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Melkersson-Rosenthal Sendromlu: iki Olgu
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OZET

Melkersen Rozenthal sendromu tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fissiirli dil triadi ile karakterize noro-mukokiitan
graniilomat6z bir hastaliktir. Nedeni tam bilinmemekle beraber genetik ve kazanilmis faktorler etiyolojide rol almaktadir. Cocukluk ¢aginda nadir
goriilen bu sendrom hayatin 2. ve 3. dekadinda daha sik goriiliir. Klasik triadin goriilmesi nadirdir ve genellikle monosemptomatik veya oligo
semtomatik tutulum izlenir. Bulgulardan bir veya ikisinin varhiginda tan1 igin yiizdeki 6demden cilt biyopsisi yapilarak graniilamotéz keilitin varligi-
nin gosterilmesi gerekmektedir. Tedavi semptomatiktir ve medikal tedavi olarak steroid, non steroid anti-inflamatuar ilaglar ve antibiyotikler kullani-
labilir. Melkersson Rosenthal sendromu tekrarlayan fasiyal paralizilerin ayirici tanisinda diistiniilmesi gereken bir hastaliktir. Bu yazida oldukg¢a nadir
goriilmesi ve klasik triadin bir arada olmasi nedeniyle cilt biyopsisine gerek kalmadan Melkersen Rozenthal sendromu tanisi alan iki kiz hasta sunul-
mustur.

Anahtar Kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, Orofasiyal 6dem, Tekrarlayan fasiyal paralizi.

ABSTRACT

Melkersson-Rosenthal Syndrome: Case Reports

Melkersson Rosenthal Syndrome is a neuro-mucocutaneous granulomatous disease, characterized by recurrent facial nerve paralysis, orofacial edema
and fissured tongue. The cause of Melkersson Rosenthall Syndrome is unknown, but genetic and acquired factors may play a role. This syndrome is
very rare in childhood, it is more frequently seen in the second and the third decades of life. Classical triad of this syndrome is very rarely seen. MRS
usually 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. Treatment is symptomatic and may include medical therapies such
as nonsteroid anti-inflamatory drugs, steroids and antibiotics. Melkersson-Rosenthal Syndrome should be considered in differential diagnosis of
recurrent facial paralysis. Here, we present two girls with classical triad of Melkersson Rosenthall Syndrome.

Keywords: Melkersson-Rosenthal syndrome, Orofacial edema, Recurrent facial nerve paralysis.

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi, agrisiz ve gode birakmayan
orofasiyal 6dem, fissiirlii dil triadi ile karakterize noro-
mukokiitan graniilomatéz bir hastaliktir. Cocukluk
¢aginda nadir goriilen bu sendrom hayatin 2. ve 3.
dekatinda daha sik ortaya ¢ikar. Klasik triad %25 ora-
ninda goriilmekle birlikte genellikle monosemptomatik
veya oligosemptomatik tipler goriilmektedir. Bulgular
farkli zamanlarda tek tek de ortaya ¢ikabilmektedir. En
stk gortilen bulgu orofasiyal 6dem olup olgularin %80
ile %100’inde mevcuttur. Dilde fissiir ise vakalarin
%30-40’1nda gorillmektedir (1). Cocuklarda ve eriskin-
lerde tekrarlayan fasiyal paralizinin goriilme orami %
6’dir (2). Bu sendromun insidansi %0.08 civarindadir.
Literatiirde pediatrik yas grubunda yaklasik 30 civarin-
da vaka bildirilmistir (3).

Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle beraber gene-
tik ve kazanilmis faktorlerin 6n planda rol oynadig:
diistiniilmektedir. Etiyolojide nadirde olsa intrakranial

yer kaplayici lezyonlar, kafa travmasi, kanama, 16semi
gibi ciddi nedenler rol oynayabilecegi gibi post
enfeksiydz otoimmiin hastaliklar, Compylobacter
jejuni, Cytomegolaviriis, Epstein-Barr virus, Varisella
zoster virus, Herpes simplex virus gibi enfeksiyonlar
da yer almaktadir (4). Graniilomatoz bozukluk yiiz,
dudak, agiz boslugu gibi yumusak dokularin
inflamasyon ve 6demi ile karakterizedir. Semptom ve
bulgular kendiliginden diizelebildigi gibi tedavide
steroidler, anti-inflamatuar ilaglar, antibiyotikler ve
immunsupresifler  de  kullanilabilmektedir ~ (1).
Melkersson-Rosenthal sendromu tanisi i¢in klasik triad
(rekiirren fasiyal paralizi Oykiisii, orofasiyal ddem ve
dildeki plikalarda belirginlesme) gerekli olmakla bir-
likte tek ya da 2 bulgunun olmasi halinde tani igin
yiizdeki 6demden cilt biyopsisi yapilarak graniilamatdz
keilitisin gosterilmesi gerekmektedir. Bizim olgumuzda
rekiirren fasiyal paralizi, yiizde 6dem ve dildeki plika
lingulatanin olmasi iizerine biyopsi yapilmasina gerek
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kalmadan Melkersson-Rosenthal sendromu tanisi ko-
nuldu. Olduk¢a nadir goriilen bu sendromun klasik
triadinin bir arada bulunmasi nedeniyle olgu sunuldu
ve tekrarlayan fasiyal paralizinin ayirict tanisinda
Melkersson-Rosenthal Sendromunun da diisiiniilmesi
gerektigi vurgulandi.

OLGU SUNUMU

Olgu 1

Dokuz yasinda kiz hasta agiz kenarinda sola ¢ekilme,
yiizlin sag yarisinda sislik, sag géz kapagim kapata-
mama sikayetleri ile bagvurdu. Hikdyesinden: sikayet-
lerinin son 20-25 giindiir mevcut oldugu, ik kez 5
yasinda iken sol periferik fasiyal paralizi gelistigi ve
yiiziin sol alt yarisinda siglik meydana geldigi 6grenil-
di. Oz gecmisinde; ikinci kez 7 yasinda yiiziiniin sag
tarafinda fasiyal paralizinin gelistigi, yiiziin sag alt
yarisinda sigligin eslik ettigi bu durumun steroid teda-
visi ile yaklagik 1 ay i¢inde diizeldigi saptandi. Soy
gecmisinde; erkek kardesinin 1 kez periferik fasiyal
paralizi gecirdigi 6grenildi. Fizik incelemesinde: vital
bulgular1 stabil, sag géz kapagmi tam kapatamiyor,
giilerken agiz kdsesi sola g¢ekiliyordu. Sag nazolabial
oluk silinmisti. Yiiziin sag alt yarisinda sislik mevcuttu.
Dilde fissiir gozlendi. Otit ve mastoidit bulgular1 sap-
tanmadi. Diger sistem muayene bulgular1 dogaldi
Laboratuar incelemesinde tam kan sayimi, serum biy0-
kimyasi, sedimantasyon, C-reaktif protein (CRP), anti
streptolizin O antikoru (ASO) , immiinglobulin diizey-
leri normal saptandi.  Herpes-simplex  virus,
Cytomegalovirus, Ebstein-Barr virus, Coxsackie virus
enfeksiyonuna yonelik yapilan serolojik incelemeleri
negatif bulundu. Akciger grafisi, Purified Protein
Derivativ (ppd) testi, odiyometrik testleri, temporal
tomografi normal olarak degerlendirildi. 1 mg/kg/giin
oral prednizolon tedavisi baglanarak 12 giin verildikten
sonra doz kademeli olarak azaltilip kesildi. Klinik
bulgular dort hafta icinde tamamen diizeldi. Yaklagik 1
yildir takipte olan hastanin bulgular: tekrarlamad: (Re-
sim la-1b).

Resim 1. Sag fasiyal paralizi (a). Dildeki plika lingulata (b).
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Olgu 2

15 yasinda kiz hasta sag goz kapagimi kapatamama,
agiz kenarinda sola c¢ekme, yiiziin sag alt yarisinda
sislik sikdyeti ile bagvurdu. Hikdyesinden: sikayetleri-
nin son 1 haftadir bagladigy, ilk kez 10 yasinda iken sag
periferik fasiyal paralizi gelistigi steroid tedavisi sonra-
sinda klinik bulgularin yaklagik 1 ay icinde diizeldigi
ogrenildi. Soy ge¢misinde: benzer aile hikayesi yoktu.
Fizik incelemesinde: vital bulgular stabil, sag g6z
kapagin1 tam kapatamiyor, giilerken agiz kosesi sola
¢ekiliyordu. Sag nazolabial sulkus silinmisti. Yiiziin
sag alt yarisinda sislik mevcuttu. Dilde fissiir gbzlendi.
Otit ve mastoidit bulgular1 saptanmadi. Diger sistem
muayene bulgular1 dogaldi. Laboratuar incelemesinde
tam kan sayimi, serum biyokimyasi, sedimantasyon,
CRP, ASO, immiinglobulin diizeyleri normal saptandi.
Viral enfeksiyonlara yonelik yapilan serolojik incele-
meler negatif olarak saptandi. Akciger grafisi, ppd
testi, odiyometrik testleri, temporal tomografi normal
olarak degerlendirildi. 1 mg/kg/giin oral prednizolon
tedavisi baglanarak 12 giin verildikten sonra tedricen
azaltilarak kesildi. Klinik bulgular doért hafta icinde
tamamen diizeldi. Yaklasik 9 aydir takipte olan hasta-
nin bulgular tekrarlamadi. (Resim 2a-2b).

Resim 2. Sag fasiyal paralizi (a). Dildeki plika lingulata (b).

TARTISMA

Melkersson-Rosenthal sendromu tekrarlayan fasial
paralizi, agiz ¢evresi ve yilizde 6dem, dildeki pilikalar
da artis ile karakterize sistemik néromukokutan
graniilomatdz bir hastaliktir. MRS’nun etiyolojisi he-
niiz tam olarak aydnlatilamamigtir. Bununla birlikte
otozomal dominant gegen genetik yatkinlik oldugu,
kobalt veya monosodyum glutamat gibi baz1 yiyecekle-
re karst olusan alerjik reaksiyon veya paraldehid
infeksiyonu, tonsillit, adenoid hipertropi, herpes
simpleks virus enfeksiyonu ve diger bakteriyel, viral
enfeksiyonlar sayilabilir (3). Bu sendrom g¢ocuklarda
nadir gorillmekle birlikte genellikle geng yetiskinlerde
2. ve 3. dekadlarda daha sik goriilmektedir. Literatiirde
cocukluk yas grubunda sadece 30 hasta tanimlanmistir.
Kizlarda erkeklerden daha sik goriiliir, erkek-kiz orani
1/3 tiir (3, 5). Cocuklardaki MRS nin klinik goriiniimii
eriskinden farkli degildir; bununla birlikte olaylarin
klinik seyri ve tutulum siklig1 farklilik gosterebilir.
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MRS’nin genellikle ilk ve en sik goriilen semp-
tomu orofasiyal O6dem olup, olgularin %80 ile
%100’ inde mevcuttur (1). Agrisizdir ve gode birak-
maz, genellikle tek taraflidir. Siklikla iist dudag: tutan
cene, yanaklar ve goz cevresine de yayilabilen kasinti-
s1z, agrisiz karakterde bir 6demdir. Anjiyoodemi taklit
edebilir (3, 5). Orofasiyal 6dem fasiyal paraliziden
once geligebilir. Tekrarlayan 6dem sonucu fibrosis ve
yumusak doku hiperplazisi gelisip kalici olabilir (1).
Sendromun klasik triadinin ikincisi tekrarlayan fasiyal
paralizidir ve vakalarin %30- 35 ‘inde goriiliir. Bu
paralizi baslangigta aralikli olmasina ragmen daha gec
dénemde kalici olabilmektedir. Fasiyal sinir, uzun
olmasi, dar bir kemik kanal i¢inde kivrimlar yaparak
seyretmesi nedeniyle kranial motor sinirler i¢inde en
stk fonksiyonu bozulan sinirdir. Bu paralizi sinirin
graniilomatdz infiltrasyonuna ya da temporal kemik
icindeki fasiyal kanaldan gecen sinirin kompresyona
bagli olugan 6dem nedeniyle gelisebilir (3). Fasiyal
paralizi tek tarafly, iki tarafli, parsiyel ya da tam olarak
goriilebilir. Fasiyal paralizi %3 ile %11 arasinda degi-
sen oranlarda tekrarlayabilir (6). Tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi nedenleri arasinda Bell paralizisi, MRS,
enfeksiyoz mononiikleozis, sifiliz, herpes zoster viriis
enfeksiyonu, otitis media, multiple skleroz, diyabetes
mellitus, 16semi, myastenia gravis, guillan-barre send-
romu, poliarteritis nodoza ve tiimdrler yer almaktadir
(1). Ugiincii bulgu ise fissiirlii dil ya da lingula
plikatanin bulunmasidir. Dilde pilikalarda belirginles-
me MRS’lu eriskin hastalarin %50-70’inde goriiliirken
¢ocuklarin sadece %30 ‘unda goriiliir Dilde pilikalagma
MRS’nun baslangi¢c bulgusu olarak higbir yayinda
belirtilmemis olup hastaligin seyri sirasinda olustugu,
otozomal dominant gegisli de olabilecegine dair yayin-
lar mevcuttur (5). Bununla birlikte lingula plikata genel
populasyonda sik goriilen bir anomali olarak tarif edil-
diginden dolayr MRS’nun tanisim koymada daha az
onemlidir (7).

Hastamizda bu hastaliklara yonelik yapilan klinik
ve laboratuar incelemesinde pozitif bulguya rastlanma-
di. Travma, kronik hastalik, alerji 6ykiileri yoktu. Her 2
vakada da tekrarlayan fasiyal paralizinin yani sira
orofasiyal 6dem ve fissiirlii dilin bulunmasi nedeni ile
MRS tanist konuldu.

MRS’nun sekonder semptomlart %80 vakada
gozlenebilir. Bunlar arasinda diger kraniyal sinirler
(olfactorius,  vestibulococlearis, glossopharyngeus,
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hypoglossus ve trigeminus) siklikla etkilenebilmekte ve
nevralji, tinnitus, vertigo, ani sagirlik, hiperakuzi,
anosmi, hiperestezi ve parestezi goriilebilmektedir.
Diger mindr semptomlar arasinda ayrica anormal
lakrimasyon, terleme, hiper-hipo salivasyon
blefarospasm, bulanti, kusma, fasiyal tikler, tetanik
spasm, bacaklarda parastezi mevcuttur (3, 7) Bizim
hastalarimizda mindr semptomlar gézlenmedi.

MRS ‘nun tam tanisi i¢in histopatolojik inceleme
gerekmektedir. Yaygin histopatolojik bulgular; 6dem,
non-kazeifiye epiteloid hiicreli graniilomlar,
Langerhans tipi dev hiicreler, perivaskiiler
mononukleer hiicre infiltrasyonu ve fibrozistir.
Lenfositik infiltrasyon hastaligin erken doneminde
goriilebilir (3). Bizim hastalarimizin aileleri izin ver-
medigi i¢in biyopsi alinamadigindan histopatolojik
degerlendirme yapilamadi.

Tedavide kortikosteroidlerin ddemi ve doku zede-
lenmesini  Onledigi  bildirilmistir.  Lezyon  igi
glukokortikoid uygulamasi sistemik glukokortikoid
tedavisi kadar etkin bulunmustur (1, 8). Tedavide 1
mg/kg/giin’ den 7 giin, takiben 0,5 mg/kg dan 7 giin
oral prednisone tedavisinin kullamm faydali olabil-
mektedir (1, 3). Bizim hastalarimz da prednizolon
tedavisi ile dort haftada tamamen diizelme gozlendi.
Bununla birlikte bu tiir hastalarda clofazimine,
minoksilin, methotrexate, danazol, dapsone,
sulfaszalazine, hidroklorokin, difenhidramin, penisilin,
tetrasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi ilaglar da
kullanilmist olup olumlu sonular bildirilmistir.
Clofazimin ve minosiklin’in kortikosteroidlerle beraber
ya da tek bagina kullanildiginda etkili olduklari, 6zel-
likle clofaziminin orofasiyal 6dem ve graniilom geligi-
mini azalttigi bildirilmigtir (1, 9). Medikal tedaviye
cevap vermeyen vakalarda fasiyal sinir dekompresyonu
ve keiloplasti gibi cerrahi yontemler uygulanmaktadir
(5, 10, 11).

Sonug olarak, sendrom bir veya birden fazla bul-
gusu ile karsimiza g¢ikabilmektedir. Bazen bu durum
tanida gecikmelere neden olabilmektedir. Tek bulgu ile
gelen vakalarda orofasiyal 6demden yapilan biyopside
graniilamatdz cheilitisin gosterilmesi teshis igin 6nem-
lidir. Klinik pratikte tekrarlayan fasiyal paraliziler ile
karsimiza ¢ikan hastalarda ayirici tanida mutlaka diisii-
niilmesi gereken bir sendromdur.

3. Dodi I, Verri R, Brevi B, et al. Monosymptomatic Melkersson-
Rosenthal syndrome in an 8-year old boy. Acta Biomed 2006;
77:20-23.

4. Greco F, Barbagallo M L, Guglielmino R, Sorge G. Recurrent
facial nevre palsy associated with anti-GQ1b IgG antibodies.
Brain & Development 2008; 30: 606-608.

217



Firat Tip Dergisi 2011; 16(4): 215-218

218

Ziem PE, Pfrommer C, Goerdt S, Orfanos CE, Blume-Peytavi
U. Melkersson-Rosenthal syndrome in childhood: a challenge
in differential diagnosis and treatment. Br J Dermatol 2000;
143: 860-863.

Devriese PP, Schumacher T, Scheide A, de Jongh RH,
Houtkooper JM. Incidence, prognosis and recovery of Bell's
palsy. A survey of about 1000 patients (1974-1983). Clin
Otolaryngol Allied Sci 1990; 15: 15- 27.

Van der Waal R, Shulten E, Van de Scheur MR, et al. Cheilitis
graniilomatoza. J Eur Acad Dermatol Venereol 2001; 15: 519-
523.

Perez- Calderon R, Gonzalo- Garijo MA, Chaves A, de Argila
D. Cheilitis granulomatosa of Melkersson-Rosenthal
syndrome: treatment with intralesional corticosteroid
injections. Allergol Immunopathol 2004; 32: 36-38.

10.

11.

Poyrazoglu ve Ark.

Ridder GJ, Fradis M, Lohle E. Cheilitis granulomatosa
Miescher: treatment with clofazimine and review of the
literature. Ann Otol Rhinol Laryngol 2001; 110: 964-967.

Kruse-Losler B, Presser D, Metze D, Joos U. Surgical
treatment of persistent macrocheilia in patients with
Melkersson-Rosenthal syndrome and cheilitis granulomatosa.
Arch Dermatol 2005; 141: 1085-1091.

Mahler V, Kiesewetter F. Glossitis granulomatosa symptom of
oligosymptomatic Melkersson-Rosenthal syndrome. HNO
1996; 44: 471-475.

Gonderilme Tarihi: 10.03.2011



