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MELKERSSON-RONSENTHAL SENDROMU
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OZET

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS) sebebi ve patogenezi bilinmeyen seyrek bir durumdur.
Sendromu olugturan triad; rekiirren orofasial ddem, rekiirren fasial sinir paralizisi ve fissiiral dil’dir.
Ancak olgularin sadece iigte birinde tam triad goriilebilir. Geng yaslarin bir hastaligidir. Sendromun,
en sik ve diagnostik olarak onemli goriiniimii, bazen dudakta cheilitis’le birlikte olan orofasial 6dem-
dir. Fasial paralizi Bell paralizisine benzer ve tekrarlama egilimi gosterir. Tedavide baslangigta ste-
roidlerle konservatif yaklasim ve sik tekrarlama egilimi gosteren olgularda gerekirse total fasial sinir
dekompresyonu onerilir.

Bu makalede klinigimize ardarda basvuran ve sterotid tedavisi ile iyi sonu¢ aldigimiz ve komplet
triadli iki MRS olgusu sunularak bu miinasebetle seyrek goriilen bu sendrom gozden gegirilmistir.

Anahtar kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, fasial paralizi kelit

SUMMARY

MELKERSSON-RONSENTHAL SYNDROME

Melkersson-Rosenthal Syndrome (MRS) is a rare condition that cause and pathogenesis is not known.
Triad of syndrome are recurrent orofacial edema together with cheilitis of the lip, recurrent
peripheral type facial nerve paralysis and fissural tongue. But complete triad is seen only one third of
the patients. Most frequent and diagnostic symptom of the disease is orofacial edema. Disease affects
young ages. Faciul nerve paralysis likes to Bell's palsy and tends to recur. For treatment, conservative
approach with steroids is preferred. If it recurs frequently, total facial nerve decompression is
suggested.

In this paper, two cases of MRS with complete triad were presented and clinical presentations and
treatment of this syndrome were discussed.
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GIRIS

Rekiirren periferik fasial sinir paralizisi, rekiir-
ren veya persisten yiiz dudak sisligi ve skrotal
dil MRS olarak bilinen bir semptom triadini o-
lusturur. 11k kez 1928'de Melkersson fasial 6-
dem ve paralizili 35 yasinda bir kadinda send-
romu tanimladi. 1931'de Rosenthal hastaliga
lingua plicata'yi ilave etti. Triad 1949'da MRS
olarak adlandirildi (1).

MRS'nin insidanst bilinmez. Geng yas grubun
baslar ve ikinci dekatta pik yapar. Cinsiyet ve
irk ayrimi goriilmez (2). Orofasial sisliginin
hastaligin dominant bulgusu oldugu kabul
edilir. Fasial paralizi ve dil tulumu olgularin
yaklasik tigte birinde goriiliir (1,2).

Hastaligin kesin nedeni bilinmez. Ancak etyo-

lojide infeksiy6z otoimmun, otonomik sinir
sistemindeki degisiklikler ve genetik nedenler
su¢lanmaktadir (1-3). Yine Crohn hastalig: ile
birlikte goriilebilecegine dair yayinlar vardir

.

Fasial paralizi genellikle aniden baglar ve
klinik olarak Bell paralizisinden ayirt edile-
mez. Tutulum parsiyel, tam ya da zaman za-
man bilateral olabilir. Paralizi insidansi her iki
cinste aynidir ve paralizi orofasial ¢demden
aylar hafta yillar 6nce veya sonra olusabilir (1).

Bu makalede komplet triad gosteren ve arka
arkaya basvuran iki ¢ocuk olgu sunularak bu
miinasebetle MRS'nin gozden gegirilmesi
amaglanmustir. \N

OLGU RAPORLARI

Olgu 1. N.G. 17 yasinda bayan hasta 3 giindiir
sag yliz yarisinda hareketsizlik ve sag goziinii
kapatamama yiiz sag yarisinda ve alt duda-
ginda sislik ve yara yakinmalar ile Kasim
1994'te poliklinigimize bagvurdu. Oykiisiinden
3 yil ve iki y1l 6nce de sol tarafta ayni1 durumun
tekrarladigi ve 1-2 ay iginde kendiliginden
intoleransi ve infeksiyon oykiisii yoktu. KBB
muayenesinde; sol yiizde totale yakin periferik
fasial paralizi, sol yiiz yarisinda alt dudakta
belirgin 6dem, chelitis ve skrotal dil saptandi
(Resim 1,2). Diger KBB ve sistem muayeneleri
normaldi. Odyolojik ve timpanometrik testler
normal, SAR bilateral miisbetti. Schirmer tes-
tinde cevap normal, tat testi bozuktu. Rutin

biyokimyasal ve radyolojik incelemeler normal
degerlendirildi. Paralizinin 7. giiniinde yapilan
Sinir Eksitabilite Testinde (NET) esik degerler;
zigomatik dal igin sol: 0.4 mA, sag: 0.8 mA,
marjinal mandibular dal igin sol 1.0 mA, sag
1.6 mA olarak bulundu. Hasta uygulanan
steroid, antienflamatuar ve antihistaminikten
olusan antiddem tedavisine iyi cevap vererek
iki ayda tamamen diizeldi. Halen kontroliimiiz
altindadir.

Olgu 2. YK. 11 yasinda kiz ¢gocugu Ocak
1995 de 3 giindiir aniden baglayan sag yiiz
yarisinda hareketsizlik, sag goziinii
kapatamama ve giilerken agiz kosesinin sola
kaymasi yakinmalar1 ile basvurdu. Aym
giinlerde dudaginda da sislik ve yara oldugu
Ogrenildi. Degisik araliklarla daha 6nce de ii¢
kez yine ayni taraftan yiiz felci gegirdigi ve
infeksiyon Oykiisii yoktu. Muayenede sag
periferik fasial parezi yaninda alt dudakta
belirgin 6dem, cheilitis, goz kapaginda daha
belirgin olmak iizere hafif fasial sislik ve dilde
genis yariklar saptandi. Diger kranial sinirler
ve geri kalan KBB ve bas-boyun muayenesi
tabii idi. Odyolojik incelemede; PTA sag:5 dB,
sol:8 dB, SAR bilateral (+), timpanogram tip A
olarak bulundu. Sagda Schirmer testi normal,
tad testi anormaldi. Biyokimyasal ve radyolo-

Resim (1) : Birinci olgunun yiiz goriiniimii:
fasial paralizi, chelitis, skrotal dil
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Resim (2) : Birinici olguya iliskin yiiz gériinimii :
alt dudakta 6dem

jik arastirmalarda patoloji saptanamadi. NET
testinde saglam ve hasta taraf degerleri
birbirine yakindi. Hastaya steroid, antienfla-
matuar, antihistaminikten olusan antiodem
tedavi uygulandi ve hasta sinir NET testi ile
takibe alindi. Alt1 hafta iginde fasial
fonksiyonlar tamamen diizeldi. Dudaktaki
cheilitis iyilesti ve dildeki skrotal goriiniim
azaldi. Hasta halen kontroliimiiz altindadir.

TARTISMA

MRS'yi olusturan semptomlar; orofaringeal
o0dem, rekiirren periferik fasial paralizi ve
lingua plikata'dir. Bu semptomlar birlikte ola-
bilecegi gibi aylar hatta yillarla ifade edile-
bilecek intervallerle de ortaya ¢ikabilir. Domi-
nant goriiniimii orofasial bolgede sislik olma-
sidir. Bazan buna oral mukozal tutulum da es-
lik edebilir (1).

Bir triad olan MRS'de komplet triadin goriil-
mesi seyrektir. Buna karsilik 6zellikle dudakla-
ra lokalize cheilitis granulomatosa gibi dudak
lezyonlar1 en sik bulgudur (1). Bazi yazarlar,
sadece cheilitis goriilen olgular i¢in mono-
semptomatik form tabirini kullanirken (5) bazi-
lar1 da klasik triadin herhangi ikisini gosteren-
ler icin oligosemptomatik form tabirini kullan-
maktadirlar (1). Bizim olgularimizin ikisi de
komplet triad1 gosteriyordu. Halbuki Greene’-
nin (1) serisinde olgularin sadece % 25' inde
komplet triad vardi. Orofasial tutulum ise
olgularin tamaminda goriilmisti. Yine bu
seride olgularin % 47 sinde periferik fasial
paralizi ve %50'sinde lingua plikata saptandi.

Komplet triad goriilmeyen olgularda tanr

histopatolojik inceleme ile konulabilir. Dudak
veya oral lezyonlarin histopatolojisinde de
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kazeasyon gostermeyen epiteloid hiicre
graniilomlar goriiliir (1).

MRS'nin etyolojisi ve. patogenezi bilin-
memekte olup g¢esitli nedenler ileri siiriil-

mektedir. Homstein (6), rahatsizligin poli-
etyolojik oldugunu ve otonom sinir sistemi
fonksiyonlarinda bir degisim sonucu yiiz
cildine lokalize vaskiiler permeabilite artigina
bagli odemin olustugunu ileri siirdii. Bu
ortamda dolasan nonspesifik allerjenler
perivaskiiler inflamatuar hiicrelerde antijenik
bir stimiilasyona yol agarlar ve buna bagh gra-
niilomlar olusur. Kronik infeksiyon odaklari,
gida duyarliliklari, sarkoidoz ve lenfatik da-
marlarda tikaniklik diger eslik eden faktorler
arasinda ileri siiriilmektedir (6-8). Ayrica gene-
tik (3) ve otoimmiin (1) nedenler de suglan-
maktadir. Yine Crohn hastalig1 ile MRS ara-
sinda iliski oldugu iddia edilmistir (4). Biz
olgularimizda herhangi bir etyolojik faktor
saptayamadik.

Periferik fasial sinir paralizisi genellikle ani
baslangiglidir ve Bell paralizisinden ayirt edi-
lemez (9). MRS'de fasial sinir paralizisi insi-
dansi konusunda iigte bir ile % 90 arasinda de-
gisen rakamlar verilmistir (1). Tutulum kismi
veya komplet olabilecegi gibi zaman zaman
bilateral de olabilir. Paralizi orofasial 6demden
aylarca hatta yillarca 6nce veya sonra olabilir.
Paralizi taraf1 kural olmamakla beraber genel-
likle sislik tarafidir (1). Bizim olgularimizin
ikisinde de fasial paralizi vardi ve paralizi
sislik ile beraber olusmustu. iki olgumuzda da
ticer kez tekrarlayan paralizi bir olgumuzda
hep aym tarafta iken digerinde degisiklik
gosterdi.

Fasial sinir paralizisinin tedavisi Bell para-
lizisine benzer. Uzun siiren olgularda ve sik
tekrarlayan olgularda cerrahi 6nerilir. Graham
ve arkadaslar1 (10) bu olgularda total dekomp-
resyon yaptiklarini ve rekiirrensleri onledikle-
rini bildirmislerdir. Olgularimizda konservatif
tedaviye iyi cevap aldik. Ancak rekiirrens ha-
linde gerekirse dekompresyon igin hastalarimiz
takibimiz altindadir.
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