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Olgu Sunumu / Case Report

Melkersson-Rosenthal sendromu: Bir ¢cocuk olgunun sunumu

Melkersson-Rosenthal syndrome: a case report on a child

Dr. Hayrullah Alp, Dr. Haluk Yavuz, Dr. Esma Alp

Selguk Universitesi Meram Tip Fakiiltesi Cocuk Sagligi ve Hastaliklart Anabilim Dali, Konya, Tiirkiye

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS); ylizde édem,
yedinci sinir felci ve yarik dil ile kendini gésteren bir
sendromdur. Kesin nedeni belli degildir. Kalitimsal
veya sonradan olan etkenlerin yol acabilecegdi duisu-
nulmektedir. Cocuklarda nadir olarak gérdlir. Bu yazi-
da 10 yasinda, tekrarlayan yz felci ve ylizde 6dem ile
MRS tanisi konan bir erkek olgu sunuldu.

Anahtar Sozcikler: Gocukluk c¢agi; yuz 6demi; yedinci
sinir felci; Melkersson-Rosenthal sendromu.

Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS) includes the
triad of oro-facial edema, facial nerve palsy and
furrowed tongue. The exact etiology is unknown.
However, genetic and acquired factors have been
implicated. It is rare in children. In this study, we report
a ten year old boy who was diagnosed with MRS with
recurrent facial nerve paralysis and facial edema.

Key Words: Childhood; facial edema; facial nerve palsy;
Melkersson-Rosenthal syndrome.

Cocukluk ¢aginda tekrarlayan ytiiz felclerinin
nedeni nadiren Melkersson-Rosenthal sendro-
mu (MRS)dur. Hastalik ilk olarak 1928 yilinda
Melkersson tarafindan tekrarlayan ytiz felci ve
dudakta 6dem olarak tanimlanmigtir. Rosenthal,
sendromun diger bir tani kriteri olan yarikli dili (lin-
gula plikata) 1931 yilinda bildirmistir."! Miescher®
ise, patolojik inceleme sonucunda tekrarlayan
dudak 6deminin graniilomatéz celitis nedeniyle
ortaya ¢iktigini 1945 yilinda gostermistir. Bununla
birlikte bu ti¢ klasik bulgunun tani aninda birlikte
goriilmesi nadirdir.’! Hastalarda tani, bu ti¢ bul-
gudan ikisinin bulunmasi ile konur."! Kendisinde
veya ailesinde tekrarlayan yiiz felci ya da tek-
rarlayan veya stirekli yiiz 6demi olanlarda MRS
distintilmelidir. Hastada veya ailesinde yarikli dil
de varsa tani dogrulanmis olur.* Hastaligin seyri
degisken olmakla birlikte genellikle graniilomat6z
celitis ilerleyicidir, ytiz felci ve 6dem ise siklikla
tekrarlar."¥ Bu yazida; on yasinda bir erkek hasta,

kaynak bilgiler yardimi ile hastaligin ozellikleri
gozden gegirilerek sunuldu.

OLGU SUNUMU

On yaginda erkek hasta, ytiziindeki felg ve sislik
yakinmalariyla getirildi. Hastanin 6ykiistinden iki
hafta kadar 6nce havanin sicak olmasi nedeniyle
ytliziine buz uyguladig1 ve sonra pervane oniinde
uzun siire kaldigi bunun hemen ardindan yakin-
malarinin basladigi, bu yakinmalar ile bagvurdugu
hastanede diistik doz steroid tedavisi uygulandig,
fakat durumunda herhangi bir diizelme olma-
dig1 icin on giin 6nce ilacim1 biraktigr 6grenildi.
Oz gegmisinden, dort yasinda iken yiiziiniin sag
tarafinda periferik tipte fel¢ oldugu, bunun igin
bir ay boyunca 1 mg/kg/giin dozunda steroid
tedavisi aldig1 ve felcin bu siire icinde diizeldigi
ogrenildi. Soy gecmisinde ise, anne ve babanin
akraba olmadig, saglikli iki kardesinin oldugu ve
annesinin de 20 yasinda iken bir kez kendiliginden
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diizelen periferik tipte yiiz felci gecirdigi belirtildi.
Fizik muayenede; hastanin yiiziiniin sag kisminin
tamaminda felg, ayni taraf ytiziinde daha belirgin,
dudaklarda ise hafif derecede olan sigligi vard:
(Sekil 1a, b). Hastanin dili normal gériiniimdeydi.
Diger muayene bulgular: dogal olan hastanin, tam
kan ve biyokimya tetkikleri ozellik tasimiyordu.
Hastaya, bu klinik bulgularla, MRS tanist kondu.
Onceden kisa stireli de olsa steroid kullandig1 igin,
hastanin bir bagka ila¢ verilmeden takip edilmesi
diistintildii. Bir ay sonra ytiziindeki 6demin kay-
boldugu ve yiiz felcinin diizeldigi goriildii. On alt1
aylik takibinde sorun yasanmada.

TARTISMA

Melkersson-Rosenthal sendromu biitiin toplum-
larda gortilmektedir. Siklig1 %0.08 olarak bildiril-
mistir"! Daha ¢ok 20-40 yagslarinda ortaya ¢itkmak-
tadir.®” Kadinlarda ti¢ kez daha sik goriildugunt™
veya her iki cinsiyette de esit siklikta rastlandigini
belirten” yayinlar vardir. Cocuklarda nadirdir.
Cocukluk cagindaki olgularin incelendigi ve 2000
yilinda yayinlanan bir makalede 32 olgunun bildi-
rildigi belirtilmistir.! Bu dénemle ilgili yerli kay-
nak da oldukca azdir.>®

Bu hastalikta en sik rastlanan bulgu, yiizde
sigliktir ve hastalarin %80-100 kadarinda bu bul-
guya rastlanir.”? Olgularin ¢ogunda ilk bulgu ola-
rak belirir® Siglik en ¢ok tist dudakta, sonra alt
dudak, yanak mukozasi, damak ve goz cevresinde
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metri goriiliiyor.

Sekil 1. (a, b) Yiiziin sag tarafinda sislik, sagda periferik tipte yiiz felci ve iki taraf arasindaki asi-
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goriiliir”! Hastamizda da sigligin yanak ve dudak-
ta oldugu dikkati ¢ekmistir. Cocuklarda sislik
kagintisiz ve agrisizdir. Doku {ti¢-dort kat biiytiye-
bilir. [k zamanlarda birkag saat veya giin iginde
sislik tamamen inebilir. Bu nedenle anjiyoodem
tablosu ile karisir. Diizensiz araliklarla tekrarlayan
siglikler, zamanla kaliaa ve daha sert bir ozellik
kazanabilir. Odemli dokunun histopatolojik incele-
mesinde, baslangicta lenfosit infiltrasyonu gortiliir.
Kazeifikasyonun olmadig epitel hiicreli grantilom,
¢ok ¢ekirdekli Langerhans tiirtinde dev hiicreler,
damar g¢evresinde tek ¢ekirdekli hiicre infiltrasyo-
nu ve fibrozis diger rastlanabilen 6zelliklerdir.!

Olgumuzda bulunmayan yarikli dil dogum-
dan beri var olan bir belirtidir. Bu belirti ti¢ klasik
bulgunun en az rastlananidir. Hastalarin %401nda
gorilir.P”! Fasyal sinir tutulumuna ise, %47-90
oraninda rastlanir.”! Tek veya iki tarafli, tam veya
kismi olabilir. Yiizdeki sislikten haftalar o6nce,
sonra veya sislikle ayn1 zamanda ortaya ¢ikabilir.
Nadiren diger kafa ciftleri de (1, 8, 9, 10. ve 12. kafa
giftleri) etkilenir.?”! Yiiz felci ancak %10 olguda
tekrarlayabilir.”! Yapilan bir aragtirmada, tekrarla-
yan yiiz felci nedeniyle incelenen 11 ¢ocugun iki-
sinde nedenin MRS oldugu bulunmustur.'”!

Soguk hava veya ruhi sikintinin nébetleri bas-
latabilecegi bildirilmistir.¥! Hastamizda da belirti-
lerin, yiiziine buz uyguladiktan ve uzun siire per-
vane Oniinde kaldiktan sonra ¢ikmasi bu gortisi
desteklemektedir.
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Ayrica tanida ytiz felci yapan nedenler (Bell
felci gibi) ve yiizde sislige yol agabilecek hastaliklar
(anjiyoodem, sarkoidoz, hipotroidi, siiperior vena
kava sendromu, tekrarlayan lenfanjiyom, lenfoma,
yilancik, tekrarlayan herpes labialis, Ascher send-
romu ve Crohn hastali1 gibi) diistintilmelidir.”

Melkersson-Rosenthal sendromunun nedeni
tam olarak belli degildir. Ancak; enfeksiyonlar
(mikobakteri, spiroket, dis enfeksiyonlari, herpes
labialis, bademcik iltihab1 vb.), alerji (ilag, gida,
katki maddesi vb.) ve yedinci sinire olan damar
basist etken olarak suglanmigtir.*1112 Hastaligin
9p11 bolgesinde tasinan bir gen aracilig: ile otozo-
mal dominant gegisli olabilecegi de ileri stirtilmiis-
ttir.”¥ Hastamizin annesinin de ytiz felci gegirmis
olmasi genetik gecisi akla getirmektedir. Fakat,
ylizde 6dem ve yarikli dilin bulunmamasi bu ihti-
mali zayiflatmaktadir.

Melkersson-Rosenthal sendromunun bir 6zelli-
gi de diger bazi hastaliklar veya anormallikler ile
birlikte goriilebilmesidir. Multipl skleroz,® iveit,1
diyabet,? siit alerjisi,"® Crohn hastaligi, anjiyono-
rotik 6dem, sarkoidoz, bocek sokmasi, ¢arpma,
mukosel, mukoza alt1 urlar, Ascher sendromu,™
gebelik, trigeminal nevralji, premenstriiel send-
rom, 16semi, ateroskleroz, kraniyofranjiom, mega-
kolon, frengi, ciizzam, tlseratif kolit, psikoz,”
ates, plevral sivi, atrofaderma vermikulata, habis
hastaliklar, ¢olyak hastaligi, pankreatit, miksodem,
katarakt, sedef hastaligi, kemik kistleri, kanda
transaminaz-IgG-A-E-anjiyotensin cevirici enzim
artis;, beyin-omurilik sivisinda oligoklonal bant
ylikselmeleri, beyaz kiire azalmasi® bunlar ara-
sinda sayilabilir. Olgumuzun klinik ve laboratuvar
ozellikleri nedeniyle, ayiric1 tan1 ve birlikte bulu-
nabilecek hastaliklar, anormallikler yoniinde ek
inceleme yapilmasina gerek duyulmada.

Crohn hastalig, sarkoidoz, graniilomat6z gelitis
ve MRS'de ytizdeki sis dokuda, histolojik olarak
ayni graniilomatdz goriiniimiin olmasi, bunlarin
ayni hastaligin farkli sekilleri olabilecegini, bagi-
siklik sisteminin bu patogenezde rol oynadigim
diisiindiirmektedir.'*!"

Yiiz felci igin yapilan elektrofizyolojik ¢alisma-
da; siiregen hareket birimi degisiklikleri, reinner-
vasyon bulgulari, sinkinezik potansiyeller goriile-
bilecegi bildirilmigstir.”)

Cocuklardaki MRS nin tedavisinde steroidler ve
minosiklin bagarili bulunmustur.">¢ Erigkinlerde
ise; antibiyotikler, klofazimin, methotraksat, dana-
zol, sulfosalazin, hidroksiklorakin, talidomid ve
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lezyon i¢ine uygulanan triamsinalon tedavisinden
bahsedilmektedir.'’¥ Bu tedavi ile baz1 olgularda;
6dem ve yiiz felci iyilesirken bazisinda gerileme
olmamis veya kismen olmustur. Bu durumda fas-
yal sinir dekompresyonu,’®”! dudaktaki ddemin
yol actig1 goriiniis ve islev bozuklugunu giderici
ameliyatlar (dudak kiigiiltiilmesi)?” faydali olabil-
mektedir.
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