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Melkersson-Rosenthal Sendromu: Tki Olgu Sunumu

S. Akbulut, M. Ozkinis, B. Uzun, D. Berk, U. Kubilay, S. Unver

Melkersson-Rosenthal syndrome: report of two cases

Melkersson-Rosenthal syndrome is seen rarely with unknown etiol-
ogy. In the otolaryngology literature there were few articles about
this syndrome. Melkersson-Rosenthal syndrome is classically
described as a triad of recurrent orofacial edema, recurrent facial
palsy and fissured tongue (lingua plicata). However this classic triad
would not be seen in every case. In our report two patients are pre-
sented. First patient has classic triad of Melkersson-Rosenthal syn-
drome and the second patient has oligosymptomatic form of
Melkersson-Rosenthal syndrome with peripheral facial palsy and fis-
sured tongue. Although, we also make differential diagnosis of this
sydrome with other condition that can make orofacial edema,
facial palsy and fissured tongue.
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Ozet

Melkersson-Rosenthal sendromu etyolojisi bilinmeyen bir sendrom
olup literatlirde nadiren tanimlanmaktadir. Rekirren orofasiyal
o6dem, reklrren periferik fasiyal paralizi ve fisslrlG dilden (lingua pli-
cata) olusan klasik triad ile karakterizedir. Bununla birlikte bu klasik
triad Melkersson-Rosenthal sendromunda her zaman bulunmayabi-
lir. Makalemizde biri klasik triada sahip, digeri ise reklrren periferik
fasiyal paralizi ve lingual fissur bulgulari ile oligosemptomatik Mel-
kersson-Rosenthal sendromu olarak tanimlanan iki olgu sunulmus-
tur. Ayni zamanda Melkersson-Rosenthal sendromunu taklit eden
diger ayiricl tanilar tartisilmistir.

Anahtar Sozciikler: Melkersson-Rosenthal sendromu, orofasiyal
6dem, rektrren periferik fasiyal paralizi, lingual fisstr.
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Giris

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) tek tarafli
veya iki tarafli rekiirren periferik fasiyal paralizi atakla-
r1, orofasiyal 6dem, dilde fisstrler (lingua plicata) ile
karakterize bir tablodur. Etyolojisi tam olarak ortaya
konamamus olan bu sendromda histolojik olarak multi-
niikleer dev hucreler, artmis inflamatuar hucreler ile
birlikte dilate lenfatik kanallar gdzlenir. Kanda anjioten-
sin konverting enzim (ACE) dizeyinde artma saptana-
bilir.t ilk kez 1928'de Melkersson tarafindan fasiyal
odem ve paralizi ile otuzbes yasinda bir hastada tanim-
lanmistir. Daha sonra Rosenthal bu sendroma lingual
fisstirleri eklemistir. Hastalikla iliskili olabilecek cesitli
faktorler icinde genetik,? katki maddelerine intolerans,3
proteinlere karsi gelismis hipersensitivite,4 agir metalle-
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re karst gecikmis hipersensitivite> gosterilmistir. Olgu-
larda ailesel ve otozomal dominant kalitimin oldugu da
bazi calismalarda gosterilmistir.6

MRS komplet ve inkomplet form olmak tizere iki se-
kilde gozlenir. Inkomplet form ise monosemptomatik
ve oligosemptomatik olmak tzere iki sekilde tanimlan-
mistir.” MRS’de 6dem ytiziin pek cok bolgesini etkile-
mekle birlikte en sik alt ve st dudaklar etkilenmekte-
dir. Periorbital bolge, alin, yanak ve bukkal mukozalar
da etkilenebilen diger bolgelerdir. Dildeki inflamatuar
reaksiyon %10’dan daha az gozlenir. Monosemptomatik
olgularda kesin taninin ortaya konmasi zordur. Bu yiiz-
den kesin ayirici tani yapilirken tekrarlayan dil ve du-
dak 6demi yapabilen diger nedenler de dustntlmelidir.
MRS'nin tedavisinde pek cok terapotik alternatifler var-
dir. Metotreksat,! hidroksiklorokin stilfat,8 intralezyonel
kortikosteroid enjeksiyonu, oral metilprednizolon,s klo-
fazimin® kullanilabilir. Orofasiyal ¢dem ve fasiyal para-
lizinin oldugu durumlarda cerrahi girisimin uygulandigt
bildirilmistir.10

Olgu Sunumu

Olgu 1

Otuz yasinda bayan hasta KBB poliklinigine sol pe-
riferik fasiyal paralizi nedeni ile basvurdu. Anamnezin-
de hastanmn 1996’dan beri, once alt dudaktan baslayip
sonra Ust dudaga yayilan orofasiyal ¢dem sikayeti ile
on bir yasinda gecirilmis sag periferik fasiyal paralizi
oykust veriyordu. 2001 yiinda tiroidektomi operasyo-
nu geciren hasta su an hipotiroidiye yonelik tedavi ali-
yor. Hastanin aile anemnezinde annesinde de lingual
fisstrler oldugu anlasildi. Fizik muayenesinde lingual
fissiirleri oldugu tespit edildi. Ust dudaktaki ddem za-
manla azalmakla birlikte tam diizelme olmamusti. Has-
tanin odyometrik tetkikleri, bilgisayarli beyin tomogra-
fisi ve PA akciger grafisinde anormallik saptanmadi.
Elektromiyografi sonucunda sol fasiyal paralizi ile
uyumlu bulgular elde edildi. Ust dudaktan alinan bi-
yopsinin histolojik incelemesi nonspesifik inflamasyon
olarak degerlendirildi.

Olgu 2

Yirmi dort yasinda bayan hasta KBB poliklinigine
sol periferik fasiyal paralizi nedeni ile basvurdu. Hasta-
nin anamnezinde 9, 11, 17 yaslarinda iki defa sag, bir
defa da sol olmak tlizere ¢ kez gecirilmis periferik fa-
siyal paralizi oykiisii mevcuttu. Aile anamnezinde 6zel-

lik saptanmadi. Fizik muayenesinde dilde fisstirlerinin
oldugu ancak orofasiyal 6deminin olmadigi gorildu.
Odyometrik tetkikleri, bilgisayarli beyin tomografisi ve
PA akciger grafisi dogal olarak saptandi. Elektromiyog-
rafi sonucunda sol fasiyal sinirde paralizi bulgulari sap-
tandr. Ust dudaktan alinan biyopsinin histolojik incele-
mesinde ylizey epitelinde diizenli yapi, submukozal
alanda perivaskiler monontkleer iltihabi hiicre infilt-
rasyonu tespit edildi

Her iki olgunun hemogram ve biyokimya degerleri
normal bulundu. Ayrica bakilan ASO, CRP, hepatit
markerleri, serum asetil kolinesteraz, C1 esteraz dizey-
leri ile koagtlometri testleri normaldi. Brusella, mono-
test, VDRL, ANA, Anti DNA, ASMA, AMA testleri nega-
tifti. Serum anjiotensin konverting enzim diizeyleri nor-
mal sinirlardaydi. Her iki olgunun tedavi planinda ise
bir kez 250 mg prednizolon yapimasini takiben 80
mg'dan baslayip giinde 10 mg azaltilarak on iki glin
devam eden oral prednizolon tedavisi uygulandi ve
hastalar takibe alindi. Bu tedavinin bitmesinin ardin-
dan yapilan rutin muayenelerinde, ilk olguda 11. gin-
de, ikinci olguda 15. giinde fasiyal paralizinin tamamen
diizeldigi saptandi. Ilk olguda orofasiyal 6demde de
azalma oldugu gorildi, ancak alt dudakta lokalize bir
odem devam etmekte idi. Hastalarin tedavilerinin biti-
minin 2., 4. ve 6. aylarinda yapilan kontrollerinde va-
rolan lingual fisstirleri disinda herhangi bir problem
saptanmadi.

Tartisma

MRS rekirren Unilateral veya bilateral fasiyal parali-
zi, Ozellikle dudaklarda olmak tzere fasiyal 6dem ve
lingual fisstr triadi ile karakterize bir sendromdur. Fasi-
yal paralizi ve orofasiyal 6demin daha sik gorildigi
sendromda lingual fisstir nispeten seyrektir. Fasiyal pa-
ralizi %47-90 oraninda gozlenmektedir.!t Fasiyal sinir
paralizisi, orofasiyal ddemden haftalar dnce olabilecegi
gibi bu bulgudan sonra da olabilir. Kulak burun bogaz
hastaliklart yoninden MRS nin 6nemi fasiyal paralizi ve
orofasiyal 6demle seyretmesinden kaynaklanmaktadir.
Fisstrlt dilin olgularin %40’ inda bulunabildigi belirtil-
mektedir.6.11.12 MRS’de orofasiyal 6dem %80-100 oranin-
da gortilebilir ve bu sendromun en sik prezentasyon
seklidir.612 Ozellikle tist dudak en sik etkilenir. Bu bol-
geyi alt dudak, bukkal mukoza, damak ve periorbital
bolge izler.

Greene ve Rogers 1970-1987 arasinda Mayo Kli-
nik’te tekrarlayan orofasiyal ¢demli otuz alti hasta ta-
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nimlamsslar, bu olgularin sadece %25’inde gercek MRS
triadint ortaya koymuslardir.2 MRS genellikle oligo-
semptomatik formda gozlenmektedir. Bu nedenle MRS
tanisi alabilecek pek cok hasta gozden kacabilmekte-
dir. MRS her iki cinsiyette esit oranlarda gozlenmekte-
dir. MRS’nin genetik ve ailesel komponentlerinin de
olabilecegi 6ne surilmustir.l! MRS ile birlikte bulun-
masi muhtemel hastaliklar arasinda migren tipi bas ag-
ris1, trigeminal nevralji, otoskleroz, kraniofaringioma,
konjenital megakolon, sfiliz, Crohn hastaligi, tlseratif
kolit ve psikoz yer almaktadir.13 MRS genellikle haya-
tin 3. ve 4. dekatlarinda gozlenmektedir. Fakat MRS ta-
nist almis cocuk ve genc eriskinlerle iliskili yaymlanmis
literattirler de mevcuttur. Roseman ve ark. yedi yasin-
da MRS’li bir hasta tanimlamislardir.’4 Cohen ve ark. ise
on bir yasindan kiictik dort olgu bildirmislerdir.15

Ayirict tanida anjioddem, sarkoidoz, hipotiroidizm,
superior vena cava sendromu, tekrarlayan lenfanjiom,
lenfoma, erizipel, kronik Herpes simplex labialis, As-
cher sendromu ve Crohn hastaligt diistintilmelidir. An-
jloodemden ayriminda C1 esteraz ve kompleman inhi-
bitorlerinin diizeyine bakilmast 6nemlidir. Sarkoidoz
ayirict tanisinda hiler lenfadenopati varligi, hiperkalse-
mi, Kweim testi pozitifligi, ACE ylksekligi onemli
olup,1617 akciger grafisi ile dudak biyopsisi ayirici tani-
da gereklidir. Sundugumuz her iki olguda da ACE, C1
esteraz, monotest, Wright testi, VDRL, anti HIV, hepatit
marker diizeyleri arastirildi. Bu testlerde bir anormallik
saptanmadi. Alt dudak biyopsilerinin patolojik inceleme
sonucu nonspesifik inflamasyon olarak rapor edildi.
Ayrica bakilan ASO ve CRP diizeyleri normal bulundu.
Ilk olguda gecirilmis tiroidektomi operasyonuna bagli
gelismis hipotiroidi mevcuttu, fakat ila¢ tedavisiyle re-
glile durumdaydi. Hastalarin kontrastlt beyin tomografi-
leri ve akciger grafilerinde anormallik saptanmadi. Ay-
rintili odyolojik tetkikleri de dogaldi. Her iki olguya da
bir kez yiiksek doz IV prednizolon yapilmasini takiben
80 mg’dan baslayip gliinde 10 mg azaltilarak on iki giin
devam eden oral prednizolon tedavisi uygulandi ve
hastalar takibe alindi. Bu tedavi ile her iki olguda fasi-
yal paralizi tamamen duzelirken ilk olguda orofasiyal
oOdemde oldukca azalma saptandi, fakat alt dudakta bir
miktar 6dem persiste etti. Hastalarin lingual fisstirlerin-
de ise hichir degisiklik saptanmadi.

Fasiyal 6dem, periferik fasiyal paralizi ve lingual fis-
sur sikayetleri ile bize basvuran ilk olgumuz ile perife-
rik fasiyal paralizi ve lingual fissiir sikayetleri ile basvu-
ran ikinci olgumuza bu bulgularla Melkersson-Rosent-
hal sendromu tanisi konularak steroid tedavisi baslandi.
Erken donemde basarili sonuglar alindi.
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