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OZET

Melkersson Rosenthal sendromu tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fissarlG dil triadi ile karak-
terize néro-mukokitan granilomat6z bir hastaliktir. Cocukluk caginda nadir gérilen bu sendrom hayatin 2. ve 3.
dekadinda daha sik goralar. Klasik triadin gértlmesi nadirdir ve genellikle monosemptomatik veya oligo semtomatik
tutulum izlenir. Bulgulardan bir veya ikisi ile biyopside grantulamot6z keilitin varhgi tani icin yeterlidir. Melkersson
Rosenthal sendromu tekrarlayan fasiyal paralizilerin ayirici tanisinda dtstintlmesi gereken bir hastaliktir. Bu yazida
Melkersson Rosenthal sendromu tanisi alan 9 yasinda erkek hasta sunulmustur. (GUncel Pediatri 2007; 5: 82-4)

Anahtar kelimeler: Melkersson Rosenthal sendromu, tekrarlayan fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem, dilde fissur

SUMMARY

Melkersson-Rosenthal Syndrome is a neuro-mucocutaneous granulomatous disease. It is characterized by recurrent
facial nerve paralysis, orofacial edema and fissured tongue. This syndrome is very rare in childhood, it is more fre-
quently seen in the second and the third decades of life. Classical triad of this syndrome is very rarely seen. MRS usu-
ally occurs as monosymptomatic or oligosymptomatic involment. The presence of two or one of the manifestations
with granulomatous cheilitis in the biopsy is sufficient to make the diagnosis of Melkersson-Rosenthal Syndrome. In
differential diagnosis of recurrent facial paralysis Melkersson-Rosenthal Syndrome must be considered. We present a

9 years old-boy who diagnosed as Melkersson-Rosenthal Syndrome. (Guncel Pediatri 2007; 5: 82-4)
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Giris

Fasiyal sinir uzun olmasi ve dar bir kemik kanal
icinde kivrimlar yaparak seyretmesi nedeniyle kranial
motor sinirler icinde en sik fonksiyonu bozulan sinir-
dir. Enfeksiyonlar, travma, timorler, metabolik bo-
zukluklar, konjenital anomaliler ve kollojen doku
hastaliklari gibi pek cok faktor fasiyal paraliziye ne-
den olabilir. Bununla birlikte vakalarin bayuk bir kis-
minda neden bulunamamaktadir. Bell paralizisi ve
Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) bu idiyopatik
grupta yer almaktadir (1). MRS tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi, agrisiz ve gode birakmayan orofasiyal
o6dem, fissarlt dil triadi ile karakterize néro-mukoka-
tan grantlomat6z bir hastaliktir (2,3). Cocukluk ca-
ginda nadir goérilen bu sendrom hayatin 2. ve 3. de-
katinda daha sik goralir (4). Klasik triad her zaman
birlikte bulunmayabilir. Bulgular farkl zamanlarda
tek tek de ortaya cikabilir. En sik gérilen bulgu oro-

fasiyal 6dem olup olgularin %80 ile % 100'Unde mev-
cuttur (2). Dilde fissur ise vakalarin %30-40'iInda go6-
ralmektedir (2,4,5).

Olgu Sunumu

9 yasinda erkek hasta sag g6zinl kapatamama,
agiz kenarinda kayma yakinmasi ile bagvurdu. Oyk-
siinden; sikayetlerinin on bes gindir mevcut oldugu,
ilk kez 5 yasinda iken sag fasiyal paralizi gelistigi, ye-
di yasinda ayni tarafta fasiyal paralizinin tekrarladigi,
her iki paralizi sirasinda da yizinin sag alt yarisinda
sisligin eslik ettigi, steroid tedavisi gérdtigu ve klinik
bulgularinin yaklasik bir ay icinde dizeldigi, soy gec-
misinde ise benzer aile hikayesinin olmadigi 6grenil-
di. Fizik incelemesinde; sag g6zini tam kapatamiyor,
gulerken agiz koésesi sola ¢ekiliyordu. Nazolabial sul-
kus silinmisti. YGzanUn sag yarisinda ozellikle dudak
bolgesinde sislik mevcuttu. Dilde fisstr gorilmedi.

Yazisma Adresi/Address for Correspondence: Dr. Hamide Melek, Dumlupinar Mah. Halilaga Cd. Tulin Apt. No: 14 3/7 Afyonkarahisar , Turkiye
Tel.: 0272 214 20 65/3012 Fax: 0272 213 30 66 E-mail: hamide_melek@hotmail.com
Not: Vll. Ulusal Gocuk Néroloji Kongresinde (3-6 Mayis 2006/ Ankara) poster olarak sunulmustur.



Guncel Pediatri 2007; 5: 82-4
Journal of Current Pediatrics 82-4

Otit ve mastoidit bulgulari saptanmadi. Diger sistem
bulgulari dogaldi. Laboratuar incelemesinde; tam
kan sayimi, serum biyokimyasi, sedimantasyon, CRP,
ASO, immunglobulin dizeyleri normal saptandi. Her-
pes simplex virus, cytomegalovirus, Ebstein-Bar virus,
coxsackie virus, human immundeficiency virus, par-
vovirus enfeksiyonuna yonelik yapilan serolojik ince-
lemeleri ve otoimmin paneli negatif bulundu. Akci-
ger grafisi, ppd testi, odiyometrik testleri, temporal
ve kranial MR normal olarak degerlendirildi. 1
mg/kg/glin oral prednizolon tedavisi baslandi. Klinik
bulgular doért hafta icinde tamamen dizeldi.

Tartisma

Fasiyal paralizi %3 ile %11 arasinda degisen oran-
larda tekrarlayabilir (1). Tekrarlayan periferik fasiyal
paralizi nedenleri arasinda Bell paralizisi, MRS, en-
feksiydz mononukleozis, sifiliz, herpes zoster, otitis
media, multiple skleroz, diyabetes mellitus, |6semi,
myastenia gravis, Guillan-Barre sendromu, poliarteri-
tis nodoza ve timéorler yer almaktadir (4). Hastamiz-
da bu hastaliklara yénelik yapilan klinik ve laboratu-
ar incelemesinde pozitif bulguya rastlanmadi. Tek-
rarlayan fasiyal paralizinin yani sira orofasiyal 6de-
min bulunmasi nedeni ile MRS tanisi kondu.

Melkersson tarafindan ilk kez 1928'de otuz bes ya-
sinda bir hastada fasiyal paralizi ile beraber orofasi-
yal 6dem tanimlanmistir. 1930’da Rosenthal bu tab-
loya dildeki fissarleri de eklemistir. Klasik triad vaka-
larinin sadece %25'inde goérulur (4,6,7). Semptomlar-
dan bir (monosemptomatik form) veya ikisi ile (oligo-
semptomatik form) histopatolojik incelemede granu-
lamotoz keilitisin varligi tani icin yeterlidir (4,7,8). Kli-
nik olarak Bell paralizisine benzeyen fasiyal paralizi
olgularin %47 ile %90 1nda goérulmektedir. Sinir do-
kusunun grantlomatéz infitrasyonuna veya 6dem
basisina bagli olarak gelistigi duastntlmektedir (2).
Fasiyal paralizi genellikle tek taraflidir, ancak c¢ift ta-
rafli tutulumda bildirilmistir. Spontan iyilesebilecegi
gibi kalicida olabilir (9). MRS’de fasiyal paraliziye va-
gus, glossofaringeus, hypoglossus paralizileri de eslik
edebilmektedir (3,10). Orofasiyal 6dem en sik goru-
len bulgu olup olgularin %80 ile % 100'Gnde mevcut-
tur (2). Agnisizdir ve gode birakmaz, genellikle tek ta-
raflidir. Sikhikla Gst dudak tutulur. Yanak, damak, dis
eti, dil, farinks, larinks, alin ve periorbital bolge daha
az etkilenen diger yerlerdir (8). Orofasiyal 6dem fasi-
yal paraliziden 6nce gelisebilir. Tekrarlar sonucu fib-
rosis ve yumusak doku hiperplazisi gelistiginde kalici
olabilir (5). Fasiyal paralizi ve orofasiyal 6demin daha
sik goruldtigt sendromda dilde fisstir daha nadirdir.
Dilin 2/3 6n bolumu etkilenir (4). Olgularin yalnizca
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%40"'inda gorulmesi, ayrica saghkl popilasyonda da
bulunmasi nedeniyle tani koydurucu degildir (2,5).
Bizim hastamizda ailesi izin vermedigdi icin histopato-
lojik inceleme yapilmadi. Ancak dért yil icinde Ug kez
hep ayni tarafta tekrarlayan, orofasiyal 6demin eslik
ettigi periferik fasiyal paralizi nedeni ile MRS tanisi
kondu.

MRS'nin etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlik-
te bakteriyel ve viral enfeksiyonlar; 6zellikle herpes
simpleks enfeksiyonu, monosodyum glutamat gibi
bazi besin katki maddelerine ve agir metallere karsi
gecikmis hipersensitivite, stres, otoimmuin ve genetik
faktorler suglanmistir (2-5). MRS'nin otozomal domi-
nant kalitim goésterdigi ve sorumlu genin 9. kromo-
zomun kisa kolunda lokalize oldugu bildirilmistir
(11). Odemli bélgenin histolojik incelemesinde non-
kazedz granltlomlarin saptanmasi ve anjiyotensin
konverting enzim dlzeyinin bu olgularda yiksek bu-
lunmasi MRS’nin sarkoidoz ve Crohn hastaliginin bir
varyanti olabilecegini dusindtrmusttr. MRS, Miesc-
her’s keilitis (oligosemptomatik form MRS), Crohn
hastaligi, sarkoidoz, orofasiyal granlUlomatozis ile
benzer klinik ve histopatolojik 6zelliklere sahiptir.
Baz arastirmacilar orofasiyal grantilomatozisi Crohn
hastaliginin baslangi¢ bulgusu, bazi arastirmacilar da
oral yerlesimli Crohn hastaligini oligosemptomatik
form MRS olarak kabul etmektedirler (8,12). Bu ne-
denle MRS tanisi alan hastalar Crohn hastaligi ve sar-
koidoz gelisimi agisindan takip edilmelidir.

Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi yapan diger
hastaliklar ve orofasiyal 6dem yapan allerjik reaksi-
yonlar, anjiyoddem, dental problemler, hipotiro-
idizm, superior vena kava sendromu, travma, lenfan-
jiyom, lenfoma, erizipel, kronik Herpes simpleks labi-
alis gibi hastaliklar ile ayirici tanisi yapiimalidir. Klinik
ve laboratuar incelemeler sonucunda ayirici tanida
yer alan hastaliklar bizim hastamizda dustintlmedi.

Tedavide kortikosteroidlerin 6demi ve doku zede-
lenmesini 6nledigi bildirilmistir. Lezyon ici glukokor-
tikoid uygulamasi sistemik glukokortikoid tedavisi
kadar etkin bulunmustur (4,13). Ayrica clofazimine,
minoksilin, methotrexate, danazol, dapsone, sulfas-
zalazine, hidroklorokin, difenhidramin, penisilin, tet-
rasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi ilaclar da de-
nenmistir. Clofazimin ve minosiklin’in kortikosteroid-
ler ile beraber yada tek basina kullanildiginda etkili
olduklar, o6zellikle clofaziminin orofasiyal 6dem ve
grantlom gelisimini azalttigi bildirilmistir (4,14). Me-
dikal tedaviye yanit vermeyen olgularda fasiyal sinir
dekompresyonu ve keiloplasti gibi cerrahi yontem-
lerde uygulanmaktadir (15). Bizim hastamiz predni-
zolon tedavisi ile dort haftada tamamen dizelme
gostermistir.
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Sonug olarak nadir gorulen MRS tekrarlayan fasi-
yal paralizilerin ayiric tanisinda distntlmesi gere-
ken bir hastaliktir. Oligosemptomatik ve monosemp-
tomatik formlarin daha sik goértlmesi tanida gecik-
melere neden olabilir. MRS tanisi alan olgulari eslik
eden yada ileride gelisebilecek olan Crohn ve sarko-
idoz gibi hastaliklar agisindan takip etmek gerek-
mektedir.
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