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Ozet

Melkersson Rosenthal Sendromu, tekrarlayan fasiyal paralizi, agrisiz ve gode birakmayan orofasiyal 6dem, fissirla dil triadi ile
karakterize, etiyolojisi net olarak bilinmeyen ve nadir gorilen bir hastaliktir. Klasik triadin goériilmesi nadirdir, genellikle tek ya da iki
semptom birlikte goriliir. Bu sunumda, 6ykit ve klinik 6zellikleri ile Melkersson Rosenthal Sendromu tanist konan iki olgu
tartistlacaktir. Otuzbir yasinda bir erkek hastada ve 16 yasinda bir kiz hastada 6yki ve klinik 6zellikleri ile Melkersson Rosenthal
Sendromu’nun tanist konulmustur. Hastalarin her ikisi de 1 mg/kg/glin oral prednizolon ile tedavi edilmistir. Tekratlayan fasiyal
paralizi olgularinda Melkersson Rosenthal Sendromu diistintilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Tekrarlayan Fasiyal Paralizi; Orofasiyal Odem; Melkersson Rosenthal Sendromu.

Melkersson Rosenthal Syndrome: Report of Two Cases

Abstract

Melkersson-Rosenthal Syndrome is a rare disease of unknown etiology, being characterized by the triad of recurrent facial nerve palsy,
gode-free orofacial edema and fissured tongue. Classical triad of this syndrome is rarely present, especially single or two symptoms can
be seen. In this report, two cases who diagnosed as Melkersson Rosenthal Syndrome according to the history and clinical features will
be discussed. Melkersson Rosenthal Syndrome was diagnosed in two patients; thirty-one year old male and 16 year old girl patient,
according to the history and clinical features. Both of them were treated with 1 mg/kg/day oral prednisolone. We will discuss two
cases, which were diagnosed as Melkersson-Rosenthal Syndrome with history and clinical features.

Key Words: Recutrent Facial Nerve Paralysis; Orofacial Edema; Melkersson-Rosenthal Syndrome.

Olgu Sunumu/Case Report o Bagvuru Tarihi: 26.04.2012, Kabul Tarihi: 07.06.2012

Iletigim Adresi: . o For citing/Atf igin:

Dr. Tuba BAYINDIR, Inént Universitesi Tip Bayindir T, Kablan Y, Cicek MT, Erdem T.
Fakdltesi, Kulak Burun Bogaz Hastaliklari, Anabilim Melkersson Rosenthal syndrome: Report of two
Dali, MALATYA cases. ] Turgut Ozal Med Cent 2012;19(4):277-80.
Tel: 0 422 341 06 60/4604 DOI: 10.7247/jtome.19.4.14

Fax: 0 422 34 101 28
e-mail: thayindir@inonu.edu.tr

hraian, PFPin nadie gorlen. edenlerde
111 tekrarlayan PFP’nin nadir gorilen nedenlerden

birisidir. Bu sendrom tekratlayan fasiyal paralizi,

Fasiyal siniri ponstaki cekirdeginden itibaren agristz ve gode birakmayan orofasiyal 6dem,
intrakraniyal, intratemporal ve ckstratemporal seyti fissurlt dil triadt ile karakterize noro-mukokiitan
boyunca etkileyen lezyonlar sonucunda, periferik graniilomatéz bir hastaliktir. Baslangicta bu tic
tipte fasiyal paralizi (PEP) ortaya cikabilir. klinik bulgu her zaman birlikte bulunmayabilir.
Enfeksiyonlar, travma, timotler, metabolik Bulgular, aylar veya yillara yayilan periyod icinde
hastaliklar, konjenital anomaliler, granilomatéz ve farklt zamanlarda tek tek de ortaya cikabilir. En sik
kollajen  doku  hastaliklart gibi pek ok  faktor gorilen bulgu orofasiyal 6dem olup olgularin %80-
PFP’ye neden olabilir. Klinikte en stk rastlanan 100’tnde bulunmaktadir. Dilde fisstr ise vakalarin
PFP ise idiyopatik tipte olanidir (1). Cocuklarda ve %30-40"nda goriilmektedir (3-5).

eriskinlerde tekrarlayan fasiyal paralizinin gériilme
orant %3-11 arasinda degismektedir (2,3).
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MRS nun etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir.
Bununla birlikte ¢esitli  bakteriyel ve viral
enfeksiyonlarin, monosodyum glutamat gibi baz
besin katki maddelerinin ve agir metallere kargt
gecikmis hipersensitivitenin, stres, otoimmin ve
genetik  faktorlerin - etiyopatogenezle  iliskili
olabilecegi ileri stirtilmektedir (4,6). Bu sunumda
Oyki ve klinik 6zellikleri ile MRS tanist konan iki
olgu tartigilacaktir.

Olgu Sunumu

Olgu 1

Otuz bir yasinda erkek hasta klinigimize sag
géziinii  kapatamama, agiz kenarinda kayma
sikayeti ile basvurdu (Resim 1). Hastanin
Oykisiinde yakinmalarimin  iki  glindiir mevcut
oldugu, daha 6nce bir defa sol, iki defa da sagdan
olmak tzere u¢ kez benzer sekilde yiliz felci
gecirdigi (soldan 21 yasinda bir kez, sagdan 24
yasinda ve 27 vyasinda), steroid tedavisi ile bu
yakinmalarin 3-4 hafta icinde dizeldigi 6grenildi.
Soygecmis sorgulamasinda ailede benzer &yki
yoktu. Yapilan muayenede hastanin sag g6zini hig
kapatamadigl, sag nazolabial sulkusun silik oldugu
saptandi (Grade 6 periferik fasiyal paralizi).
Hastada fisstrli dil mevcuttu ayrica orofasiyal
6deminin oldugu saptand: (Resim 1 ve 2).

Olgu 2

On alt yasindaki kiz hasta, sol g6zini
kapatamama, aglz kenarinda kayma sikayeti ile
basvurdu (Resim 3). Oykiisinden ilk kez bes
yasinda iken sol PFP gecirdigi, 8, 10, 12 yaslarinda
benzer sekilde sol taraftan, 13 yasinda iken sag ve
15 yasinda iken altinct kez sol PFP gecirdigi ve bu
ataklarin timiinde steroid tedavisi aldigi, tim
ataklarin  bir ay icinde tama yakin diizelme
gosterdigi 6grenildi. Ozgeemisinde 6zellik yoktu.
Soygeemis sorgulamasinda anne ve babanin birinci
dereceden akraba oldugu, dayisinda bir kez fasiyal
paralizi  gecirme  Oykisi  oldugu  Sgrenildi.
Nérolojik  muayenede  sol  gbziini  hig
kapatamadigl, sol nazolabial sulkusun silik oldugu
saptandt  (Grade 6 periferik fasiyal paralizi).
Hastada sol tarafta orofasiyal 6dem ve fisstirla dil
mevcuttu (Resim 3 ve 4).

Otolojik muayene normaldi. Diger sistemlerin
muayenesinde Ozellik yoktu (Tam kan sayimi,
biyokimya, sedimantasyon, CRP ve ASO degerleri
normaldi). Enfeksiyoz etiyolojiye yonelik yapilan
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serolojik testlerde ve otoimmiin panelde patolojik
bulgu yoktu. Akciger grafisi, odyometri ve
timpanometri testleri, temporal ve kraniyal MR
normal olarak degerlendirildi. 1 mg/kg/gtn oral
prednizolon tedavisi baglanarak, giin agir1 10 mg
azaltlmak suretiyle 17. ginde kesildi. Klinik
bulgular dort hafta icinde tamamen diizeldi.

Resim 1. Olgu 1’de periferik fasiyal paralizi
ve orofasiyal 6dem gorintisii

Resim 2. Olgu 1’de dilde fissiir goériintisi

Otolojik  muayene  ve  diger  sistemlerin
muayenesinde Ozellik yoktu (Tam kan sayimi,
biyokimya, sedimantasyon, CRP ve ASO degerleri
normaldi).

Enfeksiyoz etiyolojiye yonelik yapilan serolojik
testlerde ve otoimmiin panelde patolojik bulgu yoktu.
Serum ve BOS orneginde izoelektrik fokuslama ve
immunoblot  yoluyla yapilan  oligoklonal —IgG
sonucunun negatif gelmesi tzerine multipl skleroz
veya diger otoimmiin hastaliklar ekarte edildi.
Akciger grafisi, odyometrik testleri, temporal ve
kraniyal MR normal olarak degerlendirildi. 1
mg/kg/glin oral prednizolon tedavisi baslanarak, giin
astr1 10 mg azaltilmak suretiyle 15. giinde kesildi.
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Resim 3. Olgu 2’de periferik fasiyal paralizi ve
orofasiyal 6dem gorintiisi

Resim 4. Olgu 2’de dilde fissiir goriintiisii

Melkersson Rosenthal Sendromu, 1928 yilinda
tekrarlayan fasiyal paralizi ve orofasiyal 6dem
bulgulari olan olguyu tanimlayan Melkersson, 1930
yilinda bu sendromun d¢ilincii bulgusu olan dildeki

fisstirleri  tanimlayan =~ Rosenthal’e  ithafen
Melkersson ~ Rosenthal ~ Sendromu  olarak
anilmaktadir.

MRS’ nun etiyopatogenezi tam olarak
bilinmemektedir. Literatirde MRSu ile ilgili

yaymnlar genellikle sporadik olgular seklinde yer
almaktadir. Bunun yani sira, cok az sayida ayn
aileden 3-5 kiside MRSu tanimlanan yayinlar da
mevcuttur. MRS nun otozomal dominant kalitim
gosterdigi bilinmektedir. Bu hastaliga neden olan
gen lokalizasyonu ve sorumlu gen bilinmemekle
birlikte, novo translokasyon t(9;21) (p11;pll)
vakast bildirilen bir hasta nedeniyle 9pl1
bélgesinin de kritik oldugu disinilmektedir (7-
10).
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Bu sendromda en sik gorilen bulgu orofasiyal
6dem olup olgularin %80-100"tinde
bulunmaktadir. Orofasiyal 6dem, bazen fasiyal
paraliziden 6nce sendromun ilk bulgusu olarak
ortaya ¢ikabilmektedir. Klinik olarak agrisiz, gode
birakmayan, genellikle tek tarafli ve daha ¢ok st
dudak tutulumu seklindedir. Yanak, damak, dis e,
dil, farinks, larinks, alin ve periorbital bélge daha
az etkilenen diger yerlerdir. Tekrarlar sonucu
fibrosis ve yumusak doku hiperplazisi gelistiginde
ise kalict olabilir (3-5,7).

MRS, tekrarlayan PFP  nedenleri arasinda
‘idiyopatik’ alt bashgt icinde yer almaktadir. Klinik
olarak idiyopatik fasiyal paralizinin en sik nedeni
olan Bell paralizisine benzeyen fasiyal paralizi
MRS’li olgularin %47-90’inda goriilmektedir (5).
Sinir dokusunun granitilomatdz infitrasyonuna veya
6dem basisina  bagh olarak  gelistigi
distnilmektedir (7).

Fasiyal paralizi genellikle tek tarafli olmakla birlikte
bazen iki tarafli da olabilmektedir. MRS’da fasiyal
paralizinin = yan1  sira  olfactorius,  trigeminus,
vestibulococlearis, vagus, glossofaringeus,
hypoglossus gibi diger kraniyal sinir paralizileri ve
otonom bozukluklar da goriilebilmektedir (4,11).

MRS’ nun klasik triadinin Ggtinciisti olan fisstrli
dil, fasiyal paralizi ve orofasiyal 6dem bulgularina
gore daha az siklikta ve olgularin %30-40’inda

gorilmektedir  (6,7). Genel populasyonda da
gorilen bir gelisim anomalisi olarak
tanimlandigindan - MRS’nun  tanist  icin  diger

bulgulara gére daha az 6nemlidir (7).

Klasik ti¢ bulgu varliginda, ek bir tetkike gerek
duyulmadan MRS tanisint klinik olarak koymak
mumkindir. Ancak MRSnun temel t¢ bulgusu
her zaman birlikte bulunmayabilmekte; her bir
bulgu farkli zamanlarda tek tek de ortaya
ctkabilmektedir. Klasik triadin tekrarlayan PFP ve
orofasiyal 6dem gibi major bulgularindan en az
birinin olmasi halinde tani i¢in yiizdeki 6demden
cilt  biyopsisi yapilarak histopatolojik  olarak
grantilamatéz keilitisin gOsterilmesi gerekmektedir
(12).

Bizim her iki olgumuzda; tekrarlayan PFP, yizde
6dem ve fissirld dil varligi, yapilan tetiklerle
sitomegalovirus, enfeksiyéz mononiikleozis, sifiliz,
herpes simpleks, varisella zoster virus, lyme,
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immiinoglobilin diizeyleri, antiniikleer antikorlari
negatif veya normal sinirlarda saptanmis, otitis
media, diyabetes mellitus, l6semi veya diger
timorler gibi tekrarlayan PFP’ye neden olabilecek
olast nedenler diglanmis oldugundan biyopsi
yapilmasina gerek kalmadan MRS tanist konuldu.

Burada sunulan ikinci olgu bize yedinci kez
tekrarlayan PFP ile basvurmustu. Literatirdeki
MRS olgularinda PFP’nin genellikle 3-4 defa
tekrarladigy bildirilmektedir (5,6). Cok nadir olarak
bu sayinin 5-6 defa olabilecegi bildirilmistir.
Bildigimiz kadartyla bu giine kadar yapilan
bildirimlerde yedi kez gecirilmis PFP olan olgu
bulunmamaktadir. Bu hastada anne ve babanin
birinci dereceden akraba olmasi, dayisinda
MRS’ nun diger bulgulari olmasa da bir kez fasiyal
paralizi gecirme Oykiistinin bulunmast familyal
MRS ihtimalini de disindirmis ve olgunun bu
yoniyle takibi planlanmustir.

MRS’Iu hastalarda asd soru tedavi yaklagiminin
nasl olmasi gerektigi ile ilgilidir. Fasiyal paralizi
spontan iyilesebilecegi gibi kalict da olabilir.
Genellikle eriskin dénemde baslayan bir hastalik
olarak  bildirilmisse de, sundugumuz ikinci
olgumuzda oldugu gibi c¢ocukluk c¢aginda da
baslayabilmektedir. MRS’lu  bir  hastayla
karsilasildiginda spontan iyilesmeyi beklemek veya
herhangi bir ilagla tedaviyi tercih etmek veya
hastaligin baslangi¢ yast, baslangic semptomu gibi
diger faktorleri g6z Ontinde bulundurarak hangi
tedavinin tercih edilecegi ve ne kadar stre
kullanilacagina dair kesin, kanita dayalt standart bir
tedavi yaklasimi bulunmamaktadir.

Literaturde, tedavide kortikosteroidlerin
kullanilmasiyla  ilgili  olarak  farkli  sonuglar
bulunmaktadir. Kortikosteroidlerin 6demi ve doku
zedelenmesini onledigini, bu  hastalarda

kullaniminin  yarar sagladigt yoniinde yayinlar
oldugu gibi tedavinin kismen yaratl veya hig yararl
olmadigina dair yayinlar da mevcuttur (4,7,8,12,13).
Kortikosteroidler tedavide topikal, lezyon i¢i veya
sistemik yolla kulanilabilmektedir (13). Ayrica
klofazimin, minoksilin, metotreksat, danazol,
dapson, stilfasalazin, hidroklorokin, difenhidramin,
penisilin, tetrasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi
ilaclar da steroidlere alternatif veya steroidletle
kombine olarak denenmistir (8). Medikal tedaviye
yanit vermeyen olgularda nadiren de olsa fasiyal
sinit dekompresyonu ve keiloplasti gibi cerrahi
yontemlerde uygulanabilir (3,12).
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Bizim her iki hastamizda prednizolon tedavisi ile
yaklastk dort haftada tamamen dizelme oldugu
gbzlenmistir.

Sonu¢  olarak, tekrarlayan  fasiyal paralizi
olgularinda MRS’ nun nadir gdrilen nedenlerden
biri oldugu, tedaviye ragmen niikslerin ka¢inilmaz
olabilecegi, tedavilere yamitin bireysel farklidiklar
tasidig1 ve kronik seyirli bir hastalik oldugu akilda
tutulmalidur.
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