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Melkersson-Rosenthal sendromu
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OZET

Melkersson Rosenthal sendromu (MRS), etyopatogenezi tam olarak bilinmeyen, seyrek gorlilen bir hastaliktir. Bu
sendrom tekrarlayan orofasiyal 6dem, periferik fasiyal paralizi atakiari ve skrotal dil ile karakterizedir. Bu calismada
MRS 'nun klinik Gzelliklerini gdsteren 24 yasinda bir erkek hastay! sunarak bu sendromun insidansi, etyolojisi,
patolojisi, klinik dzellikleri, ayirici tani ve tedavisini ilgili literatir bilgileri 1siginda gézden gecirdik.

Anahtar Kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, orofasiyal édem, tekrarlayici fasiyal paralizi.
SUMMARY

Melkersson-rosenthal syndrome.

Melkersson- Rosenthal syndrome (MRS) is a rare disorder of unknown etiopathogenesis. This syndrome is
characterized by a triad of recurrent orofacial edema, relapsing facial palsy, and scrotal tongue. In this report a
24 year old man with the typical clinical symptoms and signs of MRS is reported. In addition, the literature on
MRS is reviewed with respect to incidence, etiology, clinical features, pathology, diagnosis and treatrment.

Key Words: Melkersson — Rosenthal syndrome, orofacial edema, recurrent facial palsy.

Melkersson-Rosenthal  sendromu (MRS), et- OLGU SUNUMU
yopatogenezi tam olarak bilinmeyen ve oldukga Yirmidort yaginda erkek hasta; sol goz kapagini tam
seyrek gorllen Klinik bir tablo olup; tekrarlayan oro- olarak kapatamama, agzinin saga kaymasi, tat al-
fasiyal ddem, periferik fasiyal paralizi ataklari ve lin- mada bozukluk ve sivi gidalarin agiz kenarindan
gua plikata (skrotal dil) ile karakterizedir(1,2). Bu (g akmasi yakinmasi ile poliklinigimize basvurdu. Sol
bulgudan baska Meischer 1945’ te bu hastalarda periferik fasiyal paralizi atagi gecirmekte olan has-
keilitis grantlomatozayl da tanimlamistir(3,4). Ama tanin sorgulamasinda on, ondort, yirmiiki yaslarinda
bircok arastirmaci bu klasik triadin, Melkersson- da ayni taraftan periferik yiz felci gecirdigi 6grenildi.
Rosenthal sendromu olarak tanimlanan hastaligin Ozgegmisinde ozellik olmayan hastanin ailesinde
klinik spektrumunu yeterince tanimlamadigina inan- benzer bir durum yoktu. Yapilan nérolojik mu-
maktadir (5). Hastalik cogu zaman mono veya oli- ayenesinde sol nazolabiyal sulkus silik (Sekil-1), sol
gosemptomatik sekli ile gdzlemlenir ve son yillarda gbzde lagoftalmus (Sekil-2) mevcuttu. Bell belirtisi
triadin temel semptomlarindan yalnizca birinin bu- de olan hasta sol kasini catamiyor ve yukari
lundugu olgularda sunulmustur (8). kaldiramiyordu. Fizik muayenede dilde lingua plikata

Bu calismada sendromun bazi ozelliklerini (skrotal dil) saptandi (Sekil-3).
tagiyan bir olgu sunulmus olup, klinik ve laboratuvar Hasta zaman zaman, o6zellikle de ataklar
sonuglari literatur bilgileri 1siginda tartigiimistir. esnasinda yuzde ve dudaklarinda olan sisliklerden

Haberlesme Adresi: Dr. Zehra AKPINAR, S.U.T.F. Néroloji Anabilim Dali, 42080-KONYA
Gelig Tarihi : 14.03.2001 Yayina Kabul Tarihi : 19.04.2001

=183 =



S.U. Tip Fakiiltesi Dergisi
2001

Sekil 1. Sol nazolabiyal sulkus silik ve agiz kogesi

saga kaymis.

sikayetciydi; fakat bu durum muayene esnasinda
saptanmadi. Rekiirrent periferik fasiyal paralizi ne-
denlerine yonelik yapilan tetkiklerde ( tam kan, bi-
yokimya, serolojik testler, VEP, BAEP, PA akciger
grafisi, arka fossa MRI, temporal CT) herhangi bir
patoloji belilenmedi. ~Konsiiltasyon sonucu yapilan
otolojik ve odiyometrik incelemeleri normaldi. Cil-
diye klinigi tarafindan da degerlendirilen hastada ke-
ilitis granilamatoza saptanmadi. Tarafimizdan
yapllan ENMG'de, fasiyal sinirin muskulus
orbikiilaris orise giden dalinda total; muskulus fron-
talise giden dalinda oldukca agir aksonal de-
jenerasyon ile uyumlu bulgular saptandi. Gegirmis
oldugu G atag! da sekelsiz atlatan hastaya sistemik
steroid baslandi ve etkilenen kaslara yoénelik eg-
zersiz ogretildi. Bir ay sonraki kontrol muayenesinde
ihimh bir iyilesme kaydedildi.
TARTISMA
Melkersson ilk defa 1929 yilinda 35 yasindaki fasiyal
paralizili ve fasiyal 6demli bir hastada bu klinik tab-
loyu tanimladi ve bundan 3 yil sonra Rosenthal lin-
gua plikata (skrotal dil) 6zelligini tabloya ilave etti
(5). Meischer ise 1945 ‘te bu sendromda
gorilebilen keilitis grantlamatozay! diger bulgulara
ekledi(3,4).

Fakat ilk defa 1949 yilinda Luescher bu triad

-194 -

A.U.Uca, Z.Akpinar, O.Demir

Sekil 2. Hastanin sol gozundeki lagoftalmus
gorindmd .

Sekil 3. Hastanin dilindeki ligua plikata (skrotal dil)
goérdnumu

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) olarak isim-
lendirdi (5, 6). Fasiyal 6dem, rekirrent fasiyal pa-
ralizi ve lingua plikatadan olusan klasik triad, mono
veya oligosemptomatik formlar dikkate alindiginda
daha nadir goriilir. Hornstein ve arkadaglari 73 has-
tanin sadece 6'sinda (%8), Worsaae ve arkadaslar
da 33 hastanin 6'sinda (%18); Melkersson-
Rosenthal sendromunun klasik formunu tespit
etmislerdir (5). Zimmer ve arkadaslari (7) dunya li-
teratarandeki 220 vakay! gdzden gecirmis ve  su
sonuglara varmiglardir: Hastalann %75 ‘inde la-
biyal 6dem varken, %50'sinde yizin degisik yer-
lerinde 6dem saptanmigtir. Hastalarin sadece
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%33'de fasial paralizi gelismektedir Bizim al-
gumuzda ise; 4 defa tekrarlayan periferik fasiyal pa-
ralizi, lingua plikata ve muayene esnasinda olmayan
fakat hasta tarafindan zaman zaman ortaya c¢iktigi
ifade edilen dudak ve ylzde 6dem mevcuttu. Ama
hastamizda keilitis grantlamatoza saptanmadi.

Sendrom genelde ikinci dekadda baslar (8).
Ancak 2 yagindan 85 yagina kadar degisen yaslarda
olgular yayinlanmistir. Sundugumuz olgunun ilk pa-
ralizi atagi on yasinda iken ortaya gikmis olup bu bil-
gilerle uyumludur. Cinsiyet dagilimi agisindan celigkili
bilgiler vardir. Bazi yayinlarda cinsiyet ayinmi
olmadigindan sdz edilirken (9), bazi yayinlarda ise
kadinlarda veya erkeklerde daha sik gdézlendigi bil-
dirilmistir (6,8). Melkersson-Rosenthal sendromunun
genetik gecisli oldugunu gésteren galigmalar vardir.
Smeets ve arkadaslar (10), Melkersson-Rosenthal
sendromlu bir kadin ve kizinda yaptiklari genetik
calismada "Melkersson-Rosenthal geni" nin 9p11'de
lokalize oldugunu saptamislardir. Sonug olarak, Mel-
kersson-Rosenthal sendromunun degisken pe-
netransl inkomplet otozomal dominant bir gecise
sahip olduguna inaniimaktadir. Bizim olgumuzda ise
aile dykisii yoktu.

Melkersson-Rosenthal sendromunun etyojisi bi-
linmemektedir. Ancak etyolojiye yoénelik teoriler en-
feksiydz, allerjik ve herediter olmak Gzere
siniflandirilabilir (6). Bazi otdrler sarkoidozisin bir
formu oldugunu 6ne slrmekle birlikte, bunu des-
tekleyecek kanit yoktur (8). Tiberkiloz, tok-
soplazmozis, sifiliz herpeks simpleks gibi bazi en-
feksiyonlarla nedensel iliski kurulmaya galisiimissa
da kesin kanit bulunamamigstir. Bu sendromun mig-
ren, trigeminal nevralji, otoskleroz, konjenital me-
gakolon, l6semi, kraniyofaringioma, kolitis Ulseroza
gibi klinik antitelerle de iliskisi olabilir (2). OI-
gumuzda etyolojiye yonelik yaptigimiz
aragtirmalarda yukarida saydigimiz nedenlerden
hi¢birisini saptamadik.

Sendromun major tani kriterinden birisi  kalici
veya tekrarlayici olan, bir konnektif doku hastaligl,
malignite veya enfeksiyon ile aciklanamayan gode
birakmayan fasial 6demdir (8). Bu durum agrisizdir
(11). Ylzdeki 6dem genellikle dudak ve yanaklari
icine alir. Fakat gingiva, damak ve dil de etkilenebilir.
Supra ve infraorbital alanlarda  etkilenme
edilimindedir. Odematéz dudaklar catiamis ve
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kirmizi-kahverengi bir goriinim alir. Siskinlik siklikla
gecicidir; fakat duzenli araliklarla tekrarlayabilir.
Bircok rekirrensten sonra dudaklarda kalici de-
formiteler gelisir. Dudaklarda agrili fisstrler olabilir.
Fasiyal sigkinligin ilerleme egilimi éncelikle alt dudak
tutulumundan bilateral total fasiyal 6deme dogrudur
(12). Kronik siskinlik yeme ve kozmetik sorunlara
neden olabilir. Odemin tekrarlayici ve kronik dogasi
gecici olan anjiontrotik demden ayrilir.

Dudak biyopsileri lenfosit, plazma hiicresi ve his-
tiyositlerle cevrili nonkazedz epiteloid hucre
granulomlarini gésterir (13-16) ve MRS'da 6nemli bir
histolojik markirdir (15). ;

Bir diger major bulgu olan fasiyal paralizi %30-
47 oraninda, bazi arastirmalara gore %90 oraninda
meydana gelir (14) ve olus sekli ayni Bell pa-
ralizisindeki gibi ani baslangiclidir (3). Bilateral veya
unilateral olabilir. Baslangictaki paralizinin
duzelmesinden sonra relapsi ve bilateral ardisik pa-
ralizilerin olmasi yaygindir. Paralizinin etkiledigi alan.
siskinligin oldugu alana uyar. Paraliziler genellikle
spontan olarak iyilesir fakat tekrarlayan ataklar so-
nucunda rezidiel fasiyal paralizi kalabilir. Bazi ol-
gularda fasiyal sinir disfonksiyonuna trigeminal, ol-
faktor, optik, hipoglossal, okulomotor sinir
etkilenimleri de ilave olabilir. Bunlar minor belirtiler
olup inkomplet olgularin tamisinda yardimcidir. Fa-
siyal sinir dekompresyonundan sonra rekirrent fa-
siyal paralizilerde bir iyilesme bildiriimekle beraber,
cerrahi ve kortikosteroid uygulamalarinin randomize
sonuglar yoktur (8). Ayni taraftan 4 kez periferik fa-
siyal paralizi atagi gegiren hastamizin ilk ¢ ataginda
steroid kullanilmig ve sekelsiz iyilesmistir. Son
ataginda da steroid verilmis ve kontrollerinde kismi
lyilesme kaydedilmistir.

Triadin Gglneld semptomu olan lingua plikata;
Melkersson-Rosenthal sendromlu olgularin  %30-
77'de bulunurken(14), normal populasyonun %0.5-
5'de gozlenir (6, 14). Lingua plikatanin tedavisi yok-
tur(16); eger granulomatdz glossit ve buna bagh ola-
rak makroglossi gelismisse cerrahi denenebilir(16).
Bizim hastamizda da diger iki major bulgu yaninda
lingua plikata da mevcuttu.

Ayirici tanida herediter anjioddem, kontakt der-
matit, eozinofili, sarkoidoz, Ascher’ sendromu,
Crohn hastalgi, tekrarlayici erizipel dustinilmelidir
(17). Hasta anamnezi, klinik muayene bulgularn ve
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diger fasiyal édem ve periferik fasiyal sinir felci ne-
denlerini ayirmak icin gerekli testler yaninda biyopsi
oldukca degerlidir. Tedavide steroide ek olarak, eger
etyolojik neden enfeksiyon ise antibiyotik, allerjik ise
antihistaminik kullanimi endikedir(7, 14). Tedaviye
ragmen %62-75 olguda tekrarlar olabilir.
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