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Tekrarlayan Fasiyal Paralizili bir Olgu: Melkersson-
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OZET

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS), tekrarlayan fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem, dilde fissiirle karakterize nadir bir
néromukokuitandz sendromdur.Oligosemptomatik ve monosemptomatik olgular, klasik triaddan sik gordlir.Bulgularin
ikisinin gortlmesi veya bulgularin biri ve biyopside granilomatéz keilitin varhgi Melkersson-Rosenthal sendromu tanisi
icin yeterlidir. Bu yazida Melkersson-Rosenthal sendromu tanisi alan 12 yasinda bir erkek sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, tekrarlayan fasiyal paralizi, cocuklar.

ABSTRACT

Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS) is a rare neuromucocutaneous syndrome characterized by reccurent facial
paralysis, orofacial edema and fissured tongue. Oligosymptomatic and monosymptomatic forms are more common than
the triad. The presence of two manifestations or one manifestation with granulomatous cheilitis in biopsy is sufficient to
make diagnosis of Melkersson-Rosenthal syndrome. We present a 12 years-old male who is diagnosed Melkersson-
Rosenthal syndrome.

Key Words: Melkersson-Rosenthal syndrome, reccurent facial paralysis, children.

GIRIS N o _—
6demin oldugu bdlgeden vyapilan biyopside
Melkersson-Rosenthal ~ Sendromu  (MRS),  nonkazeifiye grantlomlar gorilir ki bu enfeksiydz
tekrarlayan ve gode birakmayan orofasiyal édem, etiyolojiyi, oral Crohn hastaligini, rekiirren

dilin dorsal yuzinde fissur ve periferik fasiyal anjiyoddemi ve maligniteyi diglayarak taniyi
paralizi triadindan olusan ve nadir goérilen bir

noromukokiitanoz sendromdur™3. Klasik triad nadir
gorulir.Cocukluk ¢aginda genellikle

destekler. MRS’de en sik gorllen bulgu dudak
odemidir.izole g6z kapagi 6demi de goriilebilir'®.
En az gorilen bulgu ise dilde fissurdir ve tek
mono/oligosemptomatik ~ seyreder.Cocukluk  yas  pagina tanisal degildir’. Fasiyal paralizi ise klasik
grubundanadir gorulmekte olup, ikinci ve dt’)rdUnciJ Bell’s paralizisinden farkli olarak rekirren &zellik
gek.atlarﬁa ve erkeklerde”daha stk gorlllr™  gssterir®1213, Kulak agrisi, isitme azligi ve tat alma
Etiyoloji tam olarak bilinmemekle beraber o, kiukiar paraliziye eslik edebilir. Tekrarlayan
infeksiyonlar, ailevi egilim, genetik faktorler, ataklar nedeniyle fibrozis ve yumusak doku
immiinyetmezlik, atopi, besin intoleransive stres  ninerplazisi goriilebilir*. Semptomlar 6zellikle erken
gibi  faktorler  suglanmistir™®.  Orofasiyal  siaklarda tedavisiz de gerileyebilir.Fakat zamanla

bulgular kalici olabilmektedir.Ginimizde c¢ogu
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hasta steroidle tedavi edilmektedir®.Bazi
hastalarda progresyon devam etmekte ve fasiyal
sinir dekompresyonu gerekmektedir*®.

Cocukluk c¢aginda gorilen rekiirren fasiyal
paralizinin nadir bir nedeni oldugundan bu olguyu

ilging bularak sunduk.

OLGU SUNUMU

12 yasinda erkek hasta son 1 aydir yizinin
sag tarafinda hafif sislik, adzinin sol tarafa
kaymasi, sag g6z kapagini tam kapatamama
yakinmasi ile basvurdu. Yakinmalarinin
baslamasindan 6nce travma veya enfeksiyon
Oykisiu yoktu.Hastanin oykisinden son 5 yilda
toplam 4 kez benzer sikayetler ile fasiyal paralizi
tanisi aldigi 6grenildi.Toplam 3 kez sag, 1 kez sol
fasiyal paralizisi olan hastanin o dénemde steroid
kullanma ve yaklasik 1 ayda bulgularin gerilemesi
Oykusu mevcuttu.Hastanin 6zgecmisinde 6zellik
yoktu.Buyume ve gelisme basamaklar yasitlari ile
uyumluydu.Soyge¢misinde anne-baba akrabaligi
ve ailede benzer dykuyoktu. Fizik muayenesinde,
boy: 157 cm (50-75p) ve agirlik: 46 kg (25-50p) idi.
Hastanin sag yanaginda dolgunluk mevcuttu, sag
g6zind tam kapatamiyordu. Gllerken ve dislerini

gosterirken agiz kenari sola kayiyordu. Sag
nazolabial sulkusu silinmigti. Dilinde fissur
mevcuttu.Kulak-burun-bogaz muayenesi normal

sinirlardaydi.Diger sistem muayenelerinde 6zellik
yoktu. Hastanin laboratuvar incelemesinde tam
kan sayimi, bobrek ve karaciger fonksiyon testleri,
serum elektrolitleri, sedimentasyon, CRP, ASO,
immunglobulin diizeyleri normaldi. HIV, EBV, CMV
ve Parvoviris enfeksiyon etkenlerine yonelik
yapilan serolojiler negatifti. isitme testleri, PPD,
akciger grafisi, serebral manyetik rezonanas
gorintileme normaldi.Hastaya 1 mg/kg/gin oral
metilprednisolone baslandi. Hastanin klinigi bes
hafta icinde tamamen duzeldi.

TARTISMA
Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS),
tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal

6dem ve dilin dorsal ytziinde fissir ile karakterize
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bir'®.  Klasik
gorilmektedir' .

MRS’nin genellikle ilk ve en sik gorilen
bulgusu orofasiyal 6dem olup, olgularin %80-
100’Ginde bulunur17.Agr|S|zd|r ve gode birakmaz,
genellikle tek taraflidir. Siklikla Ust dudagi tutan
¢ene, yanaklar ve goz gevresine de yayilabilen
kasintisiz, agrisiz karakterde bir 6demdir'®*®
Ayirict  tanida orofasiyal 6dem yapan diger
nedenler herediter anjiyoddem, superior vena cava
sendromu, hipotiroidi, dental problemler, rekirren
erizipel, Crohn hastaligi, sarkoidoz, amiloidoz,
ACE inhibitorlerinin kronik kullanimi, lenfanjioma,
hemanjioma, submukozal neoplaziler, eozinofili,
lenfoma, kronik HSV labialis ve Uscher sendromu
yer alir®®.

MRS’nda fasiyal paralizi olgularin % 47 ile %

triad hastalarin %?25’inde

90’'iInda  gorulmektedir ve sinir dokusunun
nonkazetz granilomatdz infitrasyonuna veya
0dem basisina bagl olarak gelistigi

dU§Unﬂlmektedir4.MRS’nda fasiyal sinir paralizisi
genellikle tek taraflidir ve klinik olarak Bell's
paralizisine benzemektedir.Ayrica fasiyal
paralizinin bilateral veya karsi tarafta olabilecegi de
biIdiriImektedir21.Norveg:‘te bir hastanede yapilan
prospektif bir calismada fasiyal paralizi vakalarinin
%4’inden  azinin MRS  nedenli  oldugu
saptanmlstlrzz.(;ocukluk caginda  tekrarlayan
fasiyal paralizi insidansi %3 ile %11 arasinda
degisir’®. Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi
nedenleri arasinda Bell paralizisi, Melkersson
Rosenthal sendromu, enfeksiyoz mononikleozis,
sifiliz, herpes zoster, otitis media, multipl skleroz,
diabetes mellitus, I6semi, myastenia gravis,
Guillain Barre sendromu, poliarteritis nodoza ve
malignansiler yer almaktadir®®.

Fissirli dil ya da lingula plikata MRS’lu
eriskin  hastalarin  %50-70'inde  gorulirken
cocuklarin %30'unda  gorulur.Dilde
plikalasma MRS’nun baslangi¢ bulgusu olarak
hicbir yayinda belirtimemis olup hastaligin seyri
sirasinda olustugu, otozomal dominant gegisli de
olabilecegine dair yayinlar
bulunmaktadir'®.Bununla birlikte lingula plikata

sadece
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genel popllasyonda sik gorulen bir anomali olarak
tarif edildiginden MRS’nun tanisini koymada en az
onemli bulgudur®*.

Bu nadir
%0.08'dir*®.Tani klinik olarak konulmakta olup
biyopsi tani icin destekleyicidir, fakat sart
degildir.Histopatolojik incelemede nonkazeifiye
grantlomatdz inflamasyon ve lenfanijit
patognomoniktir''.Fasiyal sinirde de lenfositik
infiltrasyon ve interstisyel 6dem izlenir.MRS'de
pozitif aile anamnezi dikkat cekicidir®*.

sendromun insidansi

Hastamizda her G¢ bulgu var oldugundan
klasik triad mevcuttu.Klinik ve laboratuvar bulgular
esliginde diger hastaliklar diglandi.Hastanin ailesi
izin icin  biyopsi alinamadigindan
histopatolojik degerlendirme yapilamadi.

vermedigi

MRS tedavisinde Kkortikosteroidler ilk sirada
yer almaktadir. Topikal, intralezyoner veya oral
olarak kullanilir’. Tedavide 1 mg/kg/gin’den 7 giin,
takiben 0,5 mg/kg/ginden 7 giin oral prednisone
tedavisi faydali oldugu bildirilmektedir'”*%. Medikal

tedavide kullanilan  diger ilaglar dapsone,
clofazimin, sulfasalazine, hidroklorokin,
antibiyotikler  (penisilin, tetrasiklin, eritromisin,

klindamisin) ve difenhidramindir®.Cerrahi tedavide
ise keiloplasti ve blefaroplastinin yeri mevcuttur.
Fasiyal sinir dekompresyonu da yapilabilir®®%.
Yine de tam remisyon saglayan kesin bir tedavi
hentiz yoktur.

Sonu¢ olarak, MRS’nun nadir gorilmesi,
mono/oligosemptomatik vakalarin daha sik olmasi
ve eriskin yasta daha sik gorilmesi nedeniyle
¢ocuk hastalarda tanida zorluklar olmaktadir. MRS,
tekrarlayan fasiyal paralizilerin ayirici tanisinda
cocukluk ¢aginda da g0z
bulundurulmalidir.

oniinde
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