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Ozet

Abstract

Melkersson-Rosenthal sendromu, agirlikli olarak dudaklari tutan
tekrarlayan orofasyal édem, tekrarlayan fasyal sinir paralizisi ve
fisstirld dil triadi ile karakterize bir hastaliktir. Siklikla 2. dekatta
ortaya gikmaktadir. En sik goriilen bulgu orofasyal ddemdir. Bir diger
bulgu olan fasyal paralizi tipik olarak rekurrendir, unilateral veya
bilateral, parsiyel veya komplet olabilir. FissUrli dil en az rastlanilan
bulgudur, konjenital oldugu disiinilmektedir. Melkersson-Rosenthal
sendromunun etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte genetik
ve cevresel faktorlerin rol oynadigi distnilmektedir. Sendromun
tanisi klinik olarak konur. Tedavide gesitli medikal ajanlar ve cerrahi
yontemler uygulanabilmekte ise de Uzerinde fikir birligine variimis
bir tedavi prorokolii bulunmamaktadir. Bu olgu sunumunda tanisi geg
konulmus olan ve klasik triadin bir arada gorildigi bir Melkersson-
Rosenthal Sendromu olgusu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Melkersson-Rosenthal Sendromu, rekiirren
fasyal paralizi, orofasyal 6dem

Melkersson-Rosenthal syndrome is a disease, characterized
by recurrent orofacial edema that predominantly involves the lips,
recurrent facial nerve paralysis and fissured tongue. It is usually
seen in second decade of life. The most common finding is orofacial
edema. Facial paralysis, another finding of syndrome, is typically
recurrent, can be unilateral or bilateral and may be partial or
complete. The fissured tongue is the least common symptom and
considered as congenital. Although Melkersson-Rosenthl Syndrome’s
etiology is unknown, genetic tendency and environmental factors
suspected to play role. The syndrome is diagnosed clinically.
Although various medical and surgical methods implemented, there
is no consensus for its treatment protocol. In this case report, we
presented a Melkersson-Rosenthal Syndrome case which classic
triad seen together and taken a late diagnosis.

Key words: Melkersson-Rosenthal Syndrome, recurrent facial
paralysis, orofacial edema

GIRIS

Melkersson-Rosenthal sendromu, agirlikli olarak dudaklari tutan
tekrarlayan orofasyal odem, tekrarlayan fasyal sinir paralizisi ve
fisstirlii dil triad ile karakterize bir hastaliktir (1). ilk olarak 1928 yilinda
Melkersson tarafindan 35 yasinda bir kadin hastada fasyal paralizi ve
fasyal 6dem varli§i olarak tanimlanmistir (1). Melkersson bu tarihte dildeki
degisikliklere deginmemis, 1931 yilinda Rosenthal tarafindan fisstirlu dil
tanimlanmis ve 1949 yilinda bu triad Melkersson-Rosenthal sendromu
olarak adini almistir (1). Cocukluk ¢aginda nadir gdriilen bu sendrom
siklikla 2. dekatta ortaya gikmaktadir (1). Klasik triad ¢ok az hastada
gorilmekte olup genellikle oligosemptomatik ve monosemptomatik
formlar goriilmektedir. Sendromun iki semptomunun gérildigu formu
oligosemptomatik, sadece aralikli labial veya orofasyal ddemin gorildiigu
formu ise monosemptomatik form olarak tanimlanmaktadir (2). En sik
gortlen bulgu orofasyal 6dem olup, %81 oraninda baslangi¢ semptomu
olarak gozlenmektedir (3). Odem yumusak ve agrisizdir, gode birakmaz
ve siklikla tst dudakta bulunur. Bir diger bulgu olan fasyal paralizi tipik
olarak rekurrendir, unilateral veya bilateral, parsiyel veya komplet olarak
gortilebilir (4). Klinik olarak Bell's paralizisinden ayirmak gugtur (4).
Baslangicta aralikli olmasina ragmen ge¢ ddnemde kalici olabilmektedir
(3). Melkersson-Rosenthal sendromunda fasyal paralizinin gorilme
orani genellikle %20-30 olarak belirtilse de literatirde %47 (1) ve %57
(2) gibi oranlar da mevcuttur. Fisstrlu dil en az rastlanilan semptom olup
%40 oraninda gorilmektedir (4). Konjenital oldugu diistinilmektedir (4).
En az rastlanan bulgu olup saglikli popllasyonda da gériilebildiginden

diger iki bulguya oranla daha az degerlidir.

OLGU

Altmis dort yasinda kadin hasta poliklinigimize ylzinin sag
yarisinda gugstzlik sikayeti ile basvurdu. Hikayesinde sikayetlerinin
yaklasik 35 giin once basladigl, bu sikayetle baska bir merkeze
basvurdugu, burada kendisine Prednol tedavisi baslandigi ve Fizik
Tedavi ve Rehabilitasyon poliklinigine yonlendirildigi dgrenildi. Hasta
poliklinigimize kontrol amaciyla geldigini belirtti. Ozgegmisinde benzeri
durumu ilki 30’lu yaslarinda olmak (izere 3 defa daha yasadigi, diger
ikisini yasadigi zamani hatirlamadigi 6grenildi. Soy gegmisinde benzeri
durumun aile fertlerinde gézlenmedigi 6grenildi. Fizik muayenesinde
sagda House-Brackmann siniflandirmasina gore evre IV periferik
fasyal paralizi mevcuttu (Sekil 1). Alt dudak sagda baskin olmak tzere
odemliydi (Sekil 1), son gelisen atagin 6ncesinde de bu édemin daha
kliclik boyutta olmak tizere mevcut oldugu dgrenildi. Fissrli dil mevcuttu
(Sekil 2). Otoskopik muayenesi dogald, ofit ve mastoidit bulgusuna
rastlanmadi. Diger sistemik muayenesi dogaldi. Temporal kemik MR
goriintiilemesinde patolojik bulgu gézlenmedi. ik basvurdugu merkezde
hastaya baslanan 1mg/kg dozundaki prednol tedavisi 1 hafta énce
sona ermisti. Sikayetlerinin basladigi giine gore klinik olarak diizelme
tarifleyen hastanin 4 haftalik medikal tedavi sonrasinda sag evre IV
periferik fasyal paralizisi bulunuyordu. Hastadan, uygulanacak medikal
tedavi ve mevcut verilerin bilimsel amagli kullanilabilecegine dair onam
alindi.
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Sekil 1. 22??

TARTISMA

Melkersson-Rosenthal sendromu etyolojisi ve patogenezi henuz
tam olarak aydinlatilamamis bir hastaliktir. Nadir goriilen bir hastalik
olmasindan 6tirii insidansa dair bir tahmin yapmak glictiir. Literatiirde
insidans %0.08 olarak bildirimistir (2). Cocukluk caginda nadiren
gorlilmekte, semptolar siklikla 2. dekadda ortaya ¢ikmaktadir (1).
En sik gorilen bulgu orofasyal 6dem olup %81 oraninda baslangig
semptomu olarak gorlilmekte (3), hastalik seyrinde ise %100 oraninda
goriilebilmektedi (1). Odem yumusak ve agrisizdir, gode birakmaz ve
siklikla ust dudakta bulunur. Anjiyoédemi taklit edebilir. Yanak, gingiva,
bukkal mukoza, dil, yumusak damak ve periobital bolge daha az etkilenen
diger yerlerdir (3). Tutulan bélgede tekrarlayan 6dem sonucu fibrozis ve
yumusak doku hiperplazisi gelisebilir ve ddem kalici hale gelebilir. Bu
olguda da alt dudaktaki ddemin kalici hale gelmis oldugunu gozlemledik.

Melkersson-Rosenthal ~ sendromunun  etiyolojisi tam  olarak
bilinmemekle birlikte genetik ve cevresel faktorlerin rol oynadigi
dustnilmektedir. Literatirde ayni ailede birden fazla olgunun
bulunmasi genetik yatkinlik ihtimalini desteklemektedir (4). Alerj,
benign lenfogranulomatozis (4), kafa iGi kitleler, kafa travmasi, kanama,
[6semi, postenfeksiyoz otoimmin hastaliklar, Compylobacter jejuni,
Cytomegolavirlis, Epstein-Barr virus, Varisella zoster virus, Herpes
simplex virus, Sifiliz gibi enfeksiyonlar da yer almaktadir (1,5).Kadin
erkek orani bazi galismalarda esit olarak bildirilirken (1,4,6), bazi
calismalarda kadinlarda daha fazla gorildigu belirtiimektedir (2,3,6).
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Sekil 2. 77?2

Melkersson-Rosenthal sendromu klinik bir sendromdur ve tanisi
Klinik olarak konur (6). Odemli mukozadan alinan dokunun histopatolojik
incelemesi de yapilabilir. Karakteristik bulgular 6dem, non-kazefiye
epiteloid hiicreli grantlomlar, Langerhans tipi dev hiicreler, perivaskiler
mononiikleer infiltrasyon ve fibrozistir (4). Ancak patolojinin taniyi
desteklememesi hastaligi ekarte ettirmez.

Melkersson-Rosenthal sendromunda goriilen fasyal paralizi tipik
olarak rekirrendir, unilateral veya bilateral, parsiyel veya komplet
olarak gortilebilir(4). Spontan iyilesebilecegi gibi kalici da olabilmektedir.
Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi nedenleri arasinda Bell paralizisi,
MRS, enfeksiydz mononikleozis, sifiliz, herpes zoster, otitis media,
multiple skleroz, diyabetes mellitus, [6semi, myastenia gravis, Guillan-
Barre sendromu, poliarteritis nodoza ve timérler yer almaktadir.
Olgumuzda bu hastaliklara yonelik yapilan klinik ve laboratuar
incelemelerinde herhangi bir pozitif bulguya rastlanmadi.

Fisstrlli dil en az rastlanilan semptom olup %40 oraninda
gorlilmektedir (4). Konjenital oldugu distntimektedir (4). Bu olguda
yapilan fizik muayenesinde dilin én kisminda fisstrlli alanlar mevcuttu.
Saglikli populasyonda da sikga gériilebilmesinden 6tiirli fisstrlli dil tani
koymada tek basina yeterli degildir ve diger iki bulguya oranla daha az
degerlidir.

Sunulan bu olgunun tanisini klinik olarak konuldu. Sag periferik
evre |V fasyal paralizinin olmasi ve bu fasyal paralizinin tekrarlayan
ozellikte olmasi, es zamanli orofasyal édemin gériiimesi ve fisstirli
dilin varhi ile ayirici tanida disUnilebilecek hastaliklara dair pozitif
klinik ve laboratuvar bulgularina rastlaniimamasi Melkersson-Rosenthal
sendromunu dustindirmusttr. Mevcut bulgular sonrasinda histopatolojik
inceleme yapma ihtiyaci duyulmadid igin biyopsi alinmadi.

Melkersson-Rosenthal sendromunun tedavisinde cesitli medikal
ajanlar ve cerrahi yontemler uygulanabilir. Tedavi cogu zaman basarilidir
ancak Klinik tablonun tekrari kaciniimazdir. Medikal tedavide kullanilan
kortikosteroidler topikal, intralezyonel, sistemik olarak uygulanabilir (3).
Bu olguda ki hastaya 1mg/kg'dan, giinasiri azalan dozda prednol tedavisi
uygulanmistir. Dért haftalik strenin ardindan hastada tam diizelme
gbézlenmemis, sikayetlerin bagladi§i gine oranla klinikte dizelme
gdzlenmistir. Hasta takipten ¢iktigi icin son durumu hakkinda yeterli
bilgi alinamamistir. Kortikosteroidlere ilave olarak dapsone, clofazimin,
sulfasalazine, hidroklorokin, antibiyotikler (penisilin, tetrasiklin,
eritromisin, klindamisin), H2 reseptdr antagonistleri ve difenhidramin
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gibi ilaglar da tedavide kullanilabilmektedir (3), ancak hastamiza
uygulanmamistir. Tedaviye direngli olgularda fasyal sinir dekompresyonu
distndlebilir (3). Orofasyal 6demde gelismis olan fazlalik yumusak
dokunun eksizyonunu ve dig gorindmin duizeltiimesini iceren
rekonstruktif cerrahi de tedavide bir diger secenek olarak disinulebilir
(4). Fissrlt dil cogu zaman konjenitaldir, genellikle asemptomatiktir ve
tedaviye ihtiyag duymamaktadir (6).

Sonug olarak; Melkersson-Rosenthal sendromu nadir gorilen bir
sendrom olup kulak burun bogaz pratiginde ¢ok sik karsilagiimamaktadir.
Karsilasilan olgular da siklikla oligosemptomatik formda olup siklikla
gozden kagmaktadir. Bu nedenle tekrarlayan fasyal paralizi ile gelen
hastalarda ayirici tanida Melkersson-Rosenthal sendromu mutlaka
dustndlmelidir. Literatlirde sik karsilagiimadigi Uzere klasik triadin
bir arada gézlendigi olgu sunumumuzun bu dogrultuda yol gésterici
olacagini distnuyoruz.
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