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Melkersson Rosenthal Sendromu:

Sunumu

Bir Olgu
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Ozet

Melkersson Rosenthal sendromu (MRS) etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, etyopatogenezde
enfeksiyonlar, genetik yatkinlik, immiin yetmezlik, besin intolerans1 ve stres faktorleri gibi bircok etken
suclanmaktadir. MRS Kklasik triadinda tekrarlayan fasial 6dem, fasial paralizi ve plika linguata (fissiire
olmus dil, skrotal dil) sayihr. Odem sikhikla orofasiyal bélgede ¢ok az olguda gboz kapagindadir. Klasik
triadin goriilmesi ¢ok nadirdir ve genellikle monosemptomatik tutulum izlenir. Fasial paralizi genellikle tek
taraflidir. Ondort yasindaki kiz hasta ikinci kez fasial paralizi sikdyetiyle getirildi. Fizik muayenesinde sag
goziinii tam kapatamiyordu. Sag nazolabial sulkus silinmisti. Konusurken agiz kenari sola dogru kayiyordu.
Yiiziiniin sag tarafi 6demli idi. Dil papillalar: belirgindi. Olgu MRS olarak degerlendirildi. Oral prednizolon
tedavisi ile klinik bulgular tamamen diizeldi. Bu olgu ile tekrarlayan fasial paralizi ile gelen hastalarda

MRS’nin diisiiniilmesi gerektigini vurgulamak isteriz.

Anahtar kelimeler: Fasial édem, fissiire olmus dil, tekrarlayan fasial paralizi

Melkersson  Rosenthal sendromu  (MRS)
etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte,
etyopatogenezde enfeksiyonlar, genetik yatkinlik,
immiin yetmezlik, besin intolerans1 ve stres
faktorleri gibi birgok etken suglanmaktadir (1).

MRS tekrarlayan periferik fasiyal paralizi,
agrisiz ve gode birakmayan orofasiyal Odem,
fisstirlii dil triadi ile karakterize ndro-mukokiitan
graniilomatdz bir hastaliktir (2). Cocukluk caginda
nadir gorillen bu sendrom hayatin 2. ve 3.
dekatinda daha s)k goriiliir (3). Klasik triad her
zaman birlikte bulunmayabilir. Bulgular farkli
zamanlarda tek tek de ortaya ¢ikabilir. En sik
goriilen bulgu orofasiyal 6dem olup olgularin %80
ile  %100’tinde  mevcuttur  (2).  Odem,
lokalizasyonuna bagli olmaksizin agrisiz, genellikle
unilateral ve gode birakmayan tarzdadir.
Tekrarlayan ataklar fibrozisi beraberinde getirir ve
lokalize yumusak doku hiperplazisi olusur. Paralizi
unilateral, bilateral, rekiirren ve Kkars1 tarafta
olabilir. Dilde fissiir ise vakalarin %30-40’1nda
goriilmektedir.
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MRS'de lingua plikata en az rastlanan bulgu olup
tek basina tanisal degildir (2-5). MRS tedavisi
basarilidir. Ancak klinik tablonun rekiirrensi
kacinilmazdir. Tedavide ¢esitli medikal ajanlar ve
cerrahi yontemler uygulanabilir. Medikal tedavide
kortikosteroidler, topikal, intralezyonel, sistemik
olarak kullanilabilmektedir (2). Diger kullanilan
ilaglar arasinda dapsone, clofazimin, sulfasalazine,
hidroklorokin, antibiyotikler (penisilin, tetrasiklin,
eritromisin, klindamisin) ve difenhidramin sayilabilir
(6). Orofasiyal 6dem ve fasiyal paralizinin oldugu
durumlarda cerrahi girisimin uygulandigi
bildirilmigtir (7). Bizde g¢ocukluk ¢aginda nadir
goriilen ancak tekrarlayan fasial paralizi ile bagvuran
hastalarda Melkersson Rosenthal sendromunun
ayiricl tanida akilda tutulmasini belirtmek amaciyla
bu olguyu sunduk.

Olgu Sunumu

Ondort yasinda kiz tekrarlayan yiiz felci sikayeti
ile bagvurdu. Bir hafta 6nce konusurken aniden agiz
kenar1 sola dogru kaymis. Yiiziiniin sag tarafinda
terleme yokmus. Ozgegmisinden ilk defa 3 yil 6nce
yiizliniin ayn1 tarafinda benzer sikayetlerinin oldugu
akrabalig1 yoktu. Soy gegmisinde 6zellik yoktu. Fizik
muayenesinde; genel durumu iyi, bilinci agikti. Isik
refleksi bilateral pozitifti. Goz hareketleri serbest ve
gdz dibi muayenesi normaldi. Sag goziinii tam
kapatamryordu. Sag nazolabial sulkus silinmisti.
Konusurken agiz kenari sola dogru kayiyordu,
orofasial 6demi mevcut olup, dil papillalari belirgindi
(Resim 1-3). Otit ve mastoidit bulgular1 saptanmadi.
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Diger sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuar
incelemelerinde hemogram, karaciger, bobrek
fonksiyon testleri, serum elektrolitleri, tam idrar
analizi, protrombin zamani, aktive parsiyel
tromboplastin zamani, tiroid hormon diizeyleri,
B12  vitamini, folat,  C-reaktif  protein,
sedimentasyon diizeyleri normal smirlarda idi.
Herpes simplex virus, Cytomegalovirus, Ebstein-

Barr virus, Coxsackie virus, Human
immundeficiency virus ve Parvovirus
enfeksiyonuna  yonelik yapilan serolojik

incelemeleri ve otoimmiin paneli negatif bulundu.
Temporal kemik bilgisayarli tomografisi normaldi.
Beyin magnetik rezonans goriintiilemesi normaldi.
Ug yil icinde iki kez ayni tarafta tekrarlayan,
orofasiyal odemin eslik ettigi periferik fasiyal
paralizi ve plika linguata nedeni ile MRS tanisi
kondu. Oral prednizolon 1 mg/kg/giin tedavisi
baslandi. Klinik bulgular 4 hafta i¢inde tamamen
diizeldi.

Resim 1. Fasial paralizi -

 a?
Resim 2. Fasial 6dem

Melkersson rosenthal sendromu

o4 TR
Resim 3. Dilde plika linguata
Tartisma

MRS'nin etiyolojisi ve patogenezi heniiz
bilinmemektedir. Kronik enfeksiyon, bakterilere
karst hipersensitivite, dental graniilomlar, alerji
ve  genetik  predispozisyonlar  etiyolojide
sayilmaktadir (8). Melkersson tarafindan ilk kez
1928’de otuz bes yaslarinda bir hastada fasiyal
paralizi ile beraber orofasiyal 0dem
tanimlamiglardir. 1930°da Rosenthal bu tabloya
dildeki fissiirleri de eklemistir. MRS genellikle
hayatin 3. ve 4. dekatlarinda gézlenmektedir.
Fakat MRS tanisi almigs ¢ocuk ve geng
erigkinlerle iligkili yayinlar literatiirler de
mevcuttur. Roseman ve ark. yedi yaslarinda
MRS’li bir hasta tanimlamislardir (9). Cohen ve
ark. ise onbir yasindan kiicik dort olgu
bildirmislerdir (10). ilk semptomlar genelde 10-
20 yaslarinda ortaya cikar ve yas ilerledikce
tekrarlama sikligi azalir. MRS’nin insidansi
avrupada 1/2100°dir (11). Olgumuzda ilk
semptomlar 11 yasinda iken baslamisti.

Orofasiyal 6dem en sik goriillen bulgu olup
olgularin %80 ile %100’iinde mevcuttur (2).
Agrisizdir ve gode birakmaz, genellikle tek
taraflidir. Siklikla {ist dudak tutulur. Yanak,
damak, dis eti, dil, farinks, larinks, alin ve
periorbital bolge daha az etkilenen diger yerlerdir
(12-14). Greene ve Rogers 1970-1987 arasinda
Mayo Klinik’te tekrarlayan orofasiyal 6demli
otuz alt1 hasta tanimlamislar, bu olgularin sadece
%25’inde  gercek MRS  triadin1  ortaya
koymuslardir (8).

MRS genellikle oligosemptomatik formda
gozlenmektedir. Bu nedenle MRS tanisi
alabilecek pek ¢ok hasta gozden kacabilmektedir.
Olgumuz ilk ataginda tarafimiza basvurmadigi
i¢in fasial paralizi disinda diger bulgularin olup
olmadigini bilmemekteyiz. Fasiyal paralizi %47—
90 oraninda goézlenmektedir (2). Fasiyal paralizi
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genellikle tek taraflidir, ancak c¢ift tarafl
tutulumda bildirilmistir. Spontan iyilesebilecegi
gibi kalicida olabilir (15). Fasiyal paralizi %3
ile %11 arasinda  degisen  oranlarda
tekrarlayabilir  (16). Tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi nedenleri arasinda Bell
paralizisi, MRS, enfeksiy6z mononikleozis,
sifiliz, herpes zoster, otitis media, multiple
skleroz, diyabetes mellitus, 16semi, myastenia
gravis, Guillan-Barre sendromu, poliarteritis
nodoza ve tiimorler yer almaktadir (3).
Hastamizda bu hastaliklara yonelik yapilan
klinik ve laboratuar incelemesinde pozitif
bulguya rastlanmadi. Melkersson Rosenthal
Sendromu’nda fasiyal paralizi siklikla Bell
paralizisinden ayirt edilemez ve olgularin %30
ile %50’sinde gelisir (12). Orofasiyal 6dem
fasiyal paraliziden oOnce geligebilir. Tekrarlar
sonucu fibrosis ve yumusak doku hiperplazisi
gelistiginde kalic1 olabilir (4). Fissiirli dilin
olgularin %40’1nda bulunabildigi
belirtilmektedir ( 2,8). Olgumuzun yapilan fizik
muayenesinde dilin 6n kisminda fissiirli alanlar
mevcuttu (Sekil-3). Ancak olgularin yalnizca
%40’1nda goriilmesi, ayrica saglikli
popiilasyonda da bulunmasi nedeniyle tani
koydurucu degildir (2,4).

MRS’nin  otozomal  dominant  kalitim
gosterdigi ve sorumlu genin 9. kromozomun
kisa kolunda lokalize oldugu bildirilmistir (16,
17). Hastamizda kromozom caligsmasi
yapilmadi. MRS'de pozitif aile anamnezi de
dikkat c¢ekmektedir (5). Ancak hastamizin
soygecmisinde benzer sikayetleri olan yoktu.

MRS'nin ayirict tanisinda orofasial 6dem
yapabilen diger hastaliklar unutulmamalidir;
herediter anjioddem, hipotiroidi, superior vena
cava sendromu, dental problemler, rekiirren
erizipel, Crohn hastaligi, sarkoidoz, amiloidoz,
ACE inhibitérlerinin ~ kronik  kullanimu,
lenfanjioma, hemanjioma, submukozal
neoplaziler, ecosinofili, lenfoma, kronik HSV
labialis ve Uscher sendromu ile ayirict tanisi
yapilmalidir (18). Dudak ve oral mukozada
vezikiiler lezyonlarin varligt MRS'de HSV
etiyolojisini diisiindiirmektedir (6). Olgumuzda
dudak ve oral mukozada lezyonlar yoktu ve
ayirict taniya yonelik yapilan incelemelerde
pozitif bir bulguya rastlamadik. MRS tanis1 i¢in
semptomlardan bir (monosemptomatik form)
veya ikisi ile (oligosemptomatik form) ,
histopatolojik incelemede graniilamotoz
keilitisin varligi tani igin yeterlidir (3,13,14).
Bizim hastamizda ailesi izin vermedigi icin
histopatolojik inceleme yapilamadi. Ancak iig
yil i¢inde iki kez hep ayni tarafta tekrarlayan,
orofasiyal 6demin eslik ettigi periferik fasiyal

paralizi ve plika linguata nedeni ile MRS tanisi
kondu.

MRS tedavisi basarilidir. Ancak klinik tablonun
rekiirrensi  kag¢inilmazdir.  Tedavide  ¢esitli
medikal ajanlar ve cerrahi  prosediirler
uygulanabilir. Medikal tedavide kortikosteroidler,
topikal, intralezyonel, sistemik olarak
kullanilabilmektedir (2). Diger kullanilan ilaglar
arasinda dapsone, clofazimin, sulfasalazine,
hidroklorokin, antibiyotikler (penisilin,
tetrasiklin, eritromisin, klindamisin) ve
difenhidramin sayilabilir. Antilepramatdz ajan
olan clofaziminin orofasial 6dem ve granulom
gelisimini azalttig1 bildirilmistir (6). Radyoterapi
tedavide denenmis ancak yarari gosterilememistir
(2). Cerrahi yaklasimla cheiloplasty ve
blepharoplasty yapilarak fasial 6dem azaltilabilir,
fasial sinir dekompresyonlar1 uygulanabilir (10).
Ancak tiim bunlara ragmen tekrarlar siktir.
Herhangi bir tedavi yonteminin tam bir remisyon
yaptig1 bildirilmemistir (4).

Fasiyal o6dem, periferik fasiyal paralizi ve
lingual fissiir flikayetleri ile bize bagvuran
olgumuza bu bulgularla Melkersson-Rosenthal
sendromu tanist konularak steroid tedavisi
baslandi. Takiplerde 4 hafta icinde semptomlarda
belirgin bir diizelme goriilmistiir.

Sonug¢ olarak ¢ocukluk ¢aginda nadir goriilen
MRS tekrarlayan fasiyal paralizilerin ayirici
tanisinda diisiiniilmesi gereken bir hastaliktir.
Oligosemptomatik ve monosemptomatik
formlarin daha sik goriilmesi tanida gecikmelere
neden olabilir.

Melkersson Rosenthal Syndrome: a case
report

Abstract

Despite the fact that the etiology of Melkersson
Rosenthal syndrome (MRS) is not fully known,
factors like infections, genetic susceptibility, food
intolerance and stress have been attributed to the
etiopathogenesis. Its classical triad includes
recurring facial edema, facial paralysis and plica
linguata  (fissured  tongue, scrotal tongue).
Observation of the classical triad is very rare and
usually monosymptomatic involvement is observed.
Edema is usually on the orofacial area and in rare
cases on the eyelid. Facial paralysis is usualy
unilateral. A fourteen year-old female patient was
admitted a second time with the complaint of facial
paralysis. On the physical examination, she could not
shut her right eyelid completely. The right nasolabial
sulcus was obliterated. The rim of the mouth was
deviated when talking. The right side of the face was
edematous. The papillae of the tongue were
prominent. The case was evaluated as MRS. The
clinical findings recovered totally with oral
prednisolone treatment.
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It was aimed to emphasize that MRS should be
considered for patients with recurring facial
paralysis with this case report.

Key words:

Facial edema, fissured tongue,

recurring facial paralysis
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