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ÖZ

Melkersson-Rosenthal sendromu, orofasiyal ödem,
tekrarlayan fasiyal sinir paralizisi ve fissürlü dil ile
karakterize olan nadir bir hastalıktır. Bu sendromun
klasik üçlemesi oldukça nadir olup genellikle mo-
nosemptomatik veya oligosemptomatik olarak ken-
dini gösterir. Bu olgu bildirimizde; dudak ve göz
çevresinde şişlik yakınmaları nedeniyle yapılan in-
celemeler sonucunda; inkomplet Melkersson-Ro-
senthal sendromu tanısı konulan hasta sunulmuş-
tur. Sebebi bilinmeyen fasiyal paralizi ve yüzde öde-
mi olan olguların ayırıcı tanısında Melkersson-Ro-
senthal sendromu akla gelmeli, “inkomplet “ olgu-
ların, bu hastaların önemli bir bölümünü oluştur-
duğu unutulmamalıdır. 

(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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G‹R‹fi
Genellikle ikinci ve üçüncü dekadlarda baş-

layan, tekrarlayıcı periferik fasiyal paralizi,
orofasiyal ödem ve fissürlü dil üçlemesiyle ka-
rakterize, nöro mukokütan granülomatöz bir
hastalık olan Melkersson-Rosenthal sendromu
(MRS), tanı ve tedavisinde güçlüklerle karşıla-
şılan bir tablodur. Klasik üçlemeye ait bulgula-
rın her zaman ortaya çıkmaması veya belirtile-
rin zaman içerisinde tek tek ortaya çıkması, ta-
nıyı koymada karşımızda önemli bir sorun
olarak durmaktadır. Dudak ve yüz çevresinde-
ki ağrısız, gode bırakmayan şişlik-ödem olgu-
ların neredeyse tamamında gözlenirken, fis-
sürlü dil belirtisi ise olguların sadece %30-
40’ında vardır[1-3].

Bu olgu sunumunda, yakınmaları ilk olarak
yaklaşık yedi yıl önce başlayan, daha önce fark-
lı tanılar almış inkomplet MRS’li bir hasta su-
nulmuştur. 

OLGU SUNUMU
Yaklaşık olarak dokuz yıldır devam eden, sa-

dece oral steroid tedavisiyle semptomlarında ge-
çici düzelme olan 21 yaşındaki erkek hasta, du-
dak ve göz çevresinde şişlik yakınmalarıyla kli-
niğimize başvurdu. Hastanın yapılan ilk muaye-
nesinde, göz kapakları ve dudaklarda ağrısız,
çevre dokulardan ayırt edilebilen sert kitlelerin
olduğu gözlendi (Resim 1).

Laboratuvar incelemelerinde, tam kan sayı-
mı, sedimentasyon, serum biyokimyası, olası
bir odontojenik infeksiyona yönelik (viral-bak-
teriyel) serolojik incelemeler, kompleman dü-
zeyleriyle tiroid fonksiyonları ve tiroid otoanti-
kor ölçümleri yapıldı. Sayılan tüm bu inceleme-
ler sonucunda, sadece kas enzimlerinin, normal
değerlerin biraz daha üstünde olduğu saptandı
(kreatin kinaz: 389 U/L, LDH: 477 U/L).

Olası bir otoimmün etkeni ortaya koymaya
yönelik yapılan laboratuvar tetkikleri de nor-
mal olarak bulundu. Kliniğimizde yapılan aller-
ji deri testleri, otolog serum deri testi ve yama
testlerinde de hastanın kliniğini açıklayabilecek
sonuçlar bulunmadı.

Hastanede yatırılarak takip edilen hastamız-
da, zamanla mevcut bulgulara ek olarak, skrotal
ve servikal bölgelerde, ortalama çapları 1-3 cm
olan, sert, ağrısız, hareketli kitleler ortaya çıktı.

Göz çevresinden yapılan biyopsinin patolo-
jik incelemesi; “nonspesifik ödem”, servikal kit-
le/doku örneğinin patolojik incelemesi ise;
“granülomatöz bir hastalığı düşündüren nodü-
ler nekrotizan histiyositik olay” olarak rapor
edildi. Sol alt ekstremitede şiddetli kas ağrısı ne-
deniyle yapılan manyetik rezonans görüntüle-
mede “şüpheli” miyozit bulguları gözlendi.
Hastanın kas ağrısı yakınmaları, kısa süreli
nonsteroid antiinflamatuvar ilaç (diklofenak
sodyum 100 mg tablet 1 adet/gün peroral, iki
gün) tedavisi sonrası tamamen kayboldu ve tek-
rarlamadı. Bu nedenle manyetik rezonans gö-
rüntülemede saptanan “şüpheli” miyozit ön ta-
nısına yönelik ileri bir inceleme yapılmadı.

Servikal alandaki kitle ile aynı zamanda or-
taya çıkan, skrotal alandaki kitleden biyopsi
alınmasına hasta onam vermedi. Hastanın kli-
niğimizde takip edildiği dönemde, sözü edilen
kitle, değişiklik göstermeden sebat etmekteydi. 

MRS ayırıcı tanısında olası diğer nedenleri
(sarkoidoz, crohn hastalığı gibi) dışlamak ama-
cıyla, akciğer grafisi, toraks-abdomen-pelvik
bilgisayarlı tomografi, orbita manyetik rezo-
nans görüntüleme, spirometri, serum anjiyo-
tensin dönüştürücü enzim düzeyi, 24 saatlik id-
rar kalsiyumu, PPD, elektrokardiyografi, ASMA
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Resim 1. Hastan›n tedavi öncesi yüz görünümü. 



(anti-smooth muscle antibodies) tetkikleri ya-
pıldı. Tetkik sonuçları ve oftalmolojik, gastroin-
testinal sistem, solunum ve kardiyovasküler sis-
temler, ilgili kliniklerce yapılan konsültasyon-
larda normal olarak değerlendirildi. 

Fasiyal paraliziyi akla getirecek belirti ve bul-
guları olmamakla birlikte, hastanın geçmişinde
elektromiyografi (EMG) ile tespit edilmiş olan
“fasiyal paralizi” öyküsünün olması nedeniyle
tekrarlanan EMG incelemesinde, sinir tutulu-
mu gözlenmedi. Bununla birlikte, öz geçmişin-
de EMG ile kanıtlanmış fasiyal paralizi atağının
olması, dudak ve göz çevresinde ödemin varlığı
ile servikal doku biyopsisinde de granülomatöz
hastalık bulguları olması üzerine inkomplet
MRS tanısı konuldu. 

Görmesini olumsuz etkileyen, göz çevresin-
deki lezyon alanına topikal anestezi yapıldıktan
sonra, dört farklı noktadan, tüberkülin enjektö-
rü ile 10 mg/mL triamsinolon asetat uygulandı
(Resim 2). Siklosporinin, özellikle T hücre aracı-
lı inflamatuvar süreçteki etkinliğinin bilinmesi,
ilaca bağlı yan etkilerin genellikle doz bağımlı
ve geri dönüşlü olması nedeniyle uygun bir se-
çenek olabileceği düşüncesiyle steroid tedavisi-
ne eklenmesine karar verildi (prednizolon tab-
let 60 mg/gün, siklosprorin tablet 100 mg/gün).

Hastanın steroid tedavisi haftada 10 mg
azaltılarak sonlandırıldı ve siklosporinle tedavi-
sine devam edildi. Bu tedavi şeması ile belirti ve

bulgularında gerileme sağlanan hastada, steroid
dozunun azaltılması döneminde (prednizolon
tablet 20 mg/gün kullanmakta iken) nüks göz-
lendi (Resim 3,4). 

TARTIfiMA
MRS’nin etyopatogenezi henüz kesin olarak

bilinmemektedir. Bununla birlikte, MRS’nin
otozomal dominant geçişinin olduğu, doku-
zuncu kromozomun kısa kolunda sorumlu ge-
nin yer aldığının gösterilmesiyle ortaya konul-
muştur[4]. Ailesel yatkınlığa ek olarak çeşitli vi-
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Resim 2. ‹ntralezyonel kortikosteroid enjeksiyonu uygu-
lamas›. 

Resim 3. Hastan›n tedavinin birinci ay›ndaki yüz görünü-
mü. 

Resim 4. Oral steroid tedavisinin azalt›ld›¤› dönemde
tekrarlayan klinik bulgular.



ral etkenlerle allerjik etkenler de MRS etyoloji-
sinde rol alır[5,6]. 

MRS hastalarında en sık görülen belirti olan
orofasiyal ödem, ağrısız, gode bırakmayan nite-
likte olmakla birlikte, tekrarlayan ve uzun süren
bu ödem tablosunu takip eden fibrozis nede-
niyle ödemli alan sert olarak palpe edilebilir.
Üçlemenin bileşenlerinden birisi olan fasiyal si-
nir paralizisi, genellikle orofasiyal ödemin ne-
den olduğu bası ya da fasiyal sinirin granülo-
matöz doku ile infiltrasyonu sonucu ortaya çı-
kar[1]. Genellikle tek taraflı ve tekrarlayan nite-
likte olan fasiyal sinir paralizisinin klinik özel-
likleri Bell paralizisi ile benzerdir. Fissürlü dil
bulgusu ise, MRS’nin en az görülen belirtisi
olup, genellikle dilin 2/3 ön kısmı etkilenir.
Sağlıklı kimselerde de dilde benzer görünüm
olabileceğinden, bu bulgu tanı için tek başına
yeterli değildir. 

Benzer belirti ve bulguları taşıyan pek çok
hastalık, MRS’nin ayırıcı tanısında akılda tutul-
malıdır. Orofasiyal alanda ödeme neden olan;
anjiyoödem, süperior vena kava sendromu, hi-
potiroidizm, lenfoma gibi hastalıklar ile miyas-
tenia gravis, multipl skleroz, Guillain-Barre
sendromu gibi tekrarlayan fasiyal paralizi ne-
denleri bunlara örnek olarak verilebilir.

Granülomatöz inflamasyon, MRS’nin te-
mel histopatolojik bulgusu olmakla birlikte sa-
dece MRS’ye özgü bir durum olmayıp, sarko-
idoz ve Crohn hastalığında da benzer görü-
nüm vardır. 

İlk bölümde tanımlanmış olan klasik üçle-
meye ait belirti ve bulgular, her zaman aynı an-
da bulunmayabilir. MRS olgularının sadece %8-
18 kadarında klasik üç bulgu bir arada bulu-
nur[1]. Bu nedenle, klasik üçlemeye ait semp-
tomlardan biri veya ikisinin varlığına, histopa-
tolojik incelemede saptanan granülomatöz bul-
guların da eklenmesiyle tanı konur. Mono-
semptomatik veya oligosemptomatik MRS ola-
rak da adlandırılan bu durumlar, hastalığın kla-
sik formuna göre daha sık olarak karşımıza çıka-
bilir. Bu nedenle MRS, sebebi ortaya konama-
yan orofasiyal ödemi veya tekrarlayan fasiyal

paralizisi olan hastaların ayırıcı tanısında akıl-
da tutulmalıdır. 

Tanı konulması oldukça güç olan ve anji-
yoödem ile sıklıkla karıştırılan MRS’nin teda-
visi de pek yüz güldürücü değildir. Etyolojinin
genellikle belirsiz olması, tedavide de istenen
sonuçların alınmasını güçleştirir. Granüloma-
töz dokunun cerrahi eksizyonu ile sağlanan
semptomatik düzelme de tekrarlama eğilimin-
dedir.

Bizim de hastamızda uyguladığımız lezyon-
lu alana kortikosteroid enjeksiyonunun, siste-
mik steroid tedavisine eş değer derecede başarı-
lı olduğu öne sürülmekle birlikte, uygulama
alanında skar dokusu gelişimine ve kas doku-
sunda dejenerasyon ve nekroza yol açabileceği
de göz önünde tutulmalıdır[7-9]. 

Olgumuzda lezyon alanına uyguladığımız
steroide bağlı olarak istenmeyen durumlar
meydana gelmedi. Bununla birlikte oral steroid
tedavisinin kesilmesinden sonra, tek tedavi aja-
nı olarak kalan siklosporin ile maalesef başarılı
olunamadı. Öz geçmişinde uzun süreli steroid
tedavisine bağlı psikoz atağı öyküsü de olan
hastamızın, oral steroid tedavisine devam et-
mek istememesi nedeniyle zaman içerisinde be-
lirti ve bulguları tekrarladı.

MRS tedavisinde yüz bölgesindeki ödeme
yönelik olarak oral steroid tedavisi dışında, an-
tihistaminler, antibiyotikler, salazosülfapiridin
ve hatta radyoterapi bir umutla denenmiş fakat
kalıcı sonuç alınamamıştır[1]. İnfliksimab, tali-
domid ve ketotifen de siklosporin gibi oral ste-
roid tedavisine alternatif olarak denenmiş olan
diğer tedavi seçenekleridir[10]. 

Sebebi bilinmeyen tekrarlayan fasiyal parali-
zi ve yüzde ödemi olan olgularda ayırıcı tanıda
akla gelmesi gereken MRS, tanısında olduğu gi-
bi tedavisinde de güçlüklerle karşılaşılan önem-
li bir klinik durumdur. Granülomatöz dokunun
gelişimin engellenmesi için erken dönemde ste-
roid tedavisinin başlanması şu an için tek ve en
uygun tedavi seçeneğidir.
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