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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Bilateral ve tekrarlayan fasiyal paralizinin nadir nedeni: Melkersson-Rosenthal

sendromu

A rare cause of bilateral and recurrent facial palsy: Melkersson-Rosenthal sendromu

Mehmet Akdag, Fazil Emre Ozkurt, Beyhan Yilmaz, Ismail Topc¢u, Faruk Meric

OZET

Melkersson-Rosenthal Sendromu yineleyen periferik fa-
siyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fissirlu dil triadi ile ka-
rakterize granilomatéz hastaliktir. Bu yazimizda gocuk-
luktan itibaren 2 kez sol ve bir kez sag taraftan periferik
paralizi atag! gegiren ve idiopatik fasiyal paralizi tanisi
alan olgunin klinigimize tekrar sag tarafta periferik fasi-
yal paralizi 6n tanisi ile yatirilip tetkik ve takip sonucunda
Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS) tanisi alan has-
tada; fasiyal paralizinin farkl tarafta ve farkli zamanlarda
tekrarlayici olmasi ve tedaviye direncli olmasi ve ayrica
genglik gaginda ender goruliuyor olmasi nedeniyle sunul-
mustur. Ancak bu sendromla ilgili gerek dogru etiyoloji ve
gerekse sonug veren tedavi acisindan klinikopatolojik ek
¢alismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Melkersson-rosenthal sendromu, fa-
siyal paralizi, fissurlu dil

GIRIiS

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS) yineleyen
periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fissiir-
li dil triad1 ile karakterize graniilomat6z hastalik-
tir. Yasamin 2 veya 3. dekatinda goriilebilen nadir
rastlanilan ve nedeni kesin bilinmeyen bir hastalik-
tir [1]. Yagamin genglik ¢aginda ender goriilmesine
karsin bu sendroma yasamin 2. ve 3. dekatinda daha
sik rastlanir. MRS; ender goriilen bir hastalik olup,
insidans1 %0,08 olarak bildirilmektedir [2]. Hastali-
g1n etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, eti-
yopatogenezde ailevi egilim, infeksiyonlar, genetik
faktorler, immiin yetmezlik, atopi, besin intoleransi

ABSTRACT

Melkersson-Rosenthal syndrome is a granulomatous
disease which is characterized by the triad of recurrent
peripheral facial palsy, orofacial edema, and fissured
tongue. In this article we presented one case who, since
childhood, had had peripheral paralysis attack twice on
the left side and once in the right side and was diagnosed
with idiopathic paralysis before being admitted to our
clinic for the second time with the preliminary diagnosis
of peripheral facial paralysis on the right side and then
diagnosed and followed up with the diagnosis of Melkers-
son-Rosenthal Syndrome (MRS). We presented this case
since the facial paralysis recurred on the different side
and in different times and also since it remained resistant
to treatment of steroids and it is seen rarely in adoles-
cence. However, further clinic-pathological studies are re-
quired to investigate the etiology and find right treatment
procedures for this syndrome.

Key words: Melkersson-Rosenthal syndrome, facial pa-
ralysis, fissured tongue

ve stres faktorleri gibi bir¢cok etken su¢lanmaktadir
[3-5].

Sendromun belirti ve bulgularinin spontan
veya medikal tedaviyle geriledigine dair yaygin
kani olmasina karsin, bazi hastalarda klinik progre-
sif seyredebilmekte ve cerrahi tedavi (fasiyal sinir
dekompresyonu) gerektirmektedir.

Bu yazimizda ¢ocukluktan itibaren 2 kez sol ve
bir kez sag taraftan periferik paralizi atagi geciren
ve idiopatik fasiyal paralizi tanisi alan olgunun kli-
nigimize tekrar sag tarafta periferik fasiyal parali-
zi On tanisi ile yatirilip tetkik ve takip sonucunda
Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS) tanisi alan
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hastada; fasiyal paralizinin farkl tarafta ve farkli
zamanlarda tekrarlayici olmasi ve tedaviye cevap
almamamasi ve ayrica genglik caginda ender gorii-
lityor olmasi nedeniyle vaka sunulmustur.

OLGU SUNUMU

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Kulak Burun Bo-
gaz klinigine 21 yasinda erkek hasta yaklagik 6 ay
once 10 gilindiir goziinii kapatamama, agiz kosesinin
sag tarafa kaymasi, ve gozlerinde yasarma sikayeti
ile sag fasiyal paralizi 6n tanis1 nedeniyle tetkik ve
tedavi amagli yatirildi. Hastanin muayenesinde; sag
gbzlinli kapatamama, dislerini sikarken sag nazola-
bial sulkusta diizlesme, gozlerinde yasarma ve ¢ene
kaslarinda dikkatli gozlemle farkedilen kas seyir-
mesi tespit edildi (Resim 1).Ayrica fasiyal paralizi
bulgular1 disinda yapilan kulak burun bogaz muaye-
nesinde sag yanakta hafif sislik, dilde fissiirlii yapi-
nin (Resim 2) fark edilmesi diger 6nemli muayene
bulgulart olup; kulak zarlari bilateral saglam idi.
Anamnezde daha once sag tarafta bir kez ve sol ta-
rafta iki kez olmak iizere yiiz felci gecirdigini ifade
etmesi lizerine muhtemel etiyolojiyi saptamak {izere
once kontrastli internal akustik ve kranial manyetik
rezonans (MR) ¢ektirildi. MR’da siipheli sol anteri-
or inferior kranial arter internal akustik diizeyinde
tip 1 lup olusturan ve 7. Sinir ile yakinlik imaj1 olug-
turmakla beraber serebello-pontin kdse ve internal
akustik kanal normal goriintimde idi (Resim 3).
Ayrica 0.5-1mm kesitlerle ¢ekilen temporal kemik
tomografisinde mastoit ve orta kulak havalanmasi
dogal olup internal akustik kanalda belirgin asimetri
gibi belirgin patoloji gozlenmedi (Resim 4). Odyo-
lojik tetkikte hastada normal pure tone skorlar1 elde
edilmekle beraber stapes refleksi sag tarafta tiim fre-
kanslarda elde edilemedi. Hastanin ilk giin yatisinda
prognozu takip ve tedaviye cevap vermek i¢in kul-
landigimiz House Brackmann Skalas1 4 idi. Yapilan
elektromyografide yiiziin istemli kaslarinda Motor
Unit Potansiyel (MUP) aktivitesi elde edilemedi;
istirahatte fasikilasyon ve fibrilasyon aktivitesi izle-
nerek fasiyal sinirin denervasyonu ile uyumlu sonug
alindi1. Hastanin steroit ve anti viral ila¢ dahil olmak
iizere 14 giinliik medikal tedavi ve ayni anda fizik
tedavi rehabilitasyonu uygulanmasina ragmen Hou-
se Brackmann Skalasinda degisiklik olmadi. Ancak
hasta yaklasik 6 ay boyunca ayda bir olmak iizere
takip edilmek kaydi ile taburcu edildi. Takip done-
minde yirmi bir glin boyunca sabah kahvalt1 nce-

si bir adet Pantoprazol 20 mg ve kullanilan steroid
tedavisinin sonlandirildig1 son doz olan 4mg metil
prednisolon giinde bir kez tok karinla devam edil-
di. Daha sonra fizik tedavi ve rehabilitasyon klinigi
tarafindan Onerilen eksersizleri hasta tarafindan dii-
zenli olarak yapildi. Fasiyal paralizi takibi agisindan
kontrol tarihinden 6nce poliklinigimize basvuran
hastanin tam olmamakla beraber goziinii kapatmaya
basladigini ve yiiziinde his duyusunun tekrar geldi-
gini ifade eden hastanin muayenesinde House Bra-
ckmann Skalasinin 3’e geriledigini ve paralizinin
kismen geriledigini tespit ettik (Resim 5) ve otoloji
-noroloji konseyi Onerisi ile hasta takibine devam
karar1 alind1.

Resim 1. Hastanin tedavi 6ncesi hastaneye basvuru 6n-
cesi fasiyal paralizili hali

Resim 2. Hastanin fissurlt dil gérinimu
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Resim 3. Kontrastli Kranial ve internal akustik kanal man-
yetik rezonans goériinimuiinde solda anterior inferior krani-
al arter ile fasiyal sinir yakinhgi disinda normal goérinim

Resim 4. Temporal kemik tomografisinde havalanan
mastoid ve orta kulak goriinimu ile beraber simetrik in-
ternal akustik kanal

Resim 5. Medikal tedavi sonrasi énceki duruma gore géz
kapatmasinin minimal arttigi fasiyal paralizili hali

TARTISMA

Fasiyal paralizi nedenleri, klinik gidisat ve cerrahi
planlama zamani gerek kulak burun bogaz pratigin-
de tartisilan ve gerekse oto-ndroloji alaninda hala
tartisilan konulardan biridir.

MRS’nun etiyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte bakteriyel ve viral infeksiyonlar; 6zellikle
herpes simpleks infeksiyonu, atopi ve bazi besin
katki maddelerine ve agir metallere kars1 gecikmis
hipersensitivite, stres, otoimmiin ve genetik fak-
torler suclanmaktadir [1,2 6,7]. Ancak hastamizda
gerek anamnez ve gerekse yatis esnasinda ndroloji
ve dahiliye konsiiltasyonlar1 sonucunda belirgin eti-
yolojik neden gozlenmedi.

MRS tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, oro-
fasiyal sislik (6dem) ve fissiirlii dil triad1 gibi klinik
bulgularla ile karakterize néro-mukokiitan granii-
lomatoz bir hastalik [1,2] olarak tarif edilmesine
karsin kesin tani histopatolojik bulgular-biyopside
non-kazedz graniillomatdz keilitis varligi- taniy
desteklenir [8]. Ancak gerek hasta onay1 gerekse
patolojik sonu¢ olmamasi taniyr desteklemese de
hastalig1 ekarte ettirmez [9].
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Tekrarlayan periferik fasyal paralizi nedenle-
ri ara—sinda Bell paralizisi, Melkersson-Rosenthal
sendromu (MRS), enfeksiy6z mononiikleozis, sifi-
liz, herpes zoster, otitis media, multiple skleroz, di-
yabetes mellitus, 16semi, myastenia gravis, Guilla-
in-Barre sendromu, poliarteritis nodoza ve timorler
akla gelmelidir [2]. Bu hastaliklar arasinda ayirici
taniya varmak i¢in fasiyal paralizi disinda mubhte-
mel nedenleri ve olmasi ihtimali olan sendrom tani-
st icin hem sistemik hem de tam kulak burun bogaz
muayenesi gerekli oldugunu diistiniiyoruz. Nitekim
bizim vakamizda fasiyal paralizi diginda dil yapisi-
nin fisstirlii olmasi ve sag yanakta zor fark edilebi-
len sislik olmasi bize MRS tanisini hatirlatt.

Yine MRS ‘de %47 ile %90 oraninda fasiyal
paralizi goriiliip bu durum genelde tek tarafli olup
klinik olarak Bell paralizisine benzemekle beraber
fasiyal paralizinin bilateral veya karsi tarafta ola-
bilecegi de bildirilmektedir [10]. Burada goriilen
fasiyal paralizinin fizyopatolojisinin muhtemelen
fasiyal sinir dokusunun non-kazedz graniilomatoz
infitrasyonuna veya ddem basisina bagh olarak ge-
listigi diistiniilmektedir [1].

MRS’de orofasiyal 6dem en sik goriilen bulgu
olup, olgularin %80 ile %100’inde mevcuttur [1].
Orofasiyal 6dem fasiyal paraliziden 6nce gelisebi-
lir. Genellikle tek tarafli ve agrisizdir. Diffiiz veya
nodiiler olabilir. Siklikla iist dudakta yerlestigi gibi
alt dudak ve yanaklarda da olabilir. Daha ender ola-
rak goz kapagi, alin veya kafa derisinde de buluna-
bilir. Yinelemeler sonucu fibrosis ve yumusak doku
hiperplazisi gelistiginde kalic1 olabilir [11]. Fissiir-
li dil saglikli popiilasyonda dogustan bulunabildi-
gi icin ve MRS’de %940 oraninda goriildiigiinden
hastalik i¢in spesifik degildir [1,11]. Hastamizda da
MRS’nda en sik bulgu olan orofasiyal 6demin peri-
ferik fasiyal paraliziye eslik etmekle beraber belir-
gin degildi.

Hastanin sol internal akustik kanaldaki sinir da-
mar yakinligi Cros Compression sendromunundan
stiphelendirmekle beraber hasta kliniginin bilateral
olmas1 bizi tanidan uzaklastirmis ve mevcut goriin-
tii izole anatomik varyasyon olarak degerlendiril-
mistir.

Fasiyal paralizilerin prognostik tetkikleri igeri-
sinde yer alan ve hastanemizde bulanan elektrom-
yografide yiiziin istemli kaslarinda MUP aktivitesi

elde edilememesi ve istirahatte fasikilasyon ve fib-
rilasyon aktivitesi izlenerek fasiyal sinirin dener-
vasyonu ile uyumlu sonug alinmasi iyilesmenin geg
olmasini bize dogru olarak gostermisti.

Tedavide kortikosteroidlerin 6demi ve doku
zedelenmesini Onledigi bildirilmistir. Lezyon ici
glukokortikoid uygulamasi sistemik glukokortiko-
id tedavisi kadar etkin bulunmustur [1,12]. Ayrica
klofazimine, minoksilin, methotrexate, danazol,
dapson, sulfasalazin, hidroklorokin, difenhidramin,
penisilin, tetrasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi
ilaglar da denenmistir. Ancak biz daha ¢ok fasiyal
paralizide anti 6dem ve anti-inflamatuar etkisinden
yararlanmak {izere steroid tedavisini kullandik. Me-
dikal tedaviye yanit vermeyen olgularda fasiyal si-
nir dekompresyonu uygulanabilmekle beraber [13]
bu miidahelenin; hastanin paralizisini kesin tedavi
edemeyecegi On bilgisi verilerek ve ayrica hastanin
kliniginin bilateral tekrarlayan fasiyal paralizi oldu-
gu icin Onerilmedi. MRS’de hamilelik veya diger
muhtemelen otoimmun gibi kesin nedenleri bilin-
meyen hastaliklarda goriilen fasiyal paralizi gibi te-
davi ile iyilesme ge¢ de olsa cevap alinabilinir [14].

Sonug olarak nadir goriilen bu fasiyal paralizi-
nin genglik yas grubunda goriilmesi, dil ve yiiz mu-
ayenesi ile triadin saptanmasi ile beraber 6zellikle
bilateral, tekrarlayici olmasi ve tedaviye geg¢ cevap
vermesi acisindan Melkersson-Rosenthal Send-
romu acisindan dikkatli takip edilmesi gerektigini
onermemizle beraber sendromla ilgili gerek etyoloji
ve gerekse tedavi agisindan klinikopatolojik ek ca-
lismalara ihtiya¢ duyulmaktadir.

Not: Hastadan resim kullanimi i¢in imzali ona-
y1 alinmistir.
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