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Melkersson-Rosenthal sendromu, orofasiyal ddem,
tekrarlayan fasiyal sinir paralizisi ve fisstrli dil ile
karakterize olan nadir bir hastaliktir. Bu sendromun
Klasik ticlemesi olduk¢a nadir olup genellikle mo-
nosemptomatik veya oligosemptomatik olarak ken-
dini gosterir. Bu olgu bildirimizde; dudak ve goz
cevresinde sislik yakinmalar1 nedeniyle yapilan in-
celemeler sonucunda; inkomplet Melkersson-Ro-
senthal sendromu tanist konulan hasta sunulmus-
tur. Sebebi bilinmeyen fasiyal paralizi ve yiizde 6de-
mi olan olgularin ayirict tanisinda Melkersson-Ro-
senthal sendromu akla gelmeli, “inkomplet “ olgu-
larin, bu hastalarin énemli bir béliimiini olustur-
dugu unutulmamalidir.

(Asthma Allergy Immunol 2012;10:38-42)
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ABSTRACT

Melkersson-Rosenthal syndrome is a rare disease
characterized by orofacial edema, recurrent facial
nerve paralysis and fissured tongue. The classical tri-
ad of this syndrome is very rarely seen that usually
occurs as monosymptomatic or oligosymptomatic
involvement. In this case report, we present a pati-
ent with a history of recurrent labial and eyelid ede-
ma diagnosed with incomplete Melkersson-Rosent-
hal syndrome. In the differential diagnosis of pati-
ents with facial paralysis and orofacial edema, Mel-
kersson-Rosenthal syndrome should be considered
and it should be remembered that incomplete cases
compose a great number of these patients.

(Asthma Allergy Immunol 2012;10:38-42)
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GiRis

Genellikle ikinci ve tictincii dekadlarda bas-
layan, tekrarlayici periferik fasiyal paralizi,
orofasiyal 6dem ve fisstirli dil Giclemesiyle ka-
rakterize, ndro mukokiitan graniilomatdz bir
hastalik olan Melkersson-Rosenthal sendromu
(MRS), tan1 ve tedavisinde giicliiklerle karsila-
silan bir tablodur. Klasik ti¢clemeye ait bulgula-
rin her zaman ortaya ¢tkmamasi veya belirtile-
rin zaman igerisinde tek tek ortaya ¢ikmasi, ta-
niy1 koymada karsimizda onemli bir sorun
olarak durmaktadir. Dudak ve yiiz ¢evresinde-
ki agrisiz, gode birakmayan sislik-6dem olgu-
larin neredeyse tamaminda gozlenirken, fis-
sirlit dil belirtisi ise olgularin sadece %30-
40'1inda vardir!-31,

Bu olgu sunumunda, yakinmalar ilk olarak
yaklasik yedi y1l once baslayan, daha 6nce fark-
I1 tanilar almis inkomplet MRS’li bir hasta su-
nulmustur.

OLGU SUNUMU

Yaklasik olarak dokuz yildir devam eden, sa-
dece oral steroid tedavisiyle semptomlarinda ge-
cici diizelme olan 21 yasindaki erkek hasta, du-
dak ve goz cevresinde sislik yakinmalariyla kli-
nigimize basvurdu. Hastanin yapilan ilk muaye-
nesinde, goz kapaklari ve dudaklarda agrisiz,
cevre dokulardan ayirt edilebilen sert kitlelerin
oldugu gozlendi (Resim 1).

Laboratuvar incelemelerinde, tam kan sayi-
mi1, sedimentasyon, serum biyokimyasi, olasi
bir odontojenik infeksiyona yonelik (viral-bak-
teriyel) serolojik incelemeler, kompleman di-
zeyleriyle tiroid fonksiyonlar1 ve tiroid otoanti-
kor 6lctimleri yapildi. Sayilan tiim bu inceleme-
ler sonucunda, sadece kas enzimlerinin, normal
degerlerin biraz daha tistiinde oldugu saptandi
(kreatin kinaz: 389 U/L, LDH: 477 U/L).

Olas1 bir otoimmiin etkeni ortaya koymaya
yonelik yapilan laboratuvar tetkikleri de nor-
mal olarak bulundu. Klinigimizde yapilan aller-
ji deri testleri, otolog serum deri testi ve yama
testlerinde de hastanin klinigini ac¢iklayabilecek
sonuclar bulunmadi.

Resim 1. Hastanin tedavi 6ncesi yliz goriiniimii.

Hastanede yatirilarak takip edilen hastamiz-
da, zamanla mevcut bulgulara ek olarak, skrotal
ve servikal bolgelerde, ortalama c¢aplart 1-3 cm
olan, sert, agrisiz, hareketli kitleler ortaya ¢ikt.

GOz cevresinden yapilan biyopsinin patolo-
jik incelemesi; “nonspesifik 6dem”, servikal kit-
le/doku orneginin patolojik incelemesi ise;
“grantilomatoz bir hastaligi distiindtiren nodi-
ler nekrotizan histiyositik olay” olarak rapor
edildi. Sol alt ekstremitede siddetli kas agris1 ne-
deniyle yapilan manyetik rezonans goriintiile-
mede “stipheli” miyozit bulgularn gozlendi.
Hastanin kas agrisi yakinmalari, kisa streli
nonsteroid antiinflamatuvar ila¢ (diklofenak
sodyum 100 mg tablet 1 adet/glin peroral, iki
gilin) tedavisi sonrasi tamamen kayboldu ve tek-
rarlamadi. Bu nedenle manyetik rezonans go-
riintiilemede saptanan “stipheli” miyozit 6n ta-
nisina yonelik ileri bir inceleme yapilmadi.

Servikal alandaki kitle ile ayn1 zamanda or-
taya cikan, skrotal alandaki kitleden biyopsi
alinmasina hasta onam vermedi. Hastanin Kli-
nigimizde takip edildigi donemde, s6zii edilen
kitle, degisiklik gostermeden sebat etmekteydi.

MRS ayirici tanisinda olasi diger nedenleri
(sarkoidoz, crohn hastalig1 gibi) dislamak ama-
ciyla, akciger grafisi, toraks-abdomen-pelvik
bilgisayarli tomografi, orbita manyetik rezo-
nans goriintiileme, spirometri, serum anjiyo-
tensin donistiiriicti enzim diizeyi, 24 saatlik id-
rar kalsiyumu, PPD, elektrokardiyografi, ASMA
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(anti-smooth muscle antibodies) tetkikleri ya-
pildi. Tetkik sonuclar ve oftalmolojik, gastroin-
testinal sistem, solunum ve kardiyovaskiiler sis-
temler, ilgili kliniklerce yapilan konsiiltasyon-
larda normal olarak degerlendirildi.

Fasiyal paraliziyi akla getirecek belirti ve bul-
gular1 olmamakla birlikte, hastanin gecmisinde
elektromiyografi (EMQG) ile tespit edilmis olan
“fasiyal paralizi” oykiisiiniin olmas1 nedeniyle
tekrarlanan EMG incelemesinde, sinir tutulu-
mu gozlenmedi. Bununla birlikte, 6z gecmisin-
de EMQG ile kanitlanmus fasiyal paralizi ataginin
olmasi, dudak ve goz cevresinde 6demin varlig
ile servikal doku biyopsisinde de graniilomattz
hastalik bulgular1 olmasi {izerine inkomplet
MRS tanist konuldu.

Gormesini olumsuz etkileyen, goz cevresin-
deki lezyon alanina topikal anestezi yapildiktan
sonra, dort farkli noktadan, tiiberkiilin enjekto-
rd ile 10 mg/mL triamsinolon asetat uygulandi
(Resim 2). Siklosporinin, 6zellikle T hiicre araci-
I1 inflamatuvar stirecteki etkinliginin bilinmesi,
ilaca bagli yan etkilerin genellikle doz bagiml
ve geri donuslii olmasi nedeniyle uygun bir se-
cenek olabilecegi diistincesiyle steroid tedavisi-
ne eklenmesine karar verildi (prednizolon tab-
let 60 mg/giin, siklosprorin tablet 100 mg/giin).

Hastanin steroid tedavisi haftada 10 mg
azaltilarak sonlandirild: ve siklosporinle tedavi-
sine devam edildi. Bu tedavi semasu ile belirti ve

Resim 2. intralezyonel kortikosteroid enjeksiyonu uygu-
lamasi.

bulgularinda gerileme saglanan hastada, steroid
dozunun azaltilmasi doneminde (prednizolon
tablet 20 mg/giin kullanmakta iken) niiks goz-
lendi (Resim 3,4).

TARTISMA

MRS'nin etyopatogenezi heniiz kesin olarak
bilinmemektedir. Bununla birlikte, MRS’nin
otozomal dominant gegisinin oldugu, doku-
zuncu kromozomun kisa kolunda sorumlu ge-
nin yer aldiginin gosterilmesiyle ortaya konul-
musturl¥. Ailesel yatkinliga ek olarak cesitli vi-

Resim 3. Hastanin tedavinin birinci ayindaki ytiz gortinti-
mii.

Resim 4. Oral steroid tedavisinin azaltildigi donemde
tekrarlayan klinik bulgular.
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ral etkenlerle allerjik etkenler de MRS etyoloji-
sinde rol alir!>©l,

MRS hastalarinda en sik goriilen belirti olan
orofasiyal 6dem, agrisiz, gode birakmayan nite-
likte olmakla birlikte, tekrarlayan ve uzun siiren
bu 6dem tablosunu takip eden fibrozis nede-
niyle 6demli alan sert olarak palpe edilebilir.
Uclemenin bilesenlerinden birisi olan fasiyal si-
nir paralizisi, genellikle orofasiyal ddemin ne-
den oldugu basi ya da fasiyal sinirin grantilo-
matoz doku ile infiltrasyonu sonucu ortaya ¢i-
karl!l. Genellikle tek tarafli ve tekrarlayan nite-
likte olan fasiyal sinir paralizisinin klinik 6zel-
likleri Bell paralizisi ile benzerdir. Fisstirli dil
bulgusu ise, MRS'nin en az goriilen belirtisi
olup, genellikle dilin 2/3 6n kismi etkilenir.
Saglikli kimselerde de dilde benzer gorintim
olabileceginden, bu bulgu tani igin tek basina
yeterli degildir.

Benzer belirti ve bulgular1 tasiyan pek cok
hastalik, MRS'nin ayiria1 tanisinda akilda tutul-
malidir. Orofasiyal alanda 6deme neden olan;
anjiyoddem, siiperior vena kava sendromu, hi-
potiroidizm, lenfoma gibi hastaliklar ile miyas-
tenia gravis, multipl skleroz, Guillain-Barre
sendromu gibi tekrarlayan fasiyal paralizi ne-
denleri bunlara 6rnek olarak verilebilir.

Granilomat6z inflamasyon, MRS'nin te-
mel histopatolojik bulgusu olmakla birlikte sa-
dece MRS’ye 6zgii bir durum olmayip, sarko-
idoz ve Crohn hastaliginda da benzer gori-
niim vardir.

[Ik boliimde tanimlanmis olan klasik ticle-
meye ait belirti ve bulgular, her zaman ayni an-
da bulunmayabilir. MRS olgularinin sadece %8-
18 kadarinda klasik ti¢ bulgu bir arada bulu-
nurlll. Bu nedenle, klasik iiclemeye ait semp-
tomlardan biri veya ikisinin varligina, histopa-
tolojik incelemede saptanan graniillomatoz bul-
gularin da eklenmesiyle tani konur. Mono-
semptomatik veya oligosemptomatik MRS ola-
rak da adlandirilan bu durumlar, hastaligin kla-
sik formuna gore daha sik olarak karsimiza ¢ika-
bilir. Bu nedenle MRS, sebebi ortaya konama-
yan orofasiyal 6demi veya tekrarlayan fasiyal

paralizisi olan hastalarin ayirici tanisinda akil-
da tutulmalidir.

Tan1 konulmas: oldukg¢a gii¢ olan ve anji-
yoddem ile siklikla karistirilan MRS’nin teda-
visi de pek yiiz gtildiirticti degildir. Etyolojinin
genellikle belirsiz olmasi, tedavide de istenen
sonuclarin alinmasini gliclestirir. Graniiloma-
toz dokunun cerrahi eksizyonu ile saglanan
semptomatik diizelme de tekrarlama egilimin-
dedir.

Bizim de hastamizda uyguladigimiz lezyon-
lu alana kortikosteroid enjeksiyonunun, siste-
mik steroid tedavisine es deger derecede basari-
It oldugu One sirilmekle birlikte, uygulama
alaninda skar dokusu gelisimine ve kas doku-
sunda dejenerasyon ve nekroza yol acgabilecegi
de goz 6niinde tutulmalidir”-9),

Olgumuzda lezyon alanina uyguladigimiz
steroide bagli olarak istenmeyen durumlar
meydana gelmedi. Bununla birlikte oral steroid
tedavisinin kesilmesinden sonra, tek tedavi aja-
n1 olarak kalan siklosporin ile maalesef basarili
olunamadi. Oz ge¢misinde uzun siireli steroid
tedavisine bagli psikoz atagi oykiisii de olan
hastamizin, oral steroid tedavisine devam et-
mek istememesi nedeniyle zaman icerisinde be-
lirti ve bulgular: tekrarladi.

MRS tedavisinde yiliz bolgesindeki Odeme
yonelik olarak oral steroid tedavisi disinda, an-
tihistaminler, antibiyotikler, salazostlfapiridin
ve hatta radyoterapi bir umutla denenmis fakat
kalict sonug ahnamam1§t1r[1]. Infliksimab, tali-
domid ve ketotifen de siklosporin gibi oral ste-
roid tedavisine alternatif olarak denenmis olan
diger tedavi secenekleridir! 1%,

Sebebi bilinmeyen tekrarlayan fasiyal parali-
zi ve yiizde 0demi olan olgularda ayirici tanida
akla gelmesi gereken MRS, tanisinda oldugu gi-
bi tedavisinde de giicliiklerle karsilasilan 6nem-
li bir klinik durumdur. Graniilomatoz dokunun
gelisimin engellenmesi icin erken dénemde ste-
roid tedavisinin baslanmasi su an icin tek ve en
uygun tedavi secenegidir.
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