka błony naczyniowej oka — tęczów-
ki i ciałka rzęskowego (uveitis), podwichnięcie 
soczewki oka, glaukoma [36], obrzęk tarczy ner-
wu wzrokowego (tarcza zastoinowa), degeneracja 
siatkówki o charakterze obwodowym (neuroreti-
nitis), objaw Hornera (ptosis, myosis z towarzyszą-
cą anizokorią, powolne rozszerzanie źrenicy — źre-
nica Holmesa i Adiego, różnobarwność tęczówki) 
— zespół objawów świadczących o zaburzeniu 
współczulnego unerwienia oka [11, 37, 38], w bar-
dzo rzadkich przypadkach utrata wzroku [39]. 
Qureshi i Wani opisali pacjenta, u którego oprócz 
wewnątrzmózgowych malformacji naczyniowych 
z towarzyszącymi objawami neurologicznymi 
wystąpił zanik gałki ocznej (phthisis bulbi) [38].

W przypadku morphea ECDS zaburzenia 
okulistyczne przybierają różną formę: od zmian 
morfologicznych związanych z rzęsami, powie-
kami po czynnościowe zaburzenia narządu 
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and branches, delayed eruption. Numerous 
morphological distortions have been descri-
bed — in particular, shortening the length and 
deformation of the roots of the teeth, tooth 
crowns most often do not show any deviations 
from the norm (the possibility of pulp stones, 
impacted and hypoplastic teeth has been repor-
ted, intrusions have been described), involun-
tary exposure of teeth in the case of advanced 
atrophy, chewing muscle atrophy, deepening 
of the nasolabial fold and atrophy of the tissues 
of the soft and hard palate, maxillary hypopla-
sia (generating total cross bite), facial cleft [11, 
14, 29, 39, 41]. Morphological abnormalities in 
the course of PHA translate into functional and 
developmental defi cits of the stomatognathic 
system, manifested by impaired chewing, swal-
lowing and speech. Structural deformations 
result in malocclusion, especially total crossbite 
and tooth crowding, inclination, rotation, and 
temporomandibular joint dysfunction. Properly 
planned therapy in the fi eld of maxillofacial ort-
hopedics allows for the correction of the asym-
metric pattern of hard tissue growth and thus 
enables rehabilitation of the stomatognathic 
system [14, 29, 42].

In the course of morphea ECDS, changes in 
the stomatognathic system are not always pre-
sent, although they are described in the litera-
ture ipsilateral to skin lesions: tongue atrophy, 
atrophy of the lingual papillae, asymmetry of the 
palatine bones, unilateral lesion with scarring 
features within the gingiva, including the alveo-
lar process, looseness and loss of a tooth in the 
vicinity of the lesion [40, 41].

Otolaryngological disorders
Most often they are a secondary effect resulting 
from tissue destruction during the progressive 
decline in PHA [5]. They are visually manifested 
by deformation of the nasal wing, deviation 
of the nose towards atrophy [4]. Atrophy and 
deformation of the auricle have also been des-
cribed [14, 29]. Otolaryngological disorders are 
very rarely manifested in the course of morphea 
ECDS and PHA. Nevertheless, case reports indi-
cate the possibility of the occurrence of parie-
tal, linear foci of thickening of the mucosa of 
the maxillary sinuses, sphenoid sinus and rush. 
Rafai, Mugundhan et al. Also described episo-
des of dysphonia [5, 39]. Vix et al. report that 
a patient developed complete hearing loss in 
the course of PHA [28].

wzroku. Dominującymi nieprawidłowościami są 
enophtalmos lub wytrzeszcz gałki ocznej, zabu-
rzenia ruchomości gałki ocznej prowadzące do 
zeza (strabismus), podwójnego widzenia (diplo-
pia), ponadto opisywana jest niewłaściwa refrak-
cja i suchość oka [40].

Zaburzenia układu 
stomatognatycznego
Rozwój nieprawidłowości stomatognatycz-
nych w PHA występuje ipsilateralnie względem 
ognisk skórnych, objawiając się zapadnięciem 
policzka, jednostronnym skróceniem wargi 
górnej, uniesieniem kącika ust, atrofi ą i wygła-
dzeniem języka po danej stronie z defektami 
funkcjonalnymi, a także skróceniem trzonu 
i gałęzi żuchwy, opóźnioną erupcją. Opisywano 
liczne zniekształcenia morfologiczne — w szcze-
gólności skrócenie długości i zniekształcenie 
korzeni zębów, korony zębów najczęściej nie 
wykazują odstępstw od normy (odnotowano 
możliwość wystąpienia kamieni miazgi, zębów 
zatrzymanych i hipoplastycznych, opisano 
intruzje), mimowolną ekspozycją zębów w przy-
padku zaawansowanego zaniku, zanik mięśni 
żucia, pogłębienie fałdu nosowo-wargowego 
oraz atrofi a tkanek podniebienia miękkiego 
i twardego, hipoplazja szczęki (generującą 
powstanie zgryzu krzyżowego całkowitego), 
rozszczep twarzy [11, 14, 29, 39, 41]. Nieprawid-
łowości morfologiczne w przebiegu PHA prze-
kładają się na defi cyty czynnościowe i rozwo-
jowe układu stomatognatycznego, objawiające 
się upośledzeniem żucia, połykania i mowy. 
Deformacje strukturalne skutkują powstaniem 
wad zgryzu, przede wszystkim zgryzu krzyżo-
wego całkowitego i stłoczeń zębów, nachyleń, 
rotacji, dysfunkcją stawów skroniowo-
-żuchwowych. Właściwie zaplanowana terapia 
w zakresie ortopedii szczękowej i szczękowo-
-twarzowej pozwala na korektę asymetrycz-
nego wzorca wzrostu tkanek twardych i tym 
samym umożliwienie rehabilitacji układu sto-
matognatycznego [14, 29, 42].

W przebiegu morphea ECDS zmiany w obrę-
bie układu stomatognatycznego nie zawsze są 
obecne, choć opisywane są w literaturze ipsila-
teralne do zmian skórnych: atrofi a języka, zanik 
brodawek językowych, asymetria kości pod-
niebiennych, jednostronna zmiana o cechach 
bliznowacenia w obrębie dziąsła, obejmująca 
wyrostek zębodołowy, rozchwianie i utratę zęba 
w sąsiedztwie zmiany [40, 41].
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Psychological and intellectual 
assessment
PHA has been reported to have an impact on 
the patient's cognitive processes and intellec-
tual potential. Kopyta, Chiu Wong, Tolkachjov 
et al. describe patients in whom, despite early 
diagnosis and systematic implementation of the 
therapeutic process, the disease progression 
led to cognitive and behavioral defi cits [4, 7, 12, 
19, 33], and even depression and psychosis [39]. 
PHA is self-limiting, however, as a result of syste-
matic disease progression, the face deforms 
permanently and appears asymmetrically, which 
affects the patient's self-esteem and psychoso-
cial functioning. It is often necessary to coope-
rate with a clinical psychologist [29].

Diagnostics
There are no laboratory tests to confi rm the 
diagnosis of morphea ECDS or PHA. The diag-
nosis is mainly based on a physical examination. 
In justifi ed circumstances, in a severe course — in 
order to extend the diagnosis — a biopsy of the 
skin tissue is taken, including the subcutaneo-
us tissue [7, 18, 32, 39]. Wu, Torok et al. report 
that the time from disease initiation to diagno-
sis ranges from 11–13 months [43]. Researchers 
report the need for standardization in the diag-
nosis and monitoring of treatment progress 
and the progression of changes [43, 44]. The 
active phase of the disease is associated with 
the occurrence of eosinophilia and hypergam-
maglobulinemia along with an increased titer of 
rheumatoid factor (RF), especially in children in 
the active phase of the linear form of morphea, 
which sometimes correlates with the coexisten-
ce of rheumatoid arthritis in the patient [18].

Monitoring of the disease progress is cur-
rently based on the use of validated indicators: 
disease activity or severity: erythema, skin 
mobility in relation to the substrate, hardness, 
thickening, new lesions or enlargement of the 
existing ones — LoSSi (Localized Scleroder-
ma Skin Severity Index), tissue damage: skin 
atrophy, subcutaneous tissue, pigmentation 
disorders — LoSDI (Localized Scleroderma 
Damage Index) and physical examination: 
general medical assessment of disease activi-
ty and extent of disease-related lesions — PGA 
(physician's glosician's global assessment) defi -
ned as LoSCAT (Localized Scleroderma Assess-
ment Tool) [6, 12, 45 ].

Zaburzenia otolaryngologiczne
Najczęściej są wtórnym efektem wynikającym 
z destrukcji tkanek podczas postępującego zani-
ku w PHA [5]. Wizualnie objawiają się deformacją 
skrzydełka nosa, dewiacją nosa w stronę zaniku 
[4], opisywano także atrofi ę oraz deformację 
małżowiny usznej [14, 29]. Zaburzenia natury 
otolaryngologicznej bardzo rzadko manifestu-
ją się w przebiegu morphea ECDS i PHA. Nie-
mniej jednak kazuistyczne doniesienia podają 
możliwość wystąpienia przyściennych, linijnych 
ognisk pogrubienia śluzówki zatok szczękowych, 
zatoki klinowej i sitowia. Rafai, Mugundhan 
i wsp. opisali również epizody dysfonii [5, 39]. 
Vix i wsp. donoszą o wystąpieniu u pacjenta cał-
kowitej utraty słuchu w przebiegu PHA [28].

Ocena psychologiczna 
i intelektualna
Odnotowano wpływ PHA na procesy poznawcze 
pacjenta i jego potencjał intelektualny. Kopyta, 
Chiu Wong, Tolkachjov i wsp. opisują pacjen-
tów, u których mimo wczesnego rozpoznania 
i systematycznego realizowania procesu tera-
peutycznego, postęp choroby doprowadził do 
defi cytów kognitywnych i behawioralnych [4, 
7, 12, 19, 33], a nawet depresji i psychozy [39]. 
PHA ma charakter samoograniczający się, nie-
mniej jednak na skutek systematycznej progresji 
choroby dochodzi do trwałego zniekształcenia 
twarzy i powstania wyraźnych cech asymetrii, 
co wpływa na samoocenę i funkcjonowanie psy-
chospołeczne chorego. Niejednokrotnie nieod-
zowne jest podjęcie współpracy z psychologiem 
klinicznym [29].

Diagnostyka
Nie istnieją badania laboratoryjne potwier-
dzające rozpoznanie morphea ECDS czy PHA. 
Diagnoza oparta jest głównie na badaniu przed-
miotowym. W uzasadnionych okolicznościach 
w ciężkim przebiegu — celem poszerzenia diag-
nostyki — pobierana jest biopsja tkanki skórnej, 
obejmująca tkankę podskórną [7, 18, 32, 39]. 
Wu, Torok i wsp. donoszą, iż czas upływający 
od inicjacji choroby do jej rozpoznania waha 
się od 11—13 miesięcy [43]. Badacze zgłaszają 
potrzebę standaryzacji w zakresie diagnostyki 
i monitorowania postępów leczenia i progresji 
zmian [43, 44]. Aktywna faza choroby związana 
jest z występowaniem eozynofi lii oraz hiper-
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To assess the activity, disease severity and 
destruction of tissues affected by morphea 
ECDS and PAH, ultrasound examinations, CT 
computed tomography, magnetic resonance 
MRI, laser Doppler fl owmeter, infrared thermo-
graphy (IRT), durometry, electromyography, 
CCS — Computerized Scin Score [6, 21].

Treatment
A specifi c therapeutic algorithm for PHA and 
ECDS has not yet been developed [27, 46]. The 
mainstay of therapy, according to the available 
consensus in the case of linear and deep stru-
cture morphea, is immunosuppressive drugs 
(MTX with or without GKS). Systemic therapy is 
aimed at stopping and stabilizing the course of 
the disease and improving the clinical condition 
[27, 46]. Hasty decisions regarding reconstru-
ctive procedures that restore a more favorable 
facial contour may lead to the progression of the 
disease [12, 27, 48, 49]. Despite the temporary 
inhibition of the course of the disease, relapses 
have been reported. Vigilance, systematic che-
cks are necessary, and in the case of reactiva-
tion, restarting the therapy [44]. The period of 
two years from diagnosis is particularly impor-
tant. In such a case, the possible appearance of 
further morphea foci in locations other than the 
primary one should be carefully monitored [13].

Summary
Patients suffering from PHA and morphea ECDS 
require the implementation of interdisciplinary 
therapy mainly due to the specifi city of the face 
/ head structure as a place of many organs and 
the accompanying neurological, ophthalmologi-
cal, dental, rheumatological, orthopedic symp-
toms, and then in more severe forms. psycho-
social disorders (leading to, among others, pro-
nounced deformities of the face and limbs) [4, 
50]. Diagnostic and therapeutic diffi culties result 
from low morbidity, overlapping symptoms of 
the morphea spectrum, ignorance of the etiol-
ogy and lack of randomization in studies, and 
the inability to establish defi nitive triggers [4, 11, 
12, 37].

gammaglobulinemii wraz z podwyższonym 
mianem czynnika reumatoidalnego (RF) przede 
wszystkim u dzieci w fazie aktywnej linijnej for-
my morphea, co koreluje niekiedy z współist-
nieniem u pacjenta reumatoidalnego zapalenia 
stawów [18].

Monitorowanie postępu choroby pole-
ga obecnie na zastosowaniu zwalidowanych 
wskaźników: aktywności lub nasilenia choroby: 
rumień, ruchomość skóry względem podłoża, 
stwardnienie, zgrubienie, nowe wykwity lub 
powiększenie istniejących — LoSSi (Localized 
Scleroderma Skin Severity Index), uszkodzenia 
tkanek: atrofi a skóry, tkanki podskórnej, zabu-
rzenia pigmentacji — LoSDI ( Localized Sclero-
derma Damage Index) oraz badania fi zykalnego: 
ogólna ocena lekarska dotycząca aktywności 
choroby oraz rozległości uszkodzeń związanych 
z chorobą — PGA (physician’s glosician’s global 
assessment) sumarycznie zdefi niowanych jako 
LoSCAT (Localized Scleroderma Assessment 
Tool) [6, 12, 45].

Do oceny aktywności, nasilenia choroby 
i destrukcji tkanek dotkniętych morphea ECDS 
i PAH stosuje się dodatkowo badania ultrasono-
grafi czne, tomografi ę komputerową CT, rezo-
nans magnetyczny MRI, laserowy przepływo-
mierz dopplerowski, termografi ę (Infrared ther-
mography — IRT), durometrię, elektromiografi ę, 
CCS — Computerized Scin Score [6, 21]. 

Leczenie
Nie opracowano dotychczas specyfi czne-
go algorytmu terapeutycznego wobec PHA 
oraz ECDS [27, 46]. Podstawę terapii zgodnie 
z dostępnymi konsensusami w przypadku morp-
hea linijnej i obejmującej głębokie struktury 
stanowią leki immuosupresyjne (MTX z lub bez 
GKS). Terapia systemowa ma na celu zatrzyma-
nie i stabilizację przebiegu choroby i poprawę 
stanu klinicznego [27, 46]. Pochopne podej-
mowanie decyzji w zakresie zabiegów rekon-
strukcyjnych, przywracających korzystniejszy 
kontur twarzy, może doprowadzić do progresji 
schorzenia [12, 27, 48, 49]. Mimo tymczasowego 
zahamowania przebiegu choroby, opisywane są 
nawroty. Konieczna jest czujność, systematycz-
na kontrola, a w przypadku reaktywacji ponow-
ne podjęcie terapii [44]. Szczególnie istotny 
jest okres dwóch lat od rozpoznania. Należy 
wówczas skrupulatnie monitorować ewentual-
ne pojawienie się kolejnych ognisk morphea 
w innych lokalizacjach niż pierwotna [13].
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Podsumowanie
Pacjenci dotknięci PHA oraz morphea ECDS 
wymagają wdrożenia terapii interdyscyplinarnej, 
przede wszystkim z uwagi na specyfi kę budowy 
twarzy/głowy jako miejsca występowania wielu 
narządów oraz na towarzyszące im, wykracza-
jące poza ramy dermatologiczne, objawy neu-
rologiczne, okulistyczne, stomatologiczne, reu-
matologiczne, ortopedyczne oraz następowo 
w cięższych postaciach (prowadzących m.in. do 
wyraźnych deformacji twarzy i kończyn) zaburze-
nia natury psychospołecznej [4, 50]. Trudności 
diagnostyczno-terapeutyczne wynikają z niskiej 
zachorowalności, nakładania się na siebie obja-
wów spektrum morphea, nieznajomości etiolo-
gii oraz braku randomizacji w badaniach, i nie-
możności ustalenia defi nitywnych czynników 
spustowych [4, 11, 12, 37].
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