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Otoloji

Ozet

REKURREN FASIYAL PARALIZININ NADIR
GORULEN BIR NEDENTI: MELKERSON-
ROSENTHAL SENDROMU
Melkersson-RosenthalSendromu  (MRS) tekrarlayan

periferik fasiyal paralizi, yiiz bolgesinde 6dem ve dilde
fisstirlesme triadi ile goriilen noéromukokiitandz,
graniilomat6z bir hastaliktir. Klasik triadin tiim bulgular:
seyrek olarak gozlenir, genellikle bir veya iki
semptombirlikte  goriiliir. Etyolojisi tam  olarak
bilinmemekte olup genetik ve edinsel faktorler rol
almaktadir. Pediatrik yas grubunda daha az siklikta
goriilen bu hastalik hayatin 2. ve 3. dekadinda goriilme
siklig1 artar. Hastalik genelde spontan veya medikal
tedaviyle geriler fakat bazi hastalarda progresif seyredip
fasiyal sinir dekompresyonu gerekebilmektedir. Tedavi
semptomatiktir ve medikal tedavide steroid, NSAII ve
antibiyotik  kullanilmaktadir. Tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi olgularinda ayirici tanida diistiniilmelidir.
Bu yazida oldukga nadir goriilmesi ve klasik triadin bir
arada olmasi nedeniyle cilt biyopsisine gerek kalmadan
Melkersen-Rosenthal Sendromu tanis1 alan bir hasta
sunulmugtur.

Anahtar kelimeler: Fasiyal paralizi, Fissiirli dil,

Melkerson-Rosenthal sendromu

Giris

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.

Keywords: Facial paralysis,
Melkerson-Rosenthal syndrome

Plica linguata,

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS); rekiiren periferik fasiyal paralizi, agrisiz ve gode birakmayan orofasiyal
O0dem, fissiirli dil triadi ile gdzlenen néro-mukokiitan, graniilomat6z bir hastaliktir. Klasik triadin goriilmesi ¢ok
nadir olup genellikle bir veya iki semptombirlikte goriiliir. Cocuk yas grubunda daha seyrek goriilen bu
sendrom20-30 yaslar arasinda daha sik goriilmektedir. Otozomal dominant kalitim gosterdigi bildirilmistir. En sik
orofasiyal 6dem goriilmekte olup olgularin %80 - %100’tinde mevcuttur. Fissiirli dil ise olgularin  %30-40’1inda
goriilmektedir [1]. Etiyolojide herpes simpleks ve odontojenik enfeksiyonlar, tiiberkiiloz, adenotonsillit, T lenfosit
fonksiyon bozuklugu gibi bir¢ok faktér sorumlu tutulmug fakat higbirinin rolii net olarak ispatlanamamistir [2].
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Odem genellikle tek tarafli ve agrisiz olup, gode birakmaz. Tekrarlayan ataklar fibrozis ve lokalize yumusak doku

hiperplazisi olugturabilir. Periferik tip fasiyal paralizi; genellikle tek tarafli, bazen cift tarafli, tekrarlayici ve
kontralateral olarak ortaya c¢ikabilir [3,4]. Tedavi medikal veya cerrahi olabilir. Medikal tedavide; steroidler,
immiinsiipresif ajanlar, danazol, antibiyotikler, klofazimin, NSAIl, antihistaminikler ve hidroklorokin
kullanilabilir. Medikal tedaviye cevap alinamayan ve progresif seyreden olgularda cerrahi tedavi fasiyal sinir
dekompresyonudur [5]. Bu vakay1, olduk¢a nadirgoriilmesi ve klasik triadin bir arada olmasi nedeniyle periferik tip
fasiyal paralizilerde Melkersson-Rosenthal sendromu tanisini akilda tutulmasi ve bununla birlikte bu hastalikta tani
ve tedaviyaklagimimizi sunmay1 amacladik.

Olgu Sunumu

Yirmi ii¢ yasinda erkek hasta,10 giindiir yiiziiniin sag yarisinda uyusma, iist dudakta sislik ve agiz kosesinin sol
tarafa dogru kaymasi sikayetleriyle poliklinigimize bagvurdu. Hikayesindehastanin bize gelmeden 6nce baska bir
saglik kurulusuna bagvurdugu, beyin bilgisayarl tomografisi (BT) ¢ekildigi fakat herhangi bir tan1 konulmadig1 ve
tedavi baglanmadigini belirtti. Ozgecmisinde 5 yil 6nce de yiiziiniin sag tarafinda uyusma ve hafif sislik oldugunu
fakat kendiliginden 2-3 hafta i¢inde gectigini ve doktora miiracaat etmedigini belirtti. Soy ge¢cmisinde annesinin 7
defa (3 defa sag 4 defa sol tarafta) fasiyal paralizi gecirme Oykiisii mevcuttu ve 1 defa da yiiz felcinden dolay1 sag
kulagindan ameliyat oldugunu belirtti. Fizik muayenesinde iist dudak sag yariminda belirgin olmak {izere sag
bukkal bolgede dolgunluk mevcut olup sag goziinii kapatirken sol goze gore goz kapaginda giigsiizliik, giilerken
ag1z kogesinde ¢ok hafif sola kayma ve sag nazolabial sulkusta hafif derecede silinme mevcuttu. Bu bulgularla
hasta House Brackman (H&B) evre 1 sag periferik fasiyal paralizi olarak degerlendirildi (Sekil 1).

Sekil 1 : Hastanin tedavi 6ncesi yiiz bolgesinde ve 6zellikle dudaklardaki sisligi ve H&B Grade 1 fasiyal paralizili
hali

Hasta ayrica fissiirlii dil goriiniimiine sahipti (Sekil 2).
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Sekil 2 : Hastanin fissiirlii dil goriiniimii(plica linguata)

Oral kavitenin diger bolgeleri ile orofarenks dogal olarak degerlendirildi. Nazal kavite, nazofarenks ve larenksin
fleksible endoskopi bulgulari normaldi. Otoskopik muayene bulgular1 ve odyogram normaldi. Hastanin tam kan
sayiminda beyaz kan hiicresi (WBC): 16,7 K/uL, C-reactive protein (CRP):14 mg/dL; normal degerlere gore
yiiksek olup tiroid fonksiyon testleri, vitamin B12, sedimentasyon ve diger biyokimyasal kan degerleri normaldi.
Hepatit markerleri, Human Immunodeficiency Virus, Herpes-simplexvirus, Cytomegalovirus, Ebstein-Barr viriis
enfeksiyonuna yonelik yapilan serolojik test incelemeleri negatif bulundu. Hastaya kraniyal manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) ve temporal BT cekildi, normal olarak rapor edildi. Hastanin sag yanak bolgesine yonelik
yapilan yiizeyel ultrasonografik (USG) incelemesinde sol yanaga kiyasla cilt alti yagh planlarda heterojenite,
kalinlik artisi oldugu ve bunun da seliilit lehine degerlendirilebilecegi belirtildi. Hastaya sag periferik fasiyal
paralizi, sag yiiz yariminda ddem, dilde plikalinguata ve aileselperiferik tip fasiyal paralizi dykiisii olmas: nedeniyle
MRS tanis1 konuldu, servise yatisi yapildi. 250 mgmetilprednizolon intravenéz (iv) piise yapilipl mg/kg/giinoral
metilprednizolon (Prednol-L 16 mg tablet) tedavi olarak baglandi ve 3 giinde bir 10 mg/kg doz azaltilarak 15
giinliikmedikal tedavi uygulandi. Tedavi bitiminde list dudak ve sag yanak bolgesindeki sisligi belirgin derecede
azaldig1 saptanirken ii¢ hafta sonraki kontrol muayenesinde fasiyal sinir fonksiyonlar1 tamamen normale dondiigii
goriildii. Hasta klinigimiz tarafindan takip edilmektedir.

Tartisma

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS), Melkersson tarafindan ilk olarak 1928 yilinda tekrarlayan fasiyal paralizi
ve orofasiyal 6dem ile karakterize bir sendromolarak tanimlanmis olupRosenthal, 1931 yilinda bu tabloya fissiirlii
dil (linguata) komponentini de eklemistir [2,6]. MRS’nin goriilme oram1 % 0.08 olarak bildirilmigtir [5]. MRS en
stk 2. ve 3. dekatlarda goriiliir. Cinsiyet ve irk farki yoktur [8]. Hastaligin patogenezi ve etiyolojisi tam olarak
bilinmemektedir. Ayni ailede gozlenen birkag olgu rapor edilmistir [2,7,8]. Hastalikla ilgili faktorler arasinda viral
enfeksiyonlar, genetik, bazi1 besin katki maddeleri, stres, agir metal ve proteinlere kars1 gecikmis hipersensitivite ve
otoimmiin faktorler sorumlu tutulmustur [6,9]. Hastaliginklasik triad bulgularinin hepsi birlikte bir hasta iizerinde
az goriildiigtinden dolay1 bircok hasta gbozden kacabilmektedir [9].
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MRS ile birlikte goriilebilecek hastaliklar arasinda sifiliz, migren tipi basagrisi, kraniofarangiom, otoskleroz,
inflamatuar barsak hastaliklari, trigeminal nevralji ve psikoz sayilabilir. Ayirici tamida ise anjioddem, hipotroidi,
sliperior vena cava sendromu, sarkoidoz, rekiirrenlenfanjiom, lenfoma, rekiirren herpes simplex labialis ve Crohn
hastalig1 diistiniilmelidir [6,9,10]. Mukokutandz 6dem en sik goriilen bulgu olup olgularda %80 -%100 arasinda
bulunur [3]. Fasiyal paralizi, %13-50 oraninda goriiliir ve siklikla orofasiyal 6demle birlikte olup 6nce veya sonra
da geligebilir [10]. Orofasiyal 6dem daha sik {ist dudakta goriiliir. Klinik olarak anjioddem gibi gozlense de
antihistaminiklere cevap vermez ve c¢ok daha uzun seyreder [2]. Olgumuzda da ozellikle iist dudak tutulumu
mevcuttu. Fissiirli dil, olgularin %40 1inda gozlendigi bildirilmektedir [3,8]. Ancak hastalarin sadece %40’inda
goriilmesi ve saglikli popiilasyonda da gozlenmesi sebebiyle tan1 koydurmaz [3] .Olgumuzda derin fissiirleri olan
plika linguata dil goriiniimii mevcuttu. Greene ve Rogers 1970-1987 yillar1 arasinda rekiirren orofasiyal édemli
otuz alt1 hasta tanimlamislar ve bunlarin sadece %25’inde klasik MRS triadin1 ortaya koymuslardir [8].Melkersson-
Rosenthal sendromu tanist i¢in klasik triad (rekiirren fasiyal paralizi oykiisii, orofasiyal 6dem ve dildeki plikalarda
belirginlesme) gerekli olmakla birlikte bir veya iki bulgunun olmasi halinde tani icin ylizdeki 6demden cilt
biyopsisi yapilarak graniilamat6z keilitisin gosterilmesi gerekmektedir. Bizim olgumuzda rekiirren fasiyal paralizi,
yiizde 6dem ve dildeki plika linguatanin olmasi iizerine biyopsi yapilmasina gerek kalmadan Melkersson-
Rosenthalsendromu tanisi konuldu.

MRS’nin otozomal dominant gegis gosterdigi ve sorumlu genin 9. kromozomun kisa kolunda yer aldigi
bildirilmistir [1]. MRS'de pozitif aile 6ykiisti de dikkat ¢ekmektedir [4]. Olgumuzun da annesinin 7 defa ( 3 defa
sag 4 defa sol tarafta ) fasiyal paralizi gecirme Oykiisii mevcuttu ve bir defa da fasiyal paralizi nedeniyle sag
kulagindan ameliyat oldugunu belirtti.

Medikal tedavide kortikosteroidlerin 6demi azalttigi ve doku hasarimi engelledigi belirtilmistir. Intralezyonel
kortikosteroid uygulamas: sistemik kortikosteroid tedavisi kadar etkili bulunmugtur [11].MRS medikal tedavisinde
sistemik (1mg/kg/giin) kortikosteroid tedavisi (2-4 hafta) sik olarak kullanilmakta olup standardize edilmis bir
semas1 yoktur. Medikal tedavi secenekleri arasinda kortikosteroidler, antibiyotikler,antihistaminikler,
immiinsiipresif ajanlar, hidroklorokin ve danazol sayilabilir [S]. Medikal tedaviye cevap vermeyen hastalarda
fasiyal sinir dekompresyonu ve keiloplasti gibi cerrahi islemler de uygulanmaktadir [12]. Biz olgumuza 15 giin
stireyle azalan dozlarda 1mg/kg/giin metilprednizolon tedavisi baslamayi tercih ettik ve semptomlarda 3.haftada
fasiyal sinir fonksiyonlarinda tam diizelme kaydettik.

Kulak burun bogaz prati§inde MRS’li olgularla nadir olarak karsilasilmaktadir. MRS’da klasik triadin goriilmesi
nadir oldugundan monosemptomatik ve oligosemptomatik formlar kolayca gozden kagmakta ve hastaligin
teshisinde gecikmelere yol agmaktadir. MRS tanis1 alan olgulart eslik eden ya da ileride gelisebilecek olan Crohn
ve Sarkoidoz gibi granulomattz hastaliklar agisindan takip etmek gerekmektedir. Bu olgu sunumunun ozellikle
KBB hekimleri i¢in periferik fasiyal paralizi ile gelen hastalarda MRS’ nun akilda tutulmasi ve bu hastaligin tedavi
yaklagiminda yol gosterici olacagini diigsiinmekteyiz.
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