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Case report / Olgu sunusu

Melkersson Rosenthal Sendromu: iki olgu sunumu

Melkersson Rosenthal Syndrome: two case reports
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Ozet

Melkersson Rosenthal Sendromu (MRS) nadir goriilen
etyolojisi bilinmeyen bir sendromdur. Rekiirren fasiyal paralizi,
orofasiyal 6dem ve fissiirli dilden (lingua plicata) olusan klasik triad
ile tanimlanir. Bu triad MRS vakalarinda her zaman birlikte
bulunmayabilir. Makalemizde biri klasik triada sahip, digeri daha
once iki kez fasiyal paralizi gegiren fakat klinigimize bagvurdugunda
orofasiyal 6dem ve fissiirlii dil bulgular1 olan oligosemptomatik iki
olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Melkersson Rosenthal Sendromu; fasiyal
paralizi
Abstract

Melkersson Rosenthal Syndrome (MRS) is a rarely seen
syndrome with unknown etiology. It is described with a classic triad
as recurrent facial paralysis, orofacial edema, and tongue with fissure
(lingua plicata). This triad is not always being together with MRS
cases. The current manuscript presents two patients one of whom had
a classical triad and the other one having an orofacial edema and
fissure with a history of two times facial paralysis.
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Giris

Melkersson Rosenthal sendromu (MRS) iki
tarafli veya tek tarafli tekrarlayan, periferik
fasiyal paralizi ataklari, orofasiyal édem, dilde
fisstirler (lingua plicata) ile seyreden ve nadir
goriilen bir hastaliktir (1). Etyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte bakteriyel ve viral
enfeksiyonlar, Ozellikle herpes  simpleks
enfeksiyonu, monosodyum glutamat gibi bazi
besin katki maddelerine ve agir metallere karsi
gecikmis hipersensitivite, stres, otoimmiin ve
genetik faktorler suglanmustir (2-5). MRS’nin
otozomal dominant kalitim 6zelliginde oldugu
ve sorumlu genin 9. kromozomun kisa kolunda
bulundugu bildirilmistir (6). MRS’de &dem
yiiziin pek ¢ok bolgesini etkilemekle birlikte en
sik alt ve iist dudaklar1 etkiler (7). Odem gode
birakmaz ve genellikle tek taraflidir. Periferik
fasiyal paralizi Bell paralizisini taklit eder,
genellikle tek taraflidir. Isitme kaybi, kulak
agrisi, tat degisiklikleri ile birlikte olabilir.
MRS genellikle komplet ve inkomplet olmak
iizere iki sekilde goriiliir. Inkomplet form ise
monosemptomatik ve oligosemptomatik olarak
iki sekilde goriiliir. Inkomplet formda dilin
inflamatuar reaksiyonu %10’dan az gozlenir
(8). Monosemptomatik olgularda kesin taninin
ortaya konmasi zordur. Bu nedenle hastanin
klinigine gore tekrarlayict periferik fasiyal
paralizi, orofasiyal 6dem ve dilde inflamasyon
yapan diger nedenler ayirici tanida goéz Sniinde
bulundurulmalidir.

Olgu1

Kirk dort yasinda kadin hasta yiiziiniin sol
tarafinda hareket kisitliligi ve ylizde asimetrik
gorliniim sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Bu
sikdyetinden 3 gilin once sol kulaginda agr
sikdyeti olan hastanin kulak c¢evresinde
vezikiiller lezyonlar1 olmamis. Daha 6nce de iki
kez (3 y1l ve 6 yil 6nce olmak iizere) sol tarafta
olmak iizere periferik fasiyal paralizi
gecirdigini tarifleyen hastada paralizi ile birlikte
yizde sislik olusmus ve medikal tedavi ile
fasiyal paralizi tamamen diizelmis fakat fasiyal
O0dem kismen gerilemis. Anamnezinde yakin
donemde gecirilmis gribal enfeksiyon, migren
ve trigeminal nevralji olmadig1 tespit edildi.

Koc et al.

Klinigimize bagvurdugunda yapilan fizik
muayenesinde House Brackman siniflamasina
gore sol grade 3 fasiyal paralizi, orofasiyal
O0dem ve dilde yaygin fissiir oldugu goriildi
(Resim 1 ve 2). Rinoskopik, otoskopik
muayenesinde herhangi bir patolojik bulgu
yoktu. Norolojik muayenesinde patoloji tespit
edilmedi. Hastanin elektromiyografi (EMG)
sonucu; solda fasiyal sinirin zigomatik dalinin
uyarimi ile elde edilen bilesik kas aksiyon
potansiyeli (BKAP) amplitiidii, sag tarafin %
68’1 idi. Igne EMG sonucu ise sol frontalis ve
orbikiilaris oris kaslarinda fibrilasyon, pozitif
keskin dalga potansiyelleri, dev motor {iinit
potansiyel (MUP)’ler, polifazi artist ve tam
kasida seyrelme paterni mevcut idi. Solda
fasiyal sinirin reinnervasyon gosteren hafif
derecede parsiyel lezyonuna isaret ettigi
belirlendi. Hastanin kulak magnetik rezonans
goriintileme (MRG)’sinde patolojik bulguya
rastlanmadi.  Odyometrisi normal olarak
degerlendirildi. Hastanin tam kan sayimi, troid
fonksiyon testi ve biyokimyasal test sonuglari
normal simirlarda idi. Hastaya glikokortikoid
(1mg/kg metil prednizolon) baslandi, 5. giinden
sonra glikokortikoid gilinasir1 10 mg diisiilerek
tedavi sonlandirildi. Tedavi sonrasi fasiyal
paralizinin tamamen, fasiyal 6demin kismen
geriledi.

Resim 1. Sol grade 3 fasiyal paralizi
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Resim 2. Dilde yaygin fissiir

Olgu 2

Otuz iki yasinda kadin hasta klinigimize sag
yiiz ve dudaklarda tekrarlayan sislik sikayeti ile
basvurdu. Daha 6nce 13 ve 20 yasinda olmak
iizere iki kez periferik fasiyal paralizi geciren
hastada fasiyal paralizi medikal tedavi ile
tamamen diizelmis. Fasiyal paraliziden yaklagik
3 ay sonra yiiz ve dudaklarda 6dem geligmis.
Klinigimize basvurdugunda fasiyal paralizisi
olmayan hastada sag yiiz ve dudaklarda 6demle
birlikte dilde derin fissiir tarzi lezyonlar oldugu
goriildii. Migren Oykiisii olan hasta trigeminal
nevralji ve ailede benzer lezyon &ykiisi
tariflemedi. Yapilan fizik muayenesinde sag tist
dudak ve yiizde gode birakmayan d6dem, dilde
derin fissiir tarzi lezyonlar tespit edildi.
Otoskopik ve rinoskopik muayenesi dogal idi.
Odyometrisi normal sinirlarda idi. Alt dudaktan
biyopsi alindi. Histopatolojik incelemesinde;
interstisyel mesafelerde  seyrek  fokal
mononukleer inflamatuer hiicre
infiltrasyonunun oldugu, serdmiisinéz gland
topluluklarinda hafif atrofik goriinim oldugu
tespit edildi. Rutin biyokimya ve tam kan
saymmi normal idi. Hastaya glikokortikoid
(1mg/kg metil prednizolon ) bagland1 5. giinden
sonra glinagirt 10 mg disiilerek tedavi
sonlandirildi. Tedaviden sonra fasiyal 6demde
kismin gerileme oldugu izlendi.

Tartisma

Melkersson Rosenthal sendromu, rekiiren
unilateral veya bilateral fasiyal paralizi,
ozellikle dudaklarda olmak {izere orofasiyal
O0dem ve lingual fissiir triadi ile karakterize bir
sendromdur. MRS’ nun en sik goriilme sekli
orofasiyal 6dem olup % 80-100 oraninda
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goriiliirken fasiyal paralizi % 47-90 oraninda
goriiliir (9). Odem genellikle tek taraflidir ve en
sik iist dudakta goriiliir. Yanak, damak, gingiva,
dil, farinks, larinks periorbital bolge daha az
etkilenir (10). Orofasiyal 06dem fasiyal
paraliziden daha Once gelisebilir. Tekrarlamasi
nedeniyle fibrosis, yumusak doku hiperplazisi
gelisirse kalici olabilir (5). MRS insidanst %
0.08 olarak bildirilmis olup kadinlarda daha sik
goriiliir. Siklikla yasamun ikinci ve {iglincii
dekatinda goriilmektedir. Hastaligin otozomal
dominant gegisli oldugu diistiniilmekle birlikte
genetik bozukluk oldugu heniiz
ispatlanmamistir.  Yas ilerledik¢e hastaligin
tekrarlama sikligi azalir (11). Bizim takip
ettigimiz olgularda literatiirle uyumlu olarak
orofasiyal 6dem, tekrarlayan fasiyal paralizi ve
dilde fissiir mevcuttu. Hastalardan aldigimiz
aile Oykiisiinde genetik yatkinlik saptanmadi.
Ayirict tamida  migren, trigeminal nevralji,
otoskleroz, Raynoud fenomeni, hiperpastik
gingivitis, tiikriik bezi hastaliklari, anjioddem,
hipotroidizm, vena cava superior
obstriiksiyonu, tekrarlayan erizipel,
lenfanjioma, lenfoma, amiloidoz, kronik herpes
enfeksiyonlar1 ve periferik fasiyal paralizi
yapan hastaliklar diisiiniilmelidir (2). Kinik ve
laboratuar incelemeler sonucunda ayiric1 tamda
yer alan hastaliklar bizim hastalarimizda
diistiniilmedi.

MRS’nin spesifik bir tam yOntemi
yoktur. Taniy1 koymada klinik, histopatolojik
ve radyolojik bulgular yardimci olur. Magnetik
rezonans goriintiilleme ve bilgisayarli tomografi
diger hastaliklar1 ekarte etmek icin kullanilir.
Tedavide kortikosteroidlerin 6demi ve doku
zedelenmesini azalttig1 bildirilmistir (4). Diger
medikal tedavi segenekleri
immiinsupresanlardan azotiyopirin, siklosporin,
antibiyotikler, antihistaminikler, danazol,
hidroklorokin, antilepramatéz ajanlardir (9).
Medikal tedaviye yanmit vermeyen olgularda
fasiyal sinir dekompresyonu, keiloplasti gibi
cesitli cerrahi yontemler kullanilir (12). Fasiyal
paralizi i¢cin uygulanacak cerrahi tedavide
transmastoid veya orta fossa yaklasimli fasiyal
sinir dekompresyonu uygulanmaktadir (13).
Bizim hastalarimiza kortikosteroid tedavisi
verildi. Tedavi sonrasi ilk olgumuzda fasiyal
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paralizinin tamamen, orofasiyal 6demin kismen
geriledigi, ikinci olgumuzda da orofasiyal
6demin kismen diizeldigi gozlendi.

Sonug olarak, poliklinik
uygulamalarinda nadir de olsa MRS’li
hastalarla karsilagiimaktadir. MRS’1i hastalarda
bazi bulgular gozden kagmakta ve tamda
gecikmelere yol agmaktadir. Bu  olgu
sunumlarmin klinisyenlere tekrarlayan fasiyal
paralizili hastalara yaklasimda yol gdsterici
olacagim diistiniiyoruz.
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