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Özet

REKÜRREN FASİYAL PARALİZİNİN NADİR
GÖRÜLEN BİR NEDENİ: MELKERSON-
ROSENTHAL SENDROMU
Melkersson-RosenthalSendromu (MRS) tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi, yüz bölgesinde ödem ve dilde
fissürleşme triadı ile görülen nöromukokütanöz,
granülomatöz bir hastalıktır. Klasik triadın tüm bulguları
seyrek olarak gözlenir, genellikle bir veya iki
semptombirlikte görülür. Etyolojisi tam olarak
bilinmemekte olup genetik ve edinsel faktörler rol
almaktadır. Pediatrik yaş grubunda daha az sıklıkta
görülen bu hastalık hayatın 2. ve 3. dekadında görülme
sıklığı artar. Hastalık genelde spontan veya medikal
tedaviyle geriler fakat bazı hastalarda progresif seyredip
fasiyal sinir dekompresyonu gerekebilmektedir. Tedavi
semptomatiktir ve medikal tedavide steroid, NSAİİ ve
antibiyotik kullanılmaktadır. Tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi olgularında ayırıcı tanıda düşünülmelidir.
Bu yazıda oldukça nadir görülmesi ve klasik triadın bir
arada olması nedeniyle cilt biyopsisine gerek kalmadan
Melkersen-Rosenthal Sendromu tanısı alan bir hasta
sunulmuştur.

Abstract

A RARE CAUSE OF RECURRENT FACIAL
PARALYSIS: MELKERSON-ROSENTHAL
SYNDROME
Melkersson-Rosenthal Syndrome is a neuro-
mucocutaneous granulomatous disease. It is
characterized by recurrent facial nevre paralysis,
orofacial edema and fissured tongue. Classical triad of
this syndrome is very rarely seen, generally only one or
two symptoms can be seen. The cause of Melkersson-
Rosenthall Syndrome is unknown, but genetic and
acquired factors may play a role. This syndrome is
very rare in childhood, it is more frequently seen in the
second and the third decades of life. The disease
usually regresses spontaneously or with medical
treatment but it can progress and facial nevre
decompression may be required in some patients.
Treatment is symptomatic and may include medical
therapies such as nonsteroid anti-inflamatory drugs,
steroids and antibiotics. In differential diagnosis of
recurrent facial paralysis Melkersson-Rosenthal
Syndrome must be considered. We present a 23 years
old man admitted to our hospital because of recurrent
facial paralysis and diagnosed as Melkersson-
Rosenthal Syndrome without scin biopsy.

Anahtar kelimeler: Fasiyal paralizi, Fissürlü dil,
Melkerson-Rosenthal sendromu
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Giriş

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS); reküren periferik fasiyal paralizi, ağrısız ve gode bırakmayan orofasiyal
ödem, fissürlü dil triadı ile gözlenen nöro-mukokütan, granülomatöz bir hastalıktır. Klasik triadın görülmesi çok
nadir olup genellikle bir veya iki semptombirlikte görülür. Çocuk yaş grubunda daha seyrek görülen bu
sendrom20-30 yaşlar arasında daha sık görülmektedir. Otozomal dominant kalıtım gösterdiği bildirilmiştir. En sık
orofasiyal ödem görülmekte olup olguların %80 - %100’ünde mevcuttur. Fissürlü dil ise olguların %30-40’ında
görülmektedir [1]. Etiyolojide herpes simpleks ve odontojenik enfeksiyonlar, tüberküloz, adenotonsillit, T lenfosit
fonksiyon bozukluğu gibi birçok faktör sorumlu tutulmuş fakat hiçbirinin rolü net olarak ispatlanamamıştır [2].
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Ödem genellikle tek taraflı ve ağrısız olup, gode bırakmaz. Tekrarlayan ataklar fibrozis ve lokalize yumuşak doku
hiperplazisi oluşturabilir. Periferik tip fasiyal paralizi; genellikle tek taraflı, bazen çift taraflı, tekrarlayıcı ve
kontralateral olarak ortaya çıkabilir [3,4]. Tedavi medikal veya cerrahi olabilir. Medikal tedavide; steroidler,
immünsüpresif ajanlar, danazol, antibiyotikler, klofazimin, NSAİİ, antihistaminikler ve hidroklorokin
kullanılabilir. Medikal tedaviye cevap alınamayan ve progresif seyreden olgularda cerrahi tedavi fasiyal sinir
dekompresyonudur [5]. Bu vakayı, oldukça nadirgörülmesi ve klasik triadın bir arada olması nedeniyle periferik tip
fasiyal paralizilerde Melkersson-Rosenthal sendromu tanısını akılda tutulması ve bununla birlikte bu hastalıkta tanı
ve tedaviyaklaşımımızı sunmayı amaçladık.

Olgu Sunumu

Yirmi üç yaşında erkek hasta,10 gündür yüzünün sağ yarısında uyuşma, üst dudakta şişlik ve ağız köşesinin sol
tarafa doğru kayması şikayetleriyle polikliniğimize başvurdu. Hikayesindehastanın bize gelmeden önce başka bir
sağlık kuruluşuna başvurduğu, beyin bilgisayarlı tomografisi (BT) çekildiği fakat herhangi bir tanı konulmadığı ve
tedavi başlanmadığını belirtti. Özgeçmişinde 5 yıl önce de yüzünün sağ tarafında uyuşma ve hafif şişlik olduğunu
fakat kendiliğinden 2-3 hafta içinde geçtiğini ve doktora müracaat etmediğini belirtti. Soy geçmişinde annesinin 7
defa (3 defa sağ 4 defa sol tarafta) fasiyal paralizi geçirme öyküsü mevcuttu ve 1 defa da yüz felcinden dolayı sağ
kulağından ameliyat olduğunu belirtti. Fizik muayenesinde üst dudak sağ yarımında belirgin olmak üzere sağ
bukkal bölgede dolgunluk mevcut olup sağ gözünü kapatırken sol göze göre göz kapağında güçsüzlük, gülerken
ağız köşesinde çok hafif sola kayma ve sağ nazolabial sulkusta hafif derecede silinme mevcuttu. Bu bulgularla
hasta House Brackman (H&B) evre 1 sağ periferik fasiyal paralizi olarak değerlendirildi (Şekil 1).

 Şekil 1 : Hastanın tedavi öncesi yüz bölgesinde ve özellikle dudaklardaki şişliği ve H&B Grade 1 fasiyal paralizili
hali

 

Hasta ayrıca fissürlü dil görünümüne sahipti (Şekil 2).
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 Şekil 2 : Hastanın fissürlü dil görünümü(plica linguata)

 

Oral kavitenin diğer bölgeleri ile orofarenks doğal olarak değerlendirildi. Nazal kavite, nazofarenks ve larenksin
fleksible endoskopi bulguları normaldi. Otoskopik muayene bulguları ve odyogram normaldi. Hastanın tam kan
sayımında beyaz kan hücresi (WBC): 16,7 K/uL, C-reactive protein (CRP):14 mg/dL; normal değerlere göre
yüksek olup tiroid fonksiyon testleri, vitamin B12, sedimentasyon ve diğer biyokimyasal kan değerleri normaldi.
Hepatit markerleri, Human Immunodeficiency Virus, Herpes-simplexvirus, Cytomegalovirus, Ebstein-Barr virüs
enfeksiyonuna yönelik yapılan serolojik test incelemeleri negatif bulundu. Hastaya kraniyal manyetik rezonans
görüntüleme (MRG) ve temporal BT çekildi, normal olarak rapor edildi. Hastanın sağ yanak bölgesine yönelik
yapılan yüzeyel ultrasonografik (USG) incelemesinde sol yanağa kıyasla cilt altı yağlı planlarda heterojenite,
kalınlık artışı olduğu ve bunun da selülit lehine değerlendirilebileceği belirtildi. Hastaya sağ periferik fasiyal
paralizi, sağ yüz yarımında ödem, dilde plikalinguata ve aileselperiferik tip fasiyal paralizi öyküsü olması nedeniyle
MRS tanısı konuldu, servise yatışı yapıldı. 250 mgmetilprednizolon intravenöz (iv) püse yapılıp1 mg/kg/günoral
metilprednizolon (Prednol-L 16 mg tablet) tedavi olarak başlandı ve 3 günde bir 10 mg/kg doz azaltılarak 15
günlükmedikal tedavi uygulandı. Tedavi bitiminde üst dudak ve sağ yanak bölgesindeki şişliği belirgin derecede
azaldığı saptanırken üç hafta sonraki kontrol muayenesinde fasiyal sinir fonksiyonları tamamen normale döndüğü
görüldü. Hasta kliniğimiz tarafından takip edilmektedir.

Tartışma

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS), Melkersson tarafından ilk olarak 1928 yılında tekrarlayan fasiyal paralizi
ve orofasiyal ödem ile karakterize bir sendromolarak tanımlanmış olupRosenthal, 1931 yılında bu tabloya fissürlü
dil (linguata) komponentini de eklemiştir [2,6]. MRS’nin görülme oranı % 0.08 olarak bildirilmiştir [5]. MRS en
sık 2. ve 3. dekatlarda görülür. Cinsiyet ve ırk farkı yoktur [8]. Hastalığın patogenezi ve etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Aynı ailede gözlenen birkaç olgu rapor edilmiştir [2,7,8]. Hastalıkla ilgili faktörler arasında viral
enfeksiyonlar, genetik, bazı besin katkı maddeleri, stres, ağır metal ve proteinlere karşı gecikmiş hipersensitivite ve
otoimmün faktörler sorumlu tutulmuştur [6,9]. Hastalığınklasik triad bulgularının hepsi birlikte bir hasta üzerinde
az görüldüğünden dolayı birçok hasta gözden kaçabilmektedir [9].
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MRS ile birlikte görülebilecek hastalıklar arasında sifiliz, migren tipi başağrısı, kraniofarangiom, otoskleroz,
inflamatuar barsak hastalıkları, trigeminal nevralji ve psikoz sayılabilir. Ayırıcı tanıda ise anjioödem, hipotroidi,
süperior vena cava sendromu, sarkoidoz, rekürrenlenfanjiom, lenfoma, rekürren herpes simplex labialis ve Crohn
hastalığı düşünülmelidir [6,9,10]. Mukokutanöz ödem en sık görülen bulgu olup olgularda %80 -%100 arasında
bulunur [3]. Fasiyal paralizi, %13-50 oranında görülür ve sıklıkla orofasiyal ödemle birlikte olup önce veya sonra
da gelişebilir [10]. Orofasiyal ödem daha sık üst dudakta görülür. Klinik olarak anjioödem gibi gözlense de
antihistaminiklere cevap vermez ve çok daha uzun seyreder [2]. Olgumuzda da özellikle üst dudak tutulumu
mevcuttu. Fissürlü dil, olguların %40’ında gözlendiği bildirilmektedir [3,8]. Ancak hastaların sadece %40’ında
görülmesi ve sağlıklı popülasyonda da gözlenmesi sebebiyle tanı koydurmaz [3] .Olgumuzda derin fissürleri olan
plika linguata dil görünümü mevcuttu. Greene ve Rogers 1970-1987 yılları arasında rekürren orofasiyal ödemli
otuz altı hasta tanımlamışlar ve bunların sadece %25’inde klasik MRS triadını ortaya koymuşlardır [8].Melkersson-
Rosenthal sendromu tanısı için klasik triad (rekürren fasiyal paralizi öyküsü, orofasiyal ödem ve dildeki plikalarda
belirginleşme) gerekli olmakla birlikte bir veya iki bulgunun olması halinde tanı için yüzdeki ödemden cilt
biyopsisi yapılarak granülamatöz keilitisin gösterilmesi gerekmektedir. Bizim olgumuzda rekürren fasiyal paralizi,
yüzde ödem ve dildeki plika linguatanın olması üzerine biyopsi yapılmasına gerek kalmadan Melkersson-
Rosenthalsendromu tanısı konuldu.

MRS’nin otozomal dominant geçiş gösterdiği ve sorumlu genin 9. kromozomun kısa kolunda yer aldığı
bildirilmiştir [1]. MRS'de pozitif aile öyküsü de dikkat çekmektedir [4]. Olgumuzun da annesinin 7 defa ( 3 defa
sağ 4 defa sol tarafta ) fasiyal paralizi geçirme öyküsü mevcuttu ve bir defa da fasiyal paralizi nedeniyle sağ
kulağından ameliyat olduğunu belirtti.

Medikal tedavide kortikosteroidlerin ödemi azalttığı ve doku hasarını engellediği belirtilmiştir. İntralezyonel
kortikosteroid uygulaması sistemik kortikosteroid tedavisi kadar etkili bulunmuştur [11].MRS medikal tedavisinde
sistemik (1mg/kg/gün) kortikosteroid tedavisi (2-4 hafta) sık olarak kullanılmakta olup standardize edilmiş bir
şeması yoktur. Medikal tedavi seçenekleri arasında kortikosteroidler, antibiyotikler,antihistaminikler,
immünsüpresif ajanlar, hidroklorokin ve danazol sayılabilir [5]. Medikal tedaviye cevap vermeyen hastalarda
fasiyal sinir dekompresyonu ve keiloplasti gibi cerrahi işlemler de uygulanmaktadır [12]. Biz olgumuza 15 gün
süreyle azalan dozlarda 1mg/kg/gün metilprednizolon tedavisi başlamayı tercih ettik ve semptomlarda 3.haftada
fasiyal sinir fonksiyonlarında tam düzelme kaydettik.

Kulak burun boğaz pratiğinde MRS’li olgularla nadir olarak karşılaşılmaktadır. MRS’da klasik triadın görülmesi
nadir olduğundan monosemptomatik ve oligosemptomatik formlar kolayca gözden kaçmakta ve hastalığın
teşhisinde gecikmelere yol açmaktadır. MRS tanısı alan olguları eşlik eden ya da ileride gelişebilecek olan Crohn
ve Sarkoidoz gibi granulomatöz hastalıklar açısından takip etmek gerekmektedir. Bu olgu sunumunun özellikle
KBB hekimleri için periferik fasiyal paralizi ile gelen hastalarda MRS’nun akılda tutulması ve bu hastalığın tedavi
yaklaşımında yol gösterici olacağını düşünmekteyiz.
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