Goztepe Tip Dergisi 27(4):193-196, 2012
doi:10.5222/J.GOZTEPETRH.2012.193

ISSN 1300-526X

OLGU SUNUMU

Noroloji

Yineleyen fasiyal sinir paralizisinin ender bir nedeni:
Melkersson Rosenthal sendromu
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OZET

Melkersson Rosenthal sendromu yineleyen periferik fasiyal
paralizi, orofasiyal odem ve fissiirlii dil triadi ile karakterize
graniilomatoz bir hastaliktir. Klasik triadin goriilmesi ¢ok
enderdir ve genellikle mono-oligosemptomatik tutulum izlenir.
Alti ay ara ile once sag sonra sol periferik fasiyal paralizi
gelisen ve Melkersson Rosenthal sendromu tanist alan 10
yagindaki kiz olgu, yineleyen fasiyal paralizilerin ayirici tani-
sinda MRS’ nin diigtintilmesi gerektigini vurgulanmak amacty-
la sunuldu.

Anahtar kelimeler: Melkersson Rosenthal sendromu, tekrarla-
yan fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem

SUMMARY

As a rare cause of recurrent facial nerve palsy:
Melkersson Rosenthal syndrome

Melkersson-Rosenthal Syndrome is a granulomatous disease
characterized by recurrent facial nerve paralysis, orofacial
edema and fissured tongue. Observation of the classical triad
is very rare and usually mono-oligosymptomatic involvement
is observed. A ten year-old female patient admitted first with
left peripheral facial paralysis and six months later with right
peripheral facial paralysis and diagnosed with Melkersson
Rosenthal syndrome was presented in order to emphasize that
Melkersson-Rosenthal Syndrome must be considered in the
differential diagnosis of recurrent facial paralysis.

Key words: Melkersson Rosenthal syndrome, recurrent facial
palsy, orofacial edema

Melkersson Rosenthal Sendromu (MRS) yineleyen
periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fis-
siirlii dil triadi ile karakterize graniilomatdz bir
hastaliktir (12). Klasik triadin goriilmesi ¢ok ender-
dir ve genellikle mono-oligosemptomatik tutulum
izlenir. Cocukluk caginda ender goriilen bu sendro-
ma yasamin 2. ve 3. dekatinda daha sik rastlanir 3,
Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, etyo-
patogenezde ailevi egilim, infeksiyonlar, genetik
faktorler, immiin yetmezlik, atopi, besin intoleransi
ve stres faktorleri gibi bircok etken suclanmaktadir
(4-6), Sendromun belirti ve bulgularinin spontan
veya medikal tedaviyle geriledigine dair yaygin
kani olmasina karsin, bazi hastalarda sendrom
progresif seyredebilmekte ve cerrahi tedavi (fasiyal
sinir dekompresyonu) gerektirmektedir. Alti ay ara
ile sag ve sol periferik paralizi atagi geciren ve

MRS tanist alan olgu, MRS nin ¢ocukluk caginda
ender goriilmesi nedeniyle ve yineleyen fasiyal
paralizi ayirict tanisinda distintilmesini vurgulan-
mak amaciyla sunulmustur.

OLGU

On yasinda kiz hasta 4 giindiir devam eden sol
yanakta dolgunluk, sol g6z kapagini kapatamama,
agzin sag tarafa kaymasi, tat alamama yakinmasiy-
la klinigimize basvurdu. Oykiisiinden 6 ay 6nce
sag yanaginda sislik, sag g6z kapagini kapatamama
ve agzin sol tarafa kaymasi nedeniyle sag fasiyal
paralizi tanist aldigi, iki hafta steroid tedavisi ile
yakinmalarinin gerileyerek tam diizelmenin goriil-
digi 6grenildi. Akraba evliligi tanimlanmayan
hastanin term sorunsuz dogumunu takiben geligim
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basamaklar1 yasina uygun ve agilar1 tam olarak
yapilmisti. Ozgecmisinde astim nedeniyle cocuk
alerji bolimiinden takipli oldugu; soyge¢misinde
ise dayisinin da bir kez fasiyal paralizi gec¢irdigi
ogrenildi. Fizik muayenesinde vucut agirligi: 36 kg
(50-75p) Boy: 135 cm ( 25-50p) tansiyon arteryal:
90/65 mmHg (10-25p), sol yanakta ve dudakta dol-
gunluk mevcut, sol géziinii tam kapatamiyor,
giilerken agiz kdsesi saga kayiyor, sol nazolabial
sulkus silinmisti (Sekil 1-2). Dilde fissiir mevcut
degildi. Yapilan kulak-burun-bogaz muayenesinde
otit ve mastoidit lehine bulgu saptanmadi. Diger
sistem muayeneleri dogaldi.

Sekil 1. Sol goziinii kapatamiyordu.

Sekil 2. Sol yanakta dolgunlugu mevcuttu.

Laboratuvar incelemede tam kan sayimi, sediman-
tasyon, CRP, serum biyokimyasi, vitamin B12 ve
tiroid hormonlar1 normal saptandi. Periferik yay-
masinda atipik hiicreye rastlanmadi. Immunglobu-
linlerden Total Ig A, Ig M, Ig G normal siirlarda,
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Total IgE ise yiiksek saptandi. Mikrobiyolojik
incelemede Herpes simpleks virus Tip 1-2, citome-
galoviriis, human immundeficiency virus, Sifiliz
serolojileri ve romatolojik tetkikleri (ANA, anti-
DNA, p-ANCA, c-ANCA) negatif bulundu.
Bakilan anti-asetilkolin resept6r antikoru ve serum
anjiyotensin konverting enzim diizeyleri normal
sinirlardaydi. Gortintiilemede ise akciger grafisi,
Beyin ve Temporal MR normal sinirlarda tespit
edildi. Hastaya 1 mg/kg/giin oral steroid tedavisi
basland1 ve (li¢ haftada azaltilarak kesildi. Tedavi
sonunda hastanin ytiziindeki siskinlik ve asimetri
kaybolmusgtu, ancak sol goéziinti hala tamamen
kapatamiyordu. Fasiyal paralizinin 40. giiniinde
yapilan elektronorografi (ENoG) tetkikinde % 29
amplitiid diigmesi ve igne elektromiyografi (EMG)
sonucunda istemli yiiz kaslarinda reinnervasyon
potansiyelleri kaydedildi, aktif spontan denervas-
yon gozlenmedi. Prognoz ag¢isindan olumlu olarak
degerlendirildi. Takibinin ikinci ayinda fasyal para-
lizisi tamamen geriledi.

TARTISMA

Yineleyen periferik fasyal paralizi nedenleri ara-
sinda Bell paralizisi, Melkersson Rosenthal send-
romu (MRS), enfeksiy6z monontikleozis, sifiliz,
herpes zoster, otitis media, multiple skleroz, diya-
betes mellitus, I6semi, myastenia gravis, Guillain-
Barre sendromu, poliarteritis nodoza ve tiimorler
yer almaktadir ). Hastamiz klinik ve laboratuvar
inceleme ile degerlendirildiginde bu hastaliklara
ait bulgu saptanmadi.

MRS ender goriilen bir hastalik olup, insidansi
% 0,08 olarak bildirilmektedir. Irk ayrim1 bilinme-
mekle birlikte kadinlarda daha sik goriilmektedir
(7. MRS yineleyen periferik fasiyal paralizi, orofa-
siyal sislik (6dem) ve fisstirli dil triadi ile karakte-
rize noro-mukokiitan graniilomat6z bir hastaliktir
(1,2), Ancak, % 8-25 hastada bu klasik triad birlikte
bulunmaktadir ®). Hastaligin tanisi klinik bulgular
ile konulmakta olup (79, histopatolojik bulgular-
biyopside non-kazedz graniilomatoz kelit varligi-
taniy1 desteklemektedir 3:10), Ancak, patolojinin
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taniy1 desteklememesi hastaligi ekarte ettirmez (11,
Hastamiz yineleyen fasiyal paralizi, orofasiyal bél-
gede sisligin olmasi1 ve ayirici tanida yer alan diger
tanilarin diglanmasi nedeniyle MRS tanisi aldi.
Ancak, biyopsiyi kabul etmedigi i¢in histopatolojik
inceleme yapilamadi.

MRS’nda fasiyal paralizi olgularin % 47 ile % 90’1nda
goriilmektedir ve sinir dokusunun non-kaze6z gra-
nitilomat6z infitrasyonuna veya 6dem basisina bagl
olarak gelistigi diistiniilmektedir (U, MRS’nda fasi-
yal sinir paralizisi genellikle tek taraflidir ve klinik
olarak Bell paralizisine benzemektedir. Ayrica fasi-
yal paralizinin bilateral veya kars: tarafta olabile-
cegi de bildirilmektedir 12). Hastamizin ilk atagin-
da sag periferik fasiyal paralizi, 6 ay sonraki ikinci
ataginda ise sol periferik fasiyal paralizi saptandi.
Yazinda MRS’nda yineleyen fasiyal paralizi atak-
larinin genellikle ayni tarafta oldugu bildirilmekle
birlikte ender de olsa ataklarin farkli tarafta olabi-
lecegini bildiren yayinlar da vardir (13),

MRS’nda orofasiyal 6dem en sik goériilen bulgu
olup, olgularin % 80 ile % 100’tinde mevcuttur (1),
Fasiyal paraliziden 6nce gelisebilir. Genellikle tek
tarafli ve agrisizdir. Diffiiz veya nodiiler olabilir.
Siklikla tist dudakta yerlestigi gibi alt dudak ve
yanaklarda da olabilir. Daha ender olarak g6z
kapagi, alin veya kafa derisinde de bulunabilir.
Yinelemeler sonucu fibrosis ve yumusak doku
hiperplazisi gelistiginde kalic1 olabilir (14). Fissiirli
dil saglikli popiilasyonda dogustan bulunabildigi
icin ve MRS’de % 40 oraninda goriildiigiinden
hastalik i¢in spesifik degildir (1.14), Tat duyusunda,
tiikriik salgisinda azalma meydana gelebilir.
Hastamizda da MRS’ nda en sik bulgu olan orofasi-
yal 6demin periferik fasiyal paraliziye eslik etmek-
le birlikte fisstirlii dil bulgusu gézlenmedi.

MRS’ nun etiyolojisi tam olarak bilinmemekle bir-
likte bakteriyel ve viral infeksiyonlar; 6zellikle
herpes simpleks infeksiyonu, atopi ve bazi besin
katki maddelerine ve agir metallere kars1 gecikmis
hipersensitivite, stres, otoimmiin ve genetik faktor-
ler suglanmaktadir (1-6.14.15),

Olgumuzun astim tanist ile izleniyor olmasi,
serumda total IgE diizeyinin yiiksek saptanmasi
atopik bir yapiya sahip oldugunu ve hastamizin
MRS etiyolojisinde atopinin sorumlu olabilecegini
diistindiirmekteydi. MRS’ ’nin otozomal dominant
kalitim gosterdigi ve sorumlu genin 9. kromozo-
mun kisa kolunda lokalize oldugu bildirilmektedir
(16), Hastamizin dayisinda gecirilmis periferik fasi-
yal paralizi 6ykiisti olmasi1 dikkati cekmekle birlik-
te, diger aile bireyleri ve dayinin hastaligi hakkinda
daha ayrintili bilgi alinamadi.

Crohn hastalig1, sarkoidoz, graniilomatoz celitis ve
MRS de yiizdeki sis dokuda, histolojik olarak ayni
grantilomatdz goriiniimiin olmasi, bunlarin ayni
hastaligin farkli sekilleri olabilecegini, bagisiklik
sisteminin bu patogenezde rol oynadigini diisiin-
dirmektedir (17-19). Bu nedenle MRS tanist alan
hastalar Crohn hastalig1 ve sarkoidoz gelisimi agi-
sindan takip edilmelidir. Hastamizda yineleyen
ishal ataklarinin olmamasi ve boy ve kilosunun
normal sinirlar i¢cinde olmast nedeniyle Crohn has-
talig1 diigtiniilmedi. Hastamizin serum anjiyotensin
konverting enzim ve serum kalsiyum diizeylerinin
normal ve akciger grafisinin dogal saptanmasi
nedeniyle sarkoidoz tanisindan uzaklagildi. Bir yil-
lik izlem sonucunda da Crohn veya sarkoidoz has-
talig1 gelisimi acisindan bir bulguya rastlanmadi.

Tedavide kortikosteroidlerin 6demi ve doku zede-
lenmesini 6nledigi bildirilmistir. Lezyon ici gluko-
kortikoid uygulamasi sistemik glukokortikoid teda-
visi kadar etkin bulunmustur 3:20), Ayrica klofazi-
mine, minoksilin, methotrexate, danazol, dapson,
sulfasalazin, hidroklorokin, difenhidramin, penisi-
lin, tetrasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi ilag-
lar da denenmistir. Medikal tedaviye yanit verme-
yen olgularda fasiyal sinir dekompresyonu ve kei-
loplasti gibi cerrahi yontemlerde uygulanmaktadir
(21). Radyoterapinin tedavide etkinligi gosterileme-
mistir (. Baz1 hastalarda tedaviden ortalama alti
hafta sonra yinelemelerin olabilecegi bildirilmekte-
dir ®. Hastamizin steroid tedavisi ile fasiyal 6demi
ticlincli haftada, fasiyal paralizisi ise 2. ayda gerile-
di. Hastamizin bir yillik takibinde fasiyal paralizi
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ve 6deminde yineleme goriilmedi.

Sonug olarak, MRS’nda komplet triadin gériilmesi
ender oldugundan monosemptomatik ve oligo-
semptomatik formlar kolayca gézden kagmaktadir.
Bu nedenle MRS, tekrarlayan fasiyal paralizilerin
ayirict tanisinda ¢ocuk yas grubunda dahi diisiiniil-
mesi gereken bir hastaliktir.
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