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Melkersson Rosenthal Sendromunun Ozellikleri/ Characteristics of Melkersson Rosenthal Syndrome
Bilgilerin bilimsel ortamlarda paylasiimasi icin hasta onamlari alinmistir.
Kasim 2017’de, 53. ulusal noroloji kongresinde e-poster olarak sunulmustur.

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS); tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, asimetrik fasiyal 6dem ve fissirli dil (lingua plicata) ile
karakterize nadir gorilen bir hastaliktir. Bu triad hastalarin %25’inde gorilir. Etiyoloji net olmamakla birlikte otoimmin lenfositik tablo
6n plandadir. 20-40 yas arasinda 3 hasta kadin hasta, tekrarlayan fasiyal paralizi yakinmasi ile basvurdu. Fissiirlii dil ve orofasiyal 6dem
saptandi. Ailede benzer bulgular yoktu. Vaskdlitik, enfektif, metabolik, granilomatoz, paraneoplastik ve santral sinir sistemi hastaliklarina
ait tum tetkikler normaldi. Oral kortikosteroid tedavi ile sikayetlerde azalma oldu. Hastalarinin hepsinin ilkbahar aylarinda periferik fasiyal
paralizi ataklar gecirmesi dikkati cekti. Bu durum alerjik etkenlerin etiyoloji ile iliskilendirilebilecegini diisindirmistir. MRS nun insidansi %
0,08'dir. Olgular genellikle monosemptomatiktir. Otozomal dominant gecebilse de kanitlar yetersizdir

( Sakarya Tip Dergisi, 2018, 8(4):863-868)

Anahtar Melkersson-Rosenthal sendromu; fasiyal paralizi; mevsimsel varyasyon

kelimeler

Abstract

Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS) is a rare disorder characterized with recurrent peripheral facial paralysis, asymmetrical facial edema
and lingua plicata. 25% of patients have this triad. Etiology is unclear, but autoimmune lymphocytic condition may responsible. Three
patients, 20-40 years old were admitted with recurrent facial paralysis. Lingua plicata and orofacial edema were detected. There were no
similar findings in the family. All tests of vasculitic, infective, metabolic, granulomatosis, paraneoplastic and central nervous system diseases
were normal. Complaints decreased with oral corticosteroid treatment. It was interesting that all patients had recurrent of peripheral facial
paralysis in the spring. This suggested that allergens may be associated with etiology. The incidence of MRS is 0.08%. The cases are usually
monosymptomatic. Despite MRS can be autosomal dominant, genetic evidence is not clear. ( Sakarya Med J, 2018, 8(4):863-868 ).
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Giris

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, agrisiz ve gode bi-
rakmayan orofasiyal 6dem ve fissirli dil (lingua plicata) 6zellikleri ile karakterize bir hastaliktir.
Bu triadin tim &zelliklerinin birlikte gorilmesi oldukca nadirdir. Genellikle monosemptomatik ya
da oligosemptomatik tutulum saptanir. En sik bulgu orofasiyal 6demdir. Hastalarin yalnizca %30-
40’ inda fissurlu dil gorilir. 25-40 yas arasi kadinlarda daha siktir.”

Hastaligin tanisi klinik bulgular ile konulmaktadir. Ancak 6demli mukozadan alinan biyopsi mater-
yalinde non-kazeifiye epiteloid hiicreli granilomlar, mononiikleer hiicre infiltrasyonu, Langerhans
tipi dev hiicreler, non-spesifik inflamasyon ve fibrozis olmasi taniyr desteklemektedir." Etiyolojiden
adenotonsillit, herpes simpleks viriis (HSV) enfeksiyonu, tiiberkiloz, T lenfosit fonksiyon bozuklu-
gu, alerjik hastaliklar, atopi ve genetik faktorler sorumlu tutulmustur. Ancak bu durumlarin higbiri
kesin etiyoloji ile iliskilendirilememistir.2® Tedavide kortikosteroidler, antihistaminikler, imminsup-
resif tedaviler, danazol, klofazimin ve antibiyotikler kullamilmaktadir.* Belirti ve bulgularin biyik
cogunlugu medikal tedaviler ile gerilemektedir. Bu tedavilere yeterli cevap alinmamasi durumunda
fasiyal sinir dekompresyonu yapilmaktadir.®

Bu U olgu sunumu ile MRS’nun klinik dzellikleri, ayirici tanisi ve periferik fasiyal paralizinin ilkbahar
aylarinda ortaya cikmasinin etiyoloji ile iliskisi degerlendirilmistir.

Olgu sunumlar

Olgu 1

22 yasinda kadin hasta, 1 haftadir olan sag yiz yariminda uyusma ve hareketlerde yavaslama
yakinmasi ile basvurdu. Oykiisiinden 3 yil 6nce ve 1 ay dnce mart aylarinda sol periferik fasiyal pa-
ralizi gegirdigi, 10 gn sire ile oral kortikosteroid tedavi kullandig) 6grenildi. Nérolojik muayenesi,
sagda hafif periferik fasiyal sinir lezyonu bulgulari disinda normaldi. Sol yiiz yarimindaki minimal
orofasiyal 6dem ve dildeki fissir artisi dikkat gekti (Resim 1).

Resim 1. A) Sagda hafif nazolabial oluk silikligi, sol yiiz yariminda minimal orofasiyal 6dem B) Dilde
fissr artigi (lingua plicata)

Vital bulgularindan atesi 36,8 °C ve kan basinci 120/70 mmHg idi. Kan laboratuvar tetkiklerin-
de beyaz kiire (WBC)=7,8 K/uL (3,5-10,5), hemoglobin=11,8 g/dL (13,5-17,5), trombosit=250
K/uL (150-450), B12=214,4 pg/mL (191-663), folik asit=10,4 ng/mL (3,1- 17,5) bulundu. Kan
sekeri=98 mg/dL (70-110), iire=27 mg/dL (18-55), HbA1C=5,4 (4-6) olarak belirlendi. C-reaktif




protein (CRP)=6,7 mg/L (0-5) ve sedimantasyon=17 m/h (0-20) idi. Tiroid stimiile edici hormon
(TSH)=2,37 pIu/mL (0,56-5,57), serbest T3, T4, tiroglobulin ve tiroid oto antikorlari normaldi.
Karaciger fonksiyon testleri, kreatinin fosfokinaz, anjiotensin donistiiriicii enzim (ACE), elektro-
litler ve kan gazi normal sinirlardaydi. CA-125=10,5 U/mL (0-35), CA 15.3=10,74 U/mL (0-25),
CA 19.9=15,06 U/mL (0-39) ve CEA=1,57 ug/L (0-10000) olarak belirlendi. Vaskiilitik, enfektif
ve granilomatdz hastaliklarin degerlendirmesi igin istenen diger kan testleri normaldi. Tiberkdlin
cilt testi (PPD) negatifti. Direkt akciger grafisi, batin ultrasonografi (USG), beyin-kulak manyetik
rezonans goruntileme (MRG) ve beyin MRG anjiyografi normaldi. Odyolojik degerlendirmede pa-
toloji saptanmadi. 2 haftada oral kortikosteroid tedavi azaltilarak kesildi. Bir ay sonraki kontroliinde
semptomlarin azalmis oldugu, 3 ay sonraki kontroliinde ise fasiyal asimetrinin tama yakin dizeldigi
ogrenildi.

Olgu 2

33 yasinda kadin hasta, 3 giin dnce baslayan sol yiz yariminda hareket azlig) ve uyusma yakinmasi
ile bagvurdu. Oykiisiinden 1 yil dnce nisan ayinda, sol periferik fasiyal paralizi gecirdigi ve oral kor-
tikosteroid tedavi aldig1 6grenildi. Norolojik muayenesi solda hafif periferik fasiyal paralizi bulgular

disinda normaldi. Sag yiiz yarimindaki minimal orofasiyal ddem ve dilde fisstr artisi goriildii (Resim
2).

’ 4
Resim 2. A) Solda hafif nazolabial oluk silikligj, sag yiz yanminda minimal orofasiyal 6dem B) Dilde
fissr artigi (lingua plicata)

Vital bulgulari normaldi. Kan tetkiklerinde beyaz kire (WBC)=12,8 K/uL (3,5-10,5), hemoglo-
bin=10,8 g/dL (13,5-17,5), trombosit=250 K/uL (150-450), B12=190,4 pg/mL (191-663), folik
asit=10,4 ng/mL (3,1- 17,5) bulundu. C-reaktif protein (CRP)=10,7 mg/L (0-5) ve sedimantas-
yon=21 m/h (0-20) idi. Birinci olguya yapilan benzer kan tetkikleri, odyolojik degerlendirme ve
beyin MRG incelemeleri normaldi. Kortikosteroid tedavi 10 giinde azaltilarak kesildi. 15 giin sonra
sikayetlerinin kismen azaldig), 3 ay sonraki kontrolinde ise fasiyal asimetrinin tamamen dizeldigi
ogrenildi.

Olgu 3

43 yasinda kadin hasta, 5 giin dnce baslayan sag yiz yarnminda hareketlerde yavaslama yakin-
mas! ile bagvurdu. Oykisiinden 10 yil 6nce ilkbaharda ve 3 yil dnce mart ayinda sol periferik
fasiyal paralizi gecirdigi ve tedavi almadan diizeldigi 6grenildi. Norolojik muayenede sag periferik
fasiyal sinir lezyonu bulgulan vardi. Derin tendon refleksleri hipoaktif idi. Sag yiz yariminda oro-
fasiyal 6dem ve dilde fissir artigi beliflendi (Resim 3). Vital bulgulari normaldi. Kan tetkiklerinde
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beyaz kire (WBC)=10,8 K/uL (3,5-10,5), hemoglobin=12,1 g/dL (13,5-17,5), trombosit=158 K/
uL (150-450), B12=290,4 pg/mL (191-663), folik asit=15,6 ng/mL (3,1- 17,5) bulundu. C-reaktif
protein (CRP)=8,7 mg/L (0-5) ve sedimantasyon=21 m/h (0-20) idi. Diger hastalara yapilan kan
tetkiklerinin aynilari normaldi. Beyin MRG’de periventrikiler iskemik gliotik lezyonlar izlendi. Diger
radyolojik incelemeler ve odyolojik degerlendirme normaldi. 20 giinde kortikosteroid tedavi azalti-
larak kesildi. 3 ay sonra bulgularin dizeldigi gorild.

Resim 3. A) Sagda nazolabial oluk silikligi, sag yuz yariminda orofasiyal dem B) Dilde fissur artigi
(lingua plicata)

Tartisma

MRS nadir gorillen bir hastaliktir. insidansi % 0,08 olarak tespit edilmistir. 20-40 yas arasinda
kadinlarda daha siktir." Rekirrens periferik paraliziye, orofasiyal 6dem ve fissirli dil eslik etmek-
tedir. Monosemptomatik ya da oligosemptomatik olmalari daha yaygindir." Bu Gc kriterin birliktelig
hastalarin %25’inde vardir.® Rekirrens fasiyal paralizi Bell paralizisine benzemektedir. Hastalarin
%47-90"1nda vardir. Fasiyal tutulum tek tarafli olabileceg; gibi cift tarafli ve kalici da olabilir. Fasiyal
tuluma 9. ve 11. kraniyal sinir tutulumu da eslik edebilir.” Ayirici tanida sifiliz, I6semi, Guillain- Barre
sendromu, herpes zoster, otitis media, multipl skleroz, diabetes mellitus, myastenia graves, poliar-
teritis nodosa (PAN), I6semi ve timérler yer almaktadir. Bu hastaliklara ait klinik degerlendirmeler,
kan tetkikileri ve radyolojik incelemeler bizim hastalarimiza da yapilmistir. 3. olguda insidental sap-
tanan iskemik gliotik lezyonlar disinda patolojik radyolojik bulgu tespit edilmemistir. Ayrica ikinci
ve Uclinci olguda hafif 16kositoz, sedimantasyon ve CRP’'de hafif yiikseklik saptanmistir. Bunlar
non-spesifik bulgular olarak degerlendirilmistir.

Orofasiyal 6dem fasiyal paraliziden daha sik gorillmektedir. Tek tarafli, dzellikle st dudak ve agiz
cevresinde, gode birakmayan ve agrisiz bir 6demle karakterizedir. Atak sikhig) arttikga fibrozis ve
yumusak doku hiperplazisi ile orofasiyal dem siklig da artmaktadir.® Hastalarimizdan G¢iincl olgu-
da daha belirgin orofasiyal 6dem oldugu gdrilmistir. Bu durum uzun hastalik siirecine, atak sayl-
sinin fazlaligina ve kortikosteroid tedavi almamaya baglanmstir. Fissirli dil ise orofasiyal dem ve
rekirrens fasiyal paralizinin beraber oldugu hastalarda daha nadirdir. Hastalarin sadece %40’inda
gorilir. Ozellikle dilin 2/3 6n kismini etkiler.? Hastalanmizin hepsinde dilde fissiir artisi oldugu
gorllmistir.

MRS kesin tanis i¢in kullanilacak radyolojik ve histopatolojik inceleme ydntemi bulunmamaktadir.
Tani 6zellikle klinik bulgular dogrultusunda konulmaktadir. Biyopside non-kazedz granilomatéz
kellit varligy taniyr desteklemektedir. Ancak biyopsinin normal olmasi taniyi dislamamaktadir.” Has-




talarimizin klinik 6zellikleri MRS varligini desteklemistir. Rekirrens fasiyal paralizi yapabilecek diger
nedenler de ekarte edilmistir. Bulgular MRS tanisi icin yeterli bulunmustur. Hastalarimiza durumlari
anlatildiginda biyopsi istemediklerini beyan etmislerdir.

MRS hastaliginin etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Basta HSV olmak dzere bakteriyel ve viral
nedenler, grantlamatoz hastaliklar, katki maddeleri, proteinler ve agir metallere karsi gelisen hiper-
sensitivite, genetik yatkinlik ve bircok otoimmin hastalik sorumlu tutulmaktadir.23'° Ayrica migren,
anjioddem, rekirrens erizipel, lenfoma, trigeminal nevralji, amiloidozis, hipotiroidizm, hiperplastik
gingivitis, otoskleroz ve vena cava superior obstriiksiyonu ile birlikteligi de bildirilmistir.2 Hastalari-
mizda MRS ile birlikte baska hastalik tespit edilmemistir. Ayrica periferik fasiyal paralizi ataklarinin
ilkbahar aylarinda olmasi dikkat cekmistir. Alerjik hastaliklarin ilkbahar aylarinda indiklendigj bilin-
mektedir. Bu durum etiyoloji ile iliskilendirildiginde, alerjik mekanizmalarin periferik fasiyal paraliziyi
tetikleyebilecegini disindirmistir.

MRS’nun tedavisinde kortikosteroidler kullanilmaktadir. Bu tedavi doku 6demini ve inflamasyonu
azaltmaktadir. Tedaviye iyi cevap vermeyen hastalara metotreksat, dapson, sulfasalazin, klofazi-
min, danazol, difenhidramin, penisilin, hidroklorokin, eritromisin, minoksilin, tetrasiklin ve klinda-
misin verilmektedir. Medikal tedavinin yetersiz kalmasi durumunda fasiyal sinir dekompresyonu ve
keiloplasti cerrahisi uygulanmaktadir.*> Hastalarimiz kortikosteroid tedavisi ile diizelmekte oldugu
icin diger medikal ve cerrahi tedavilere ihtiyac duyulmamistir.

Sonug olarak, rekiirrens fasiyal paralizinin etiyolojisinde MRS da diisiinilmesi gereken bir hastalik-
tir. Hastalik nadir gorildigi icin siklikla taminmasi gecikmektedir. Benzer tabloyu meydana getiren
bircok hastalik oldugu icin ayirici tani dikkatlice gézden gecirilmelidir. Bu U¢ olgunun da periferik
fasiyal paralizi ataklarinin ilkbahar aylarinda gelismis olmasi etiyolojide alerjik 6zelliklerin de sorgu-
lanmasinin 6nemli oldugunu gostermektedir.
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