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Melkersson Rosenthal sendromu (MRS) yineleyen periferik
fasiyal paralizi, orofasiyal édem ve fissiirlii dil triadi ile
karakterize noro-mukokiitan graniilomatéz bir hastaliktir.
Klasik triadin gériilmesi ¢ok enderdir ve genellikle mono-
semptomatik tutulum izlenir. Fasial paralizi genellikle tek
taraflidir: MRS etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Bul-
gular siklikla spontan olarak veya medikal tedaviyle diizelir
fakat bazi hastalarda sendrom progresif bir seyirle cerrahi
tedavi gerektirebilir. Hastalik ender gériildiigiinden, tani-
da gecikmeler siklikla sz konusu olmaktadir. Bu makalede
MRS tamisi konulan 28 yasinda kadin hasta sunulmustur.
Besinci kez periferik fasiyal paralizi, alt dudakta yineleyen
odem ve fissiirlii dil yapisi ile hasta MRS nin klasik triadi-
na sahipti. Oral prednizolon tedavisi diizenlenen hastada
fasiyal paralizi 3. haftadan itibaren klinik olarak House
Brackmann evre 4 ten evre 2’ ye geriledi.

Anahtar kelimeler: fasiyal paralizi, ddem, fisstirlii dil,
Melkersson-Rosenthal sendromu, rekiirren

ABSTRACT
Melkersson-Rosenthal Syndrome: A Case Report

Melkersson-Rosenthal ~syndrome (MRS) is a neuro-
mucocutaneous granulomatous disease which is characte-
rized by a triad of recurrent facial nerve palsy, orofacial
edema, and fissured tongue. Classic triad is extremely rare
and usually monosymptomatic involvement is seen. Facial
paralysis is usually unilateral. Etiology of MRS is not fully
understood. Symptoms often resolve spontaneously or with
medical therapy, but some patients may require surgical
treatment with a progressive course. Since the disease is
uncommon, diagnosis usually delays. In this article, the 28
year-old female patient diagnosed with MRS is presented.
For the fifth time facial paralysis, lower lip with recurrent
edema and fissured tongue structure had the classic triad
of MRS. Facial paralysis of patient declined from House
Brackmann grade 4 to grade 2 with oral prednisolone the-
rapy at 3 week.

Keywords: facial paralysis, edema, fissured tongue,
Melkersson-Rosenthal syndrome, recurrent

GIRIS

Fasiyal sinir kranial motor sinirler i¢inde en sik fonk-
siyonu bozulan sinirdir. Bunun nedeni, fasiyal sinirin
dar ve uzun bir kemik kanal i¢inde kivrimlar yaparak
seyretmesiyle agiklanabilir. Periferik fasiyal paralizi
etiyolojisinde travma, tiimorler, infeksiyonlar, me-
tabolik hastaliklar ve kollajen doku hastaliklart gibi
birgok faktor rol oynayabilir. Olgularin ¢ogunda eti-
yolojik faktor ortaya koyulamaz. Bell’s paralizisi ve
Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) bu idiyopa-
tik grupta yer almaktadir. Bell’s paralizi sik gortilme-
sine karsin rekiirrens orani diigiiktiir. MRS ise nadir
goriilen bir fasiyal paralizi nedeni olmasina karsin,
paralizi siklikla rekiirrens gosterir. Bu makalede kli-
nik olarak MRS tanis1 konulan bir olguyu tartisip, re-
kiirren fasiyal paralizi olan olgularda MRS nin ayirici
tanida kesinlikle akilda tutulmasi gerektigini vurgula-
may1 hedefledik.

OLGU

Yirmi sekiz yasinda kadin hasta alt dudakta sislik, sag
goziinii kapatamama ve agiz kenarinda kayma yakin-
malart ile tarafimiza bagvurdu. Hasta yakinmalarinin
bir giin dnce bagladigini ve toplamda besinci kez ayni
durumla karsilastigimi belirtiyordu. Ozgegmisinde
daha 6nceden, birincisi 18 yasinda olmak tizere iki y1l
ara ile gegirilmis toplamda dort periferik fasiyal para-
lizi 6ykiisii mevcuttu. Bunlardan sonuncusunu iki yil
once gegcirdigini belirtiyordu. Fasiyal paralizi ataklar1
ile es zamanli olarak alt dudaginda ¢ok belirgin ol-
mayan sislik oldugunu da belirten hastanin aile &y-
kiisii de negatifti. Hastanin gegirilmis travma ve alerji
Oykiisti de yoktu. Muayenede sag goziinii maksimum
eforla kapatamiyordu. Yiiz hareketlerinde agiz kose-
sinde bariz asimetri mevcuttu. istirahat halinde yiizde
asimetri belirgin degildi. Bulgular esliginde House
Brackmann fasiyal paralizi klinik evreleme sistemine
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gore evre 4 fasiyal paralizi oldugu belirlendi. Bilate-
ral otoskopi dogaldi. Alt dudak sag tarafinda giigliikle
fark edilen 6dem mevcuttu. Orofarengeal muayenede
hastanin dilinde belirgin fissiirler oldugu gozlendi,
dental enfeksiyon yoktu (Resim 1). Anterior ve poste-
rior rinoskopik, nazo-oro-hipofarengeal ve larengeal
muayeneleride patolojik bulguya rastlanmadi. Diger
sistem muayeneleri dogaldi. Laboratuvar incelemele-
rinde hemogram, karaciger, bobrek fonksiyon testle-
11, serum elektrolitleri, B12 vitamini, folat, C-reaktif
protein, sedimentasyon diizeyleri normal sinirlarda
idi. Herpes simplex virus, Cytomegalovirus, Ebstein
Barr virus, Coxsackie virus, Human immundefici-
ency virus ve Parvovirus infeksiyonuna yonelik yapi-
lan serolojik incelemeleri ve otoimmiin paneli negatif
bulundu. Temporal kemik bilgisayarli tomografisi
(BT) normaldi. Beyin magnetik rezonans goriintii-
lemesi (MRG) normaldi. On yil i¢inde bes kez ayni1
tarafta yineleyen periferik fasiyal paralizi, alt dudakta
6dem ve cografik dil yapist triad1 ile hastaya MRS ta-
nist kondu. Oral yoldan sistemik prednizolon (1 mg/
kg/giin) tedavisi baglandi. Noroloji Klinigi tarafindan
21. giinde yapilan EMG’de yaklagik % 50 dejeneras-

Resim 1 ve 2. Melkersson-Rosenthal Sendromu klasik triadi (periferik fasiyal paralizi, fissiirlii dil ve orofasiyal 6dem).

yon orani bildirildi. Klinik muayenede istirahatte fark
edilmeyen, yiiz hareketleri ile ortaya ¢ikan hafif asi-
metri gozlendi (Resim 2). Hasta hafif eforla goziinii
kapatabiliyordu. Klinik muayeneler sonucunda hasta
3. hafta sonundan itibaren 3 aylik periyotta House
Brackmann evre 2 olarak takip edilmektedir.

TARTISMA

Fasiyal paralizi olgularinda degisen oranlarda re-
kiirrens goriiliir. Yineleyen periferik fasiyal paralizi
nedenleri arasinda Bell’s paralizi, MRS, kronik oti-
tis media, sifiliz, multiple skleroz, enfeksiydz mo-
noniikleaz, herpes zoster, diyabetes mellitus, 16semi,
Guillan-Barre sendromu ve tiimérler yer almaktadir.

MRS; periferik fasiyal paralizi, yiizde 6dem ve fissiir-
li dil ile karakterize, idiyopatik ve ender goriilen bir
hastaliktir. Klasik triad olgularin yalnizca % 25’inde
goriiliir 2. Bulgular farkli zamanlarda tek tek de or-
taya ¢ikabilir. En sik goriilen bulgu orofasiyal 6dem
olup, olgularin ¢ogunda mevcuttur. Agrisizdir ve
gode birakmaz, genellikle tek taraflidir. Ust dudak
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en sik tutulan bolgedir. Periorbital bolge, yanak, alin,
farenks, dil, damak ve larinks diger etkilenebilen bol-
gelerdir @. Chen ve ark. @ izole unilateral st goz ka-
pagt 6demi ile prezente olan MRS’li bir hasta tanim-
lamislardir. Periferik fasiyal paralizi olgularin % 47
ile % 90’1nda goriilmektedir. Sinir dokusunun granii-
lomatdz infiltrasyonu ve 6dem sonucu gelistigi diisii-
niilmektedir ©. Fasiyal paralizi siklikla tek taraflidr,
ancak cift tarafli da olabilir. Dilde fissiir ise vakalarin
% 30-40’1inda goriiliir, ancak saglikli popiilasyonda
da goriilebilmesi nedeniyle tek basina tan1 koyduru-
cu degildir ©. Olgumuzda, alt dudakta ¢ok belirgin
olmayan 6dem, sag tarafta besinci kez niiks eden pe-
riferik fasiyal paralizi vardi. Multipl fissiirlerden olu-
san cografik dil ile klasik triad tamamlaniyordu.

Etiyolojide tiiberkiiloz, odontojenik infeksiyonlar,
Compylobacter jejuni, Cytomegaloviriis, Epstein-
Barr viriis, Varisella zoster viriis, Herpes simplex
viriis gibi infeksiyonlar, adenotonsillit, dental granii-
lomlar, alerji, genetik predispozisyonlar ve T lenfo-
sit fonksiyon bozuklugu gibi bir¢ok faktoér sorumlu
tutulmus, ancak higbirinin rolii net olarak ispatlan-
mamustir ¢?. Feng ve ark. ® MRS’li 44 hastay1 ret-
rospektif olarak taramis, 13 (% 29,5) hastada aile &y-
kiisii oldugu, 17 (% 38,6) hastanin temporal kemik
BT’sinde geniglemis fallopian kanali oldugu, 20/23
(% 87) hastada ise pozitif besin alerjisi oldugu tespit
etmislerdir. MRS nin otozomal dominant gegis goste-
rebilecegi ve sorumlu genin 9. kromozomun kisa ko-
lunda lokalize oldugu bildirilmistir, ancak bu olguda
aile oykiisii yoktu ©.

Tani, klinik bulgularla konulur ©. Odemli mukoza-
dan alinan 6rnegin patolojik analizinde; non-kazefiye
epiteloid hiicreli graniilomlar, Langerhans tipi dev
hiicreler, non-spesifik inflamasyon ve fibrozis goriile-
bilmektedir. Histopatolojik bulgular, taniy1 destekler,
ancak bu bulgularin olmamas1 durumunda tan1 ekarte
edilemez. Odemli bdlgenin histolojik incelemesin-
de non-kaze6z graniilomlarin saptanmasi MRS’nin
sarkoidoz ve Crohn hastaliginin bir varyanti olabi-
lecegini diisiindiirmiistiir. Orofasiyal graniilomato-
zisi Crohn hastaliginin baslangi¢ bulgusu ya da oral
yerlesimli Crohn hastaligin1 oligosemptomatik form
MRS olarak kabul eden arastimacilar vardir ©. Bu
nedenle MRS tanis1 alan hastalar Crohn hastaligi ve
sarkoidoz gelisimi agisindan takip edilmelidir.

Uzerinde fikir birligine varilmis bir tedavi protokolii
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yoktur. Fasiyal paralizi spontan olarak diizelebildigi
gibi kalict da olabilmektedir “9. Tedavi medikal veya
cerrahi olabilir. Tedavide kortikosteroidlerin ddemi
ve doku zedelenmesini dnledigi, dolayisiyla fasiyal
sinir iizerindeki 6demi azaltarak fasiyal paralizinin
diizelmesinde etkili oldugu bildirilmistir. Medikal te-
davi secenekleri arasinda, kortikosteroidlerin disinda
immiinsiipresif ajanlar, antibiyotikler (penisilin, tet-
rasiklin, eritromisin, klindamisin), minosiklin, anti-
histaminikler, danazol, hidroklorokin ve clofazimin
denenmistir. Antilepramatdz ajan olan clofaziminin
orofasial 6dem ve granulom gelisimini azalttig1 bil-
dirilmistir V. Clofazimin ve minosiklin’in kortikos-
teroidlerle beraber ya da tek basina kullanilarak et-
kili olabildikleri gosterilmistir ?. Giincel bir tedavi
metodu olarak tiimor nekrosis faktor-o blokeri olan
adalimumab kullanilmis, sendromun biitiin semptom-
larinda total remisyon oldugu gozlenmistir '». Rad-
yoterapi tedavide denenmis ancak yarar1 gosterileme-
migtir 'V, Medikal tedaviye yanit alinamayan hallerde
cerrahi tedavi secenegi orta fossa ya da transmastoid
yolla yapilan fasiyal sinir dekompresyonudur. Sub-
total fasiyal sinir dekompresyonu yapilan 8 olgulu
bir ¢aligmada, hastalar 2-5 yil arasi izlenmis, hicbir
hastada fasiyal palsi atagi izlenmemistir. Fasiyal si-
nirde 6dem; mastoid segmentinde biitiin hastalarda,
timpanik segment ve genikulat ganglionda 5 (% 62,5)
hastada, labirentin segmentde ise 1 (% 12,5) hastada
gozlenmistir . Ayrica cerrahi yaklasimla cheilop-
lasty ve blepharoplasty yapilarak fasial 6dem azal-
tilabilir Y. Herhangi bir tedavi yonteminin tam bir
remisyon yaptigi bildirilmemistir V. Fasiyal sinirin
klinik bulgulari, olgumuzda prednizolon tedavisi ile
dordiincii haftada diizelmistir.

Sonug olarak, MRS nadir goriilen bir sendromdur.
Bu nedenle klinik olarak tespit edilen bulgular goz-
den kagmakta ve hastaligin teshisinde gecikmelere
yol agmaktadir. Bu olgunun rekiirren fasiyal paralizili
hastalara yaklasimda yol gosterici olacag: diisiince-
sindeyiz.
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