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Abstract

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS); periferik fasiyal para-
lizi, fasiyal 6dem ve cografik dil triad1 ile karakterize bir hastaliktir.
Hastalik yiiz, dudaklar, oral kavite ve fasiyal sinirde 6deme yol acan
graniilomat6z patoloji ile seyreder. Sendromun belirti ve bulgularinin
spontan veya medikal tedaviyle geriledigine dair yaygin kani1 olmasina
karsin, bazi hastalarda sendrom progresif seyredebilmekte ve cerrahi
tedavi (fasiyal sinir dekompresyonu) gerektirmektedir. Hastaligin
nadir goriilmesinden dolayi, zaman zaman tani giicliikkleri ve tanida
gecikmeler soz konusu olmaktadir. Bu olgu sunusunda; 44 yasinda
rekiirrens fasiyal paralizi geciren MRS’li 1 hastada tan1 ve tedavi
yaklasimlariyla takdim edildi. Boylelikle kulak burun bogaz hekimle-
rinin rekiirrens fasiyal paralizili hastalara yaklagiminda yol gostermesi
amaclanmustir.
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A triad of facial paralysis, facial edema and furrowed tongue
characterizes Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS). The condition
appears to be a granulomatous disorder causing edema and inflamma-
tion of the tissues of the face, lips, oral cavity and the facial nerve.
There is general agreement that the symptoms and signs resolve
spontaneously or with medical therapy. However, in some patients the
condition may be progressive and may require surgical decompres-
sion. Due to its rarity, the syndrome is usually ignored and misdiag-
nosed. This paper describes a 44-year-old female patient with MRS
characterized with recurrent facial paralysis, and the diagnostic and
therapeutic procedures are discussed.
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0dem ve cografik dil ile karakterize,

idiyopatik ve nadir goriilen bir hasta-
liktir.! Hastaligin tek veya cift semptomlu atipik
formlar: tarif edilmistir.” Otozomal dominant gegis
gosterebilmektedir.™ Etiyoloji tam olarak bilin-
memekle birlikte herpes simpleks enfeksiyonlari,
odontojenik enfeksiyonlar, adenotonsillit, tiiberkii-
loz, T lenfositlerin fonksiyon bozuklugu gibi bir-
cok faktdr sorumlu tutulmus, ama hicbirinin rolii
net olarak ispatlanamanustir.>*
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Tan, klinik bulgularla konulur."” MRS’li has-
talarin 6demli mukozalarindan alinan 6rneklerin
patolojik incelenmesinde; non-kazefiye epiteloid
hiicreli graniilomlar, Langerhans tipi dev hiicreler,
mononiikleer infiltrasyon, non-spesifik inflamas-
yon ve fibrozis gériilmektedir.' Bu histopatolojik
bulgular, hastaligin tanisin1 destekleyici nitelikte-
dir. Ancak patolojinin tan1y1 desteklememesi hasta-
l1g1 ekarte ettirmez (Resim 1, 2).

Uzerinde fikir birligine varilmus bir tedavi pro-
tokolii yoktur. Tedavi medikal veya cerrahi olabi-
lir. Medikal tedavi segenekleri arasinda;
kortikosteroidler, immiinsiipresif ajanlar, antibiyo-
tikler, antihistaminikler, danazol, hidroklorokin ve
klofazimin bulunur."® Medikal tedaviye cevap
alinamayan hallerde cerrahi tedavi secenegi fasiyal

sinir dekompresyonudur.'®
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Resim 1. MRS’li hastada yiizde 6dem ve fasiyal paralizi.

Resim 2. MRS’l1i hastada cografik dil.

Bu olgu sunusunda, MRS’li bir olgu klinik ve
patolojik bulgulariyla birlikte degerlendirildi. Has-
taya uygulanan medikal ve cerrahi tedavilerden
elde edilen sonuglar tartigildi.

Olgu Sunumu
Kirk doért yasinda bayan hasta ilk olarak 7 yil
once sag periferik fasiyal paralizi ile klinigimize
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bagvurdu. Ilk atak esnasinda hastaya Bell paralizisi
tanist1 ile 20 giin boyunca 1 mg/kg metil
prednizolon uygulandi. Medikal tedaviye ragmen
paralizinin gerilememesi iizerine 20. giinde EMG
yapildi. EMG’de agir aksonal dejenerasyon tespit
edilmesi iizerine hastaya transmastoid fasiyal sinir
dekompresyon operasyonu uygulandi ve paralizi
cerrahi sonras1 geriledi. Hasta 6 yil, 4 yil ve 1 y1l
once olmak lizere ayni taraftan 3 defa daha fasiyal
paralizi atagi gecirdi ve her defasinda
glukokortikoid tedavi (1 mg/kg metil prednizolon)
ile paralizisi yaklagik 6 haftada geriledi.

Son olarak klinigimize basvurdugunda yapilan
fizik ~muayenede, orofarenks, rinoskopi ve
otoskopide herhangi bir patolojik bulgu yoktu. Sag
postaurikiiler bolgede gecirilmis operasyona bagh
insizyonel skar tespit edildi. Sagda House-
Brackmann siniflandirmasina gére Evre 6 fasiyal
paralizi mevcuttu. Ayrica her iki dudakta 6dem ve
cografik dil izlendi. Hastanin odyogrami normaldi.
Temporal ve kranial magnetik rezonans goriintiile-
melerinde patolojik bulgu tespit edilmedi. Dudaklar-
daki 6demi agiklamak icin hasta dermatoloji ve im-
miinoloji ile konsiilte edilerek dermatolojik ve im-
miinolojik hastaliklar ekarte edildi. Hastanin MRS
olabilecegi diistiniilerek, iist dudak mukozasindaki
O0demli sahadan biyopsi alindi. Histopatolojik ince-
lemede yer yer lenfositik infiltrasyon ve submukozal
0dem oldugu, tim lenfositik infiltrasyonlarin
perivaskiiler ve perilenfatik alanlarda oldugu goriildii
(Resim 3, 4). Hastaligin 6nemli bir bulgusu olan
epiteloid histiyositlerden ve Langhans tipi dev hiicre-
lerden olusan non-nekrotizan graniilomatdz infla-
masyona rastlanmamasina ragmen, patolojik bulgu-
lar uzun siiredir devam eden kronik bir inflamasyonu
diistindiiriiyordu. Klinik ve patolojik bulgularin esli-
ginde hastaya MRS tanis1 konularak glukokortikoid
(1 mg/kg metil prednisolon) tedavi baslandi. Medi-
kal tedavi ve fizik tedavi ile hastanin periferik fasiyal
paralizisi 3 hafta icinde geriledi. Tedavi sonrasinda
3. ayda kontrol amach biyopsi yapildi ve kontrol
biyopsisinde inflamatuar patolojik bulgularin tama-
men geriledigi tespit edildi. Ug aylik diizenli kontrol-
lerle takip edilen hastanin semptomlar1 6. aydan
sonra tamamen kayboldu ve son 1 yilda hastanin
semptomlar1 tekrarlamadi.
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Resim 3. Submukozal 6dem ve lenfositik infiltrasyon goriilii-
yor. (HE X 5).
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Resim 4. Perivaskiiler ve perilenfatik alanda lenfositik ve non-
nekrotizan graniilomat6z infiltrasyon izlenmektedir. (Ilk resim
HE X 10, ikinci resim HE X 40).

Tartisma
MRS’ nin insidanst %0.08 olarak bildirilmistir."
Kadinlarda daha sik goriilen hastalik en sik 20-30
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yaslar arasinda rastlanmaktadir."* Hastaligin otozo-
mal dominant gegisli oldugu diisiiniilmekle birlikte
genetik anomali oldugu kesin olarak ispatlana-
marmstlr.l Yiizde 6dem; en sik g6z, dudak ve
cenede olmak iizere, hastalarin %60-80’inde mev-
cuttur. Periferik fasiyal paralizi ve cografik dil diger
semptomlardir.' Migren, trigeminal nevralji, otosk-
leroz, Raynoud fenomeni, hiperplastik gingivitis,
tilkiirik bezi hastaliklar1, anjiyoodem, hipoti-
roidizm, vena cava superior obstriiksiyonu, rekiir-
rens erizipel, amiloidozis, lenfanjioma, lenfoma,
eozinofili, kronik herpes enfeksiyonlar1 hastaliga
eslik edebilir.?

Bizim takip ettigimiz olguda literatiirle uyum-
lu olarak ylizde 6dem, cografik dil ve tekrarlayan
fasiyal paralizi mevcuttu. Ailede hastalikla ilgili
genetik egilim saptanmadi. MRS’ye eslik eden ek
bir hastalik tespit edilemedi.

MRS tanis1 klinik bulgularla konulur. Hastalik
icin spesifik radyolojik veya histopatolojik tani
yontemi  yoktur. Bilgisayarli tomografi ve
magnetik rezonans goriintiileme diger hastaliklarin
ekarte edilmesi amaci ile kullanilmalidir.

Uygulanan tedavi yontemleri hastaligin kisa
siireli kontroliinii saglamakta ancak uzun donemde
hastalik siklikla tekrar etmektedir. Medikal tedavi
secenekleri kortikosteroidler, immiinsupresanlar
(azotiyopirin, siklosporin), antibiyotikler, antihista-
minikler, danazol, hidroklorokin, antilepramat6z
ajanlar (klofazimin) olarak siralanabilir.’ Medikal
tedaviye cevap vermeyen olgularda cerrahi tedavi;
tercih olarak transmastoid veya orta fossa yakla-
stml fasiyal sinir dekompresyonu uygulanmakta-
dir.

Kulak burun bogaz pratiginde MRS’li hasta-
larla sik olarak karsilasilmamaktadir. Bu nedenle
MRS’li hastalarda klinik olarak tespit edilen bulgu-
lar gbzden kagmakta ve hastaligin teshisinde ge-
cikmelere yol a¢maktadir. Bu olgu sunumunun
klinisyenler i¢in rekiirrens fasiyal paralizili hastala-
ra yaklasimda yol gosterici olacagini diisiiniiyoruz.

KAYNAKLAR

1. Ang KL, Jones NS. Melkersson-Rosenthal syndrome. J
Laryngol Otol 2002;116:386-8.

Turkiye Klinikleri J Med Sci 2007, 27



Ear-Nose-Throat Diseases

Kemal et al

2. Kesler A, Vainstein G, Gadot N. Melkersson-Rosenthal

syndrome treated by methylprednisolone. Neurology
1998;51:1440-1.

Micheal S, Sara P, Henry S. Melkersson-Rosenthal syn-
drome in the perioculer area: A review of the literature and
case report. Ann Plastic Surg 2003;150:664-8.

Apaydin R, Bilen N, Bayramgurler D, Efendi H, Va-
haboglu H. Detection of Mycobacterium tuberculosis
DNA in a patient with Melkersson-Rosenthal syndrome
using polymerase chain reaction. Br J Dermatol 2000;142:
1251-2.

Turkiye Klinikleri J Med Sci 2007, 27

5. Worsaae N, Christensen KC, Schiodt M, Reibel J. Melk-

ersson-Rosenthal syndrome and cheilitis granulomatosa. A
clinicopathological study of 33 patients with special refer-
ence to their oral lesions. Oral Surg Oral Med Oral Pathol
1982;54:404-13.

Horstein OP. Melkersson-Rosenthal Syndrome-A chal-
lenge for dermatologists to participate in the field of oral
medicine. J Dermatol 1997;24:281-96.

Sunil N, Showat M, Richard M. Total decompression of
facial nerve for Melkersson-Rosenthal syndrome. J Laryn-
gol Otol 2000;114:8703.

131



