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Melkersson-Rosenthal Sendromu

Melkersson-Rosenthal Syndrome: Case Report

OZET Melkersson Rosenthal sendromu (MRS); tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem
ve fissiirlii dil (plika linguata) triadi ile karakterize grantilomatoz bir hastaliktir. Hastaligin nadir go-
riilmesinden dolay1 zaman zaman tamn giigliikleri ve tanida gecikmeler s6z konusu olmaktadir. Sen-
dromun belirti ve bulgularinin spontan veya medikal tedavi ile diizelebildigi s6ylense de baz
hastalarda klinik progresif seyredebilmektedir. MRS tekrarlayan periferik fasiyal paralizinin ayiric1
tanisinda diisiiniilmesi gereken bir hastaliktir. Bu ¢aligmada, klasik triadin bir arada olmasi nedeni
ile MRS tanis1 alan 36 yasindaki bir kadin olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Fasiyal paralizi; dil, fisstirli

ABSTRACT Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS) is a granulomatous disease characterized with
a triad of recurrent peripheral facial paralysis, facial edema, and furrowed tongue. There may be
some difficulties or delaying at the diagnosis of the syndrome due to its rarity. A progressive clini-
cal course can be seen in some patients although the symptoms and signs improve spontaneously
or with medical therapy in the most of patients. MRS must be conside-red in the differential diag-
nosis of the patients characterized with recurrent peripheral facial paralysis. We report a 36-year-
old female patient diagnosed MRS with the classic triad of the disorder.
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nfeksiyonlar, travma, tiimorler, metabolik hastaliklar, konjenital ano-

maliler, graniilomatdz ve kollajen doku hastaliklar: gibi pek ¢ok fak-

tor periferik fasiyal paralizi (PFP) nedeni olabilir. Klinikte en sik
rastlanan PFP ise idiyopatik tipte olanidir. Tekrarlayan fasiyal paralizinin
goriilme orani %3-11 (%6) arasinda degismektedir. Kadinlarda erkeklere
gore ¢ kat daha fazla goriilmektedir.!®

Noéromukokutanoz graniilomatéz bir hastalik olan Melkersson Ro-
senthal sendromu (MRS), tekrarlayan PFP’nin nadir goriilen nedenlerin-
dendir. Bu sendrom, tekrarlayan PFP, agrisiz ve gode birakmayan 6dem ve
fissiirli dil triadi ile karakterizedir.>® Hayatin 2 ve 3. dekadlarinda daha stk
ortaya ¢ikmaktadir.'® Klasik triad %8-25 oraninda goriilmektedir. En sik
goriilen bulgu orofasiyal 6dem olup, olgularin %80-100’{iinde saptanmakta-
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dir. Dilde fissiir (plika linguata) ise olgularin %30-
40’1inda goriilmektedir. Semptomlar 6zellikle ilk
ataklarda tedavisiz de gerileyebilmektedir. Fakat

zamanla bulgular kalic1 olmaktadar.!>>10

MRS’nin etiyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte, gesitli bakteriyel ve viral enfeksiyonlarin,
mono sodyum glutamat gibi bazi besin katki mad-
delerinin ve agir metallere karsi gecikmis hipersen-
sitivitenin, stres, otoimmiin ve genetik faktorlerin
etiyopatogenezle iligkili olabilecegi ileri siiriilmek-
tedir.>>!" fleri siiriilen diger bir teori de nonspesi-
fik uyaranlara kars1 subkutan6z dokulardaki vaso-
nervorum ve arteriyollerde gelisen vazomotor bo-
zukluklardir.'” Graniilomat6z bozukluk yiiz, dudak,
ag1z boslugu gibi yumusak dokularin inflamasyon
ve 6demi ile karakterizedir.>!3

Klasik ii¢ bulgu varliginda, ek bir tetkike
gerek duyulmadan MRS tanisimi klinik olarak
koymak mimkiindiir. Tekrarlayan PFP ve orofa-
siyal 6dem gibi major bulgulardan en az birinin
olmasi hélinde, tani i¢in yiizdeki 6demden cilt bi-
yopsisi yapilarak histopatolojik olarak graniilo-

matoz keilitisin gosterilmesi gerekmektedir.'>'*

Bizim olgumuzda niiks fasiyal paralizi, unila-
teral yiizde 6dem ve dildeki plika linguatanin ol-
mast iizerine biyopsi yapilmasina gerek duyulma-
dan MRS tanis1 konulmustur. Bu ¢aligma, oldukca
nadir goriilen bu sendromun klasik triadinin bir
arada bulunmasi nedeni ile sunulmusg ve tekrarla-
yan fasiyal paralizinin ayirici tanisinda MRS’nin de
diistiniilmesi gerektigi vurgulanmistir.

OLGU SUNUMU

Otuz alt1 yasindaki kadin olgu; agiz kenarinda
sola cekilme, sag goz kapagini tam kapatamama ve
ylziinlin sag yarisinda sislik sikayetleriye bas-
vurdu. Olgunun hikayesinden son 1,5 yil iginde
dort kez tekrarlayan, hep sag tarafta olmak tizere
kulak ¢evresinde agr ile baglayan ve devaminda
goziinii kapatamama, ag1z kenarinda kayma bul-
gularinin da eklendigi PFP ile uyumlu klinik bul-
gularin oldugu 6grenildi. Bu ataklar sirasinda oral
kortikosteroid tedavisi aldig1, ancak ilk atakta dii-
zelme olmasina ragmen daha sonraki ataklarda
tam diizelmenin olmadig: belirtildi. Bu bulgulara

ek olarak, her paralizi atag: sirasinda agri ile bir-
likte dilinde yarilmalar oldugu ve sag yiiz yari-
sinda lokalize 6demin de eslik ettigi bilgisi alinda.
Soy ve 6z ge¢misinde 6zellik olmayan ve travma
hikayesi de bulunmayan olgunun yapilan muaye-
nesinde; vital bulgular stabil idi. Sag g6ziinii tam
kapatamiyor, kirpik gosteriyordu. Sagda agiz ke-
narinda 1slik ¢calma-iifleme hareketinde asag1 sola
kayma vardi. Sagda tam kas kaldiramiyordu.
House Brackmann derecelendirmesine goére Evre
4 PFP olarak degerlendirildi. Yiiziin sag yarisinda
belirgin orofasiyal 6dem ve dilde “linguata pli-
kata” oldugu diistiniilen fissiirler, yarilmalar goz-
lendi (Resim 1,2). Otolojik muayenesi dogaldi.
Odiyometrik testleri normaldi. Ayrintili rutin bi-
yokimya incelemesi, enfeksiyona yonelik serolo-
jik testleri, ACE diizeyi normaldi ve immiinolojik
panelinde 6zellik yoktu. Akciger grafisi normaldi.
Cekilen kraniyal manyetik rezonans gériintiileme
(MRG), temporal bolgede fasiyal sinir trasesini
inceleme amach yapilan MRG ve vaskiiler patolo-
jileri dislamak amaciyla yapilan bilgisayarli tomo-
grafi (BT) anjiyografi incelemeleri normal olarak
degerlendirildi. Olgumuzda elektromiyografi in-
celemesi yapilmadi.

Tekrarlayan PFP ataklari, yiiziin sag yarisinda
6dem ve dilde linguata plikata gériniimiiniin var-
11 ve ayirici tanida yer alan diger tanilarin diglan-
mast ile olgu MRS tanisi aldi.

RESIM 1: Fissiirlii dil (plika linguata).
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RESIM 2: Sag yiiz yarisinda fasiyal 6dem.

TARTISMA

MRS, ilk kez 1928 yilinda Melkersson tarafindan
tekrarlayan fasiyal paralizi ve orofasiyal 6dem bul-
gular: ile bildirilmistir. 1930 yilinda Rosenthal,
sendromun {igiincii bulgusu olan dildeki fissiirleri
tabloya eklemis ve giintimiizde bilinen klasik triad
tamimlanmigtir. Miescher ise patolojik olarak 6de-
min graniilomatoz keilitis nedeni ile ortaya ¢ikti-
gim1 1945 yilinda gostermistir.!>!> Bununla
birlikte, bu ti¢ klasik bulgunun tani aninda birlikte
goriilmesi nadirdir. Ender goriilen ve insidansi
20,08 olan hastaligin seyri degisken olmakla bir-
likte genellikle graniilomatdz keilitis ilerleyicidir,

fasiyal paralizi ve 6dem ise siklikla tekrarlar.>#!216

Klinik olarak idiyopatik fasiyal paralizinin en
stk nedeni olan Bell paralizisine benzeyen fasiyal
paralizi, MRS’li olgularin %47-90'inda goriilmek-
tedir. Paralizinin sinir dokusunun graniilomat6z
infiltrasyonuna veya 6dem basisina bagh olarak ge-
listigi duistiniilmektedir. Fasiyal paralizi tek tarafli
olmakla birlikte bazen iki tarafli da olabilmekte-
dir.>'? Genellikle %3-11 arasinda degisen oranlarda
tekrarlar. Tekrarlayan PFP nedenleri arasinda Bell
paralizisi, MRS, enfeksiy6z mononiikleozis, sifiliz,
herpes zoster viriis enfeksiyonu, otitis media, mul-
tipl skleroz, diabetes mellitus, 16semi, miyastenia

gravis, Guillain Barre sendromu, poliartritis nodosa
ve tiimorler yer almaktadir."®'® Olgumuzda son 1,5
yil icinde tekrarlayan ve hep sag tarafta goriilen fa-
siyal paralizi ataklar1 vardi. Metabolik ve enfeksi-
yona yonelik kan tetkiklerinde o6zellik yoktu.
Herpes enfeksiyonunu diistindiirecek cilt, dudak ve
oral mukozada lezyonlar gozlenmedi.

Bu sendromda en sik goriilen bulgu olan oro-
fasiyal 6dem, bazen fasiyal paraliziden 6nce sen-
dromun ilk bulgusu olarak ortaya ¢ikabilmektedir.
Doku {i¢ dért kat biiyiiyebilir. Odem tek tarafli ve
daha ¢ok st dudak tutulumu seklindedir. Yanak,
damak, dis eti, dil, farinks, larinks, alin ve perior-
bital bélge daha az etkilenen diger yerlerdir. Izole
gozkapag1 6demi olan olgular da tanimlanmistur.
Diizensiz araliklarla tekrarlayan ataklar sonucu fib-
rozis ve buna bagh yumusak doku hiperplazisi ge-
listiginde ise kalic1 olabilir. Odemin tekrarlayici ve
kronik dogasi, gecici olan anjiyonérotik 6demden

ayrl]_1]:.'1,3,5,7,1 1-13

MRS’nin klasik triadinin ti¢tincii bulgusu olan
fisstirld dil (plika linguata), diger bulgulara gore
daha az siklikta ve olgularin %30-40"1inda goriil-
mektedir. Klinik ataklar sirasinda dilde agr1 ve ac1
hissi ile fisstirlerin olustugu belirtilmektedir. Teda-
visi yoktur.2>81113 OQlgumuzun yapilan muayene-
sinde, dilin {izerinde derin fissiirlii alanlarin oldugu
ve sagda dudak oroafasiyal alana yayilan gode bi-
rakmayan 6demin oldugu saptandi. Gegirilen her fa-
siyal paralizi atag: ile dudak ¢evresinde baglamak
iizere 6demin giderek yiiziin diger kisimlarina ya-
yildig, tedaviye ragmen 6demde diizelme olmadig:
bilgisi alindi. Eg zamanli olarak, yine her atakta dilde
agri ile ortaya gikan fissiirlerin olustugu 6grenildi.

MRS’nin etiyopatogenezi tam olarak bilinme-
mektedir. Genellikle sporadik olgular seklinde go-
rilmektedir. Etiyolojiye yonelik teoriler enfek-
siy0z, allerjik ve herediter olmak tizere siniflandi-
nlabilir. Bazi caligmalarda Bell palsy olan hastalarin
%4’ii, MRS'li olgularin ise %29,4tinde pozitif aile
hikayesi oldugu bildirilmigtir. Bunun yani sira, ¢ok
az saylda ayni ailede otozomal dominant kalitim
gosterilmistir. Bu hastaliga neden olan gen lokali-
zasyonu ve sorumlu gen bilinmemekle birlikte,
9pll bolgesinin kritik oldugu distiniilmekte-
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dir.}7111217 Bizim olgumuzda ise soy ge¢misinde
benzer sikayet ve bulgulari olan yoktu.

Kesin tan1 i¢in histopatolojik inceleme gerek-
mektedir. Odemli dokunun histopatolojik incele-
mesinde, baslangicta lenfosit infiltrasyonu goriiliir.
Kazeifikasyonun olmadig1 epitelyum hiicreli gra-
nillom, ¢ok cekirdekli Langerhans tiirtinde dev
hiicreler, damar gevresinde tek ¢ekirdekli hiicre in-
filtrasyonu ve fibrozis diger rastlanabilen 6zellik-
lerdir.>#1218 Bizim olgumuzda, klinik tan: triadinin
hepsinin es zamanli olarak birlikte olmasi nedeni
ile biyopsiye gerek duyulmadi.

Ayirici tanida fasiyal paralizi yapan nedenler
(Bell palsy) ve ytlizde 6deme yol agabilecek hasta-
liklar arasinda anjiyoodem, hipotiroidi, sarkoidoz,
superior vena kava sendromu, tekrarlayan lenfan-
jiyom, lenfoma, kronik herpes simpleks enfeksi-
yonu, submukozal neoplaziler ve Chron hastalig:
digiiniilmelidir.!>”1218 Chron hastali, sarkoidoz,
graniilomatozis keilitis ve MRS’de yiizdeki 6demli
dokuda histolojik olarak ayni graniilomatoz gorii-
niimiin olmasi, bunlarin aym hastaligin farkl se-
killeri bu
patogenezde rol oynadiginm diistindiirmektedir. Bu

olabilecegini, immiin sistemin
nedenle MRS tanisi alan hastalar Chron hastalig1
ve sarkoidoz gelisimi acisindan takip edilmeli-
dir.'*1*2 Olgumuzda yineleyen ishal ataklarinin ve
kilo kaybinin olmamasi nedeni ile Chron hastalig:
diistintilmedi. Serum ACE, kalsiyum diizeylerinin
normal olmasi ve akciger grafisinde patoloji goriil-
memesi ile de sarkoidoz tanisindan uzaklagildi. Goz
muayenesi ve otolojik-odiyometrik degerlendir-
meleri normaldi. Serolojik testlerinde etiyolojiye
yonelik 6zellik yoktu. Eozinofili saptanmadi. Fasi-
yal paralizi disinda norolojik muayenesinde diger
sistem patolojilerini destekleyecek bulgu yoktu.

MRS’li hastalarla yapilan radyolojik ¢aligma-
larda; ylizde yumusak dokuda kalinlagma ve sisme

(graniilomatdz 6dem) gelistigini gosteren sonuglar
elde edilmigtir.'*?! Bizim yaptifimiz incelemede bu
yonde patoloji saptanmadi. Ayrica, kraniyal-tem-
poral MRG ve BT-anjiyografide fasiyal sinire basi
yapabilecek parankimal ve/veya vaskiiler herhangi
bir patolojinin de olmadig: goriildii.

Semptom ve bulgular kendiliginden diizele-
bildigi gibi, tedavide steroidler, antiinflamatuar
ilaglar, antibiyotikler ve immiinsupresifler de kul-
lanilabilmektedir. Kortikosteroidlerin 6demi ve
doku zedelenmesini 6nledigi bildirilmekle birlikte,
bu tedavinin kismen yararl veya hig yararli olma-
digina dair yayinlar da mevcuttur. Intralezyonal
steroid uygulamalar1 da bildirilmistir. Ayrica
klofa-zimin, minoksilin, metotreksat, dapson, siil-
fasalazin, hidroklorokin, difenhidramin, penisilin,
tetrasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi ilaglar
da denenmistir. Antilepramat6z ajan olan klofazi-
minin orofasiyal 6dem ve graniilom gelisimini
azalttig1 bildirilmistir. Radyoterapi tedavide de-
nenmis, ancak yarari gosterilememistir. Medikal
tedaviye yanit vermeyen olgularda nadiren de olsa
cerrahi olarak keiloplasti ve blefaroplasti yapilarak
fasiyal 6dem azaltilabilir, fasiyal sinir dekompres-
yonu uygulanabilir.!*>6%1015 Herhangi bir tedavi
yonteminin tam bir remisyon sagladig: bildirilme-
mistir. Tim tedavi seceneklerinde ataklar tekrar-
lar. Olgumuzda her atak déneminde kortikosteroid
tedavisi uygulanmis, ancak paralizi kismen dii-
zelme gostermesine ragmen orofasiyal 6dem ve
dildeki fissiirlerde diizelme gozlenmemis, atakla-
rin tekrarladigl goriilmiisti.

Sonug olarak, tekrarlayan fasiyal paralizi ol-
gularinda MRS’nin nadir gériilen nedenlerden biri
oldugu, tedaviye ragmen niikslerin kaginilmaz
olabilecegi, tedavilere yanitin bireysel farkliliklar
tasidig: ve kronik seyirli bir hastalik oldugu akilda
tutulmalidir.
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