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Case Report / Olgu Sunusu

Melkersson Rosenthal Sendromu Tams1 Atlaniyor Mu?

Is Diagnosis of Melkersson Rosenthal Syndrome Missing?
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Ozet

Melkersson Rosenthal sendromu (MRS), tekrarlayan fasiyal paralizi,
orofasiyal édem ve fissiirlii dil ile karakterize néromukokutandz graniilomatoz bir
hastaliktir. Etyopatogenezi tam olarak bilinmemekle beraber, genetik yatkinlik,
immiinyetmezlik, enfeksiyoz etkenler, besin intoleransi, stres gibi bircok faktdr
suglanmistir. Klasik triadin goriilmesi nadirdir. Genellikle monosemptomatik veya
oligosemptomatik tutulum izlenir. Hastaligin tanisi klinik bulgularla konulmakta
olup, histopatolojik incelemede non-kazeifiye graniilomatéz keilit varligi taniyi
destekler. Burada farkli merkezlerde anjiyo6dem ve seliilit tanilariyla izlenip tedavi
alan, skrotal dil, tekrarlayan fasiyal paralizi ve orofasyal 6dem triadi ile MRS tanisi
konulan hastanin dikkatli fizik inceleme yapilmadiginda, MRS tanisinin
atlanabilecegine dikkat ¢ekilmek istenmistir.

Anahtar sozciikler: Melkersson Rosenthal sendromu, anjiyododem, fasyal
paralizi

Abstract

Melkersson Rosenthal Syndrome (MRS) is a neuromucocutaneous
granulomatous disease characterized by recurrent facial paralysis, orofacial oedema
and fissured tongue. The etiopathogenesis is not known yet, but genetic
susceptibility, immunocompromised individual, infectious agents, food intolerance,
stress are thought to be responsible. Classic triad is seldomly observed. Generally,
monosymptomatic or oligosymptomatic findings are seen. The diagnosis of disease
is with clinical findings, and histopathology with non-caseous granulomatous
cheilitis further supports the diagnosis. We herein report a patient who previously
diagnosed and treated as angioedema and cellulitis in different centers, finally
diagnosed as MRS with the classic triad; scrotal tongue, recurrent facial paralysis
and orofacial edema; and want to call attention to inadvertent physical examination
can miss the diagnosis of MRS.
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Giris

Melkersson Rosenthal Sendromu (MRS)
tekrarlayan fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve
fissiirli dil triadi ile karakterize noro-
mukokutanéz graniilomatoz bir hastaliktir.
Etyopatogenezi tam olarak bilinmemekle
beraber; genetik yatkinlik, otoimmun faktorler,
enfeksiyoz etkenler, stres, besin intoleransi gibi
bir¢ok faktor suclanmustir. Klasik triadin
goriilmesi nadirdir. Genellikle
monosemptomatik  veya  oligosemptomatik
tutulum izlenir. Hastaligin tanis1  klinik
bulgularla konulmakla birlikte, histopatolojik
incelemede non-kazeoz granulomatoz keilit
varligl taniyr destekler (1-3). MRS, klinik
uygulamalarda anjioddemle ¢ok sik karigmakta
ve tanist uzun yillar atlanabilmektedir.
Tekrarlayan yiiz 6demi ile bagvuran her hastada
ayirict tanida diistintilmelidir.

Olgu sunumu

52 yasinda bayan hasta, yaklasik 4 yildir Gist
dudakta tekrarlayan ve son 1 yildir kalict hale
gelen sislik sikayeti ile bagvurdu. Daha 6nce dig
merkezlerde birgok kez anjiyoddem tanisiyla
sistemik  Kortikosteroid ve antihistaminik
tedavileri aldig, sikayetlerinde minimal azalma
oldugu Ogrenildi. Hasta, 4 yil Oncesinde
ataklarin bagladigini, baslangigta 3-4 ayda bir
sigligin oldugu, son 1 yildir ise dudaktaki
sisligin kalic1 hale geldigini ifade etti. 19 ve 38
yaslarinda 2 kez sag fasiyal paralizi gegiren
hastanin  soyge¢misinde  Ozellik  yoktu.
Dermatolojik muayenesinde; iist dudakta sert
6dem ve dil dorsumunda fissiirler saptandi.
Diger sistem muayeneleri normaldi.
Laboratuvar incelemelerinde hemogram,
karaciger, bobrek fonksiyon testleri, serum
elektrolitleri, tam idrar analizi, tiroid hormonu
normal olup, viral enfeksiyonlara yonelik
serolojik incelemeler ve otoimmun panel
negatifti. Beyin manyetik rezonans goriintiileme
normaldi. Dudak  mukozasindan  alinan
biyopsinin histopatolojik incelemesinde
perivaskiiler lenfosit infiltrasyonu saptandi,
graniilom formasyonu izlenmedi. Tekrarlayan
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fasiyal paralizi, skrotal dil ve tekrarlayan
orofasyal Odemin eslik ettigi hastaya MRS
tanis1 kondu ve 200 mg/ giin doksisiklin
tedavisi baslandi. Hastanin dudak sisliginde, 1
ay gibi bir slirede azalma gozlenirken, hastaya
bu sendrom hakkinda bilgi verildi. Hasta halen
takip altindadir.

4

Resim 2 Cografik dil ve peroral 6demi
Tartisma

MRS nadir goriilen bir hastaliktir, insidans1
%0.08 olarak saptanmakla birlikte, bu taninin
acil, dahiliye ve dermatoloji polikliniklerinde
doktorlar tarafindan atlamildigi, bu ylizden
insidansin daha yiiksek oldugu
diistiniilmektedir. Siklikla 20-30 yas civarinda
goriiliir, rk ve cinsiyet ayrimi gostermez (1).
Etyopatogenezi tam olarak bilinmemektedir.
Kronik enfeksiyon, bakterilere kars1
hipersensitivite, alerji ve genetik
predispozisyonlar, stres, diyabetes mellitus,
16semi, myastenia gravis, poliarteritis nodosa ve
cesitli viral etkenler etyolojik faktorler arasinda
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yer almaktadir (2). Sarkoidoz ve Crohn
hastaliginin lokalize bir formu olabilecegi
diisiiniilmiis ancak yapilan caligmalarda iliski
bulunamamustir (3).

Klasik triad olan tekrarlayan fasiyal paralizi,
orofasiyal 6dem ve fissiirlii dil, hastalarin %8-
25’inde  birlikte bulunmaktadir. Hastalar
genelde mono-oligosemptomatik olup, tam
klinik bulgularla konulmaktadir. Histopatolojik
olarak non-kazeoz graniilomatoz keilit varligi
taniy1 desteklemekte, ancak bu bulgunun
olmamasi hastaligi dislamamaktadir (2,3).
Bizim hastamizda fissiirli dil, tekrarlayan
orofasiyal 6dem ve fasiyal paralizi kriterlerinin
iicli de mevcuttu ve hastaya MRS tanis1 bu
bulgularla konuldu. Hastamizda bu klasik triad
olmasina ragmen, hasta 4 yil boyunca gereksiz
hospitalize edilmis ve tedaviler almisti.

MRS’nda en sik gorilen ve siklikla ilk
ortaya cikan bulgu agrisiz, gode birakmayan,
cogunlukla tek tarafli orofasyal O6demdir ve
olgularin %80-100’ {inde vardir (4). Siklikla {ist
dudak tutulmakla beraber, alt dudak, yanak, dil,
farenks daha nadir olarak alin ve g6z kapagi
tulumu olabilir. Odem baslangicta ataklar
halinde seyrederken zamanla fibrozis ve
yumusak doku hiperplazisine bagl kalici hale
gelebilir (5). Bizim olgumuzda da iist dudak
tutulmus olup, 4 yil 6ncesinde baslayan ataklar
neticesinde 6dem, son 1 yildir kalici hale
gelmisti.

MRS de fasiyal paralizi olgularin %50-60’
mda goriliir, %10 siklikta tekrarlayici olabilir.
Paralizi, orofasyal 6demden yillar Once veya
sonra olabilir. Sinir dokusunun graniilomatoz
infiltrasyonuna bagl oldugu diisiiniilmektedir.
Genellikle tek taraflidir ve klinik olarak Bell
paralizisinden ayirmak gictiir (4,5). Bizim
olgumuzda  fasiyal  paralizi, 6dematoz
ataklardan ¢ok uzun zaman 6nce ortaya ¢ikmis,
o donemde orofasyal 6demin olup olmadig
hakkinda net degerlendirme yapilamamustir.

Fissiirli dil vakalarin yaklasik % 35’inde
izlenir, triadin en nadir bileseni olup normal
populasyonda da sik goriilmesi nedeniyle tani
koydurucu o6zellikte degildir (1-4). Hastamizin
anamnezinde fissiirlii dilin dogustan mevcut
oldugu 6grenilmistir.
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MRS’de histopatolojik incelemede non
kazeifiye graniilomlarin goriilmesi degerlidir.
Ancak bizim hastamizda da oldugu gibi,
graniilom formasyonunun goriilmemesi de
tanty1 ekarte ettirmez. Tim hastalarda lenfosit
ve plazma hiicrelerini igeren non-spesifik
inflamasyon olmaktadir. MRS’nin  ayirict
tanisinda  orofasyal o6dem yapan diger
hastaliklar unutulmamalidir. Herediter
anjioddem,  hipotiroidi, Crohn hastaligi,
sarkoidoz, amiloidoz, lenfanjiom, hemanjiom,
submukozal neoplaziler ile ayirict tanist
yapilmalidir (5).

MRS tedavisinde kullanilan ajanlar atak
doneminde etkili olmakta, ancak higbiri uzun
déonem remisyon saglamamaktadir. En sik
kullanilan tedavi intralezyonel (5-10 mg/ml) ve
sistemik steroidler (1-2 mg/kg/giin) olup,
minosiklin, klofazimin, metotreksat, danazol,
dapson, metronidazol, infliximab, tetrasiklin
gibi farkli tedavilerle basari1 saglanan vakalar
bildirilmistir. Medikal tedaviye cevap vermeyen
vakalarda fasyal sinir dekompresyonu ve
keiloplasti gibi cerrahi yontemler uygulanabilir
(1,6,7).

Bizim vakamizda dogustan fissiirlii dil
Oykisii mevcut olup, fasyal paralizi ataklari
orofasyal 6dem gelisiminden yaklasik 30 yil
once baglamisti. Bu donemde hastanin kayitlari
olmadigindan hastaligin baglangici ve o donem
hangi tam ile takip edildigi bilinmemektedir.

Sonu¢ olarak, MRS tanisinda kullanilan
klasik triad hastamizda olmasina ragmen, son 4
yildir tekrarlayan iist dudak sislikleri farkli
merkezlerde seliilit ve anjiyoddem olarak
degerlendirilmis, ataklarn siddetli oldugu
donemlerde hasta gereksiz hospitalize edilerek
intravendz antibiyotik, kortikosteroid, adrenalin
gibi tedaviler almustir.

Dolayisiyla, bu hastada oldugu gibi,
tedavilerden fayda gérmeyen, hatta kalic1 hale
gelen yiiz 6demi olan hastalarda MRS 6n tanisi
diistiniilmeli, ayrintili 6ykii, fizik inceleme ve
tetkikler neticesinde tami kesinlestirilmelidir.
Hem hasta tedaviden fayda gdormedigi igin
farkli merkezlere giderek, maddi ve manevi
olarak yipranmazken, doktor acisindan da
olumsuz siire¢ baslamamis olacaktir. Ayrica
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insidans1 %0.08 olarak bilinen bu sendromun
tanist  atlandigi  i¢in, goriilme sikliginin
bildirilenden daha yiiksek olabilecegini
diisiinmekteyiz.
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