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MELKERSSON-ROSENTHAL
YAKLASIM

APPROACH TO THE PATIENT WITH MELKERSSON-ROSENTHAL

SYNDROME
Pediatrik KBB

Ozet

Melkersen Rosenthal sendromu tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fisstirli dil triadi ile
karsimiza ¢ikan graniilamat6z bir hastaliktir. Bu sendrom
tim bilesenleri ile karsimiza nadiren c¢ikmaktadir.
Etiyoloji ve patogenez tam olarak aydinlatilamamaigtir.
Genetik ve edinsel faktorlerin birlikte rol aldig
diigtintilmektedir. Cocukluk caginda nadir goriilmekte
olup hayatin 2. Ve 3. dekadinda daha sik goriilmektedir.
Sendromun en sik goriilen bileseni orofasiyal 6dem olup
fasiyal paraliz tipik olarak tekrarlayan niteliktedir.
Fissiirli dil en az rastlanilan bulgudur. Sendromun tanisi
klinik olarak konulur. Tedavi semptomlara yoneliktir. Bu
kapsamda korkitosteroidler , antibiyotikler tedavi
protokoliinii  olusturmaktadir.Bu  tedavilere  yanit
alinamamasi durumunda fasiyal sinir dekompresyonu
yapilmaktadir. Bu olgunun c¢ocuk hasta olmasi
bakimindan oldukca nadir goriilmektedir.Ayrica klasik
triad tanimina uydugu i¢in sunulmustur.
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Abstract

Melkersen-Rosenthal syndrome is a granulomatous
disease that presents with the triad of recurrent
peripheral facial paralysis, orofacial edema and
fissured tongue. This syndrome is rarely encountered
with all its components. Etiology and pathogenesis
have not been fully elucidated. It is thought that
genetic and acquired factors play a role together. It is
rare in childhood and is more common in the 2nd and
3rd decade of life. The most common component of
the syndrome is orofacial edema, and facial paralysis
is typically recurrent. Fissured tongue is the least
common finding. The diagnosis of the syndrome is
made clinically. Treatment is directed towards the
symptoms. In this context, corchitosteroids, antibiotics
constitute the treatment protocol. In case of failure to
respond to these treatments, facial nerve
decompression is performed. This case is very rare in
terms of being a pediatric patient. It is also presented
because it fits the classical triad definition.
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Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS) tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal ddem ve fissiirlii dil triad1
ile karstmiza c¢ikan graniilamatéz bir hastaliktir [1]. Hastanin klinigi agrisiz olup , 6dem gode birakmayan
niteliktedir [1]. Tlk olarak 1928 yihinda 35 yaginda bir kadin hastada fasyal paralizi ve orofasiyal 6dem varligi
Melkersson tarafindan tanimlanmistir [2]. 1931 yilinda ise Rosenthal tarafindan fissiirlii dil tantmlanmis ve 1949
yilinda bu triad Melkersson-Rosenthal sendromu olarak kayda gecmistir [2]. Cocukluk caginda daha nadir
goriilmekte olup siklikli 20-30 lu yaslarda karsimiza ¢ikmaktadir [3]. 2006 yilina kadar yalnmizca 30 cocuk hasta
literatiire bildirilmistir [4].

En sik goriilen bulgu orofasiyal 6dem olup hastalarin yalnizca %30 unda fissiirlii dil goriilmektedir [5]. Hastaligin
tanis1 klinik bulgular ile konulmaktadir. Bu yazida cocukluk yas grubunda nadir goriilen ancak tekrarlayan
periferik fasiyal paraliz ile bagvuran hastalarda bu sendromun ayirici tanida diisiiniilmesi gerektigi vurgulamak
istedik.
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Olgu Sunumu

14 yag erkek olgu sag yiiz yariminda yiiz felci olmasi nedeniyle cocuk hastaliklar1 tarafindan klinigimize konsulte
edildi. Hastanin yaklagik 5 giindiir sag goziinii kapatamadigi , sag yiizde 6dem oldugu ve agizda asimetri oldugu
ogrenildi. Hastanin 6zgegmisinde benzer sikayetlerle daha 6nce 3 kez hastaneye basvuru yaptigi 6grenildi. 11k
bagvurusunu 5-6 yas civarinda yaptig1 6grenildi. Hastanin soyge¢misinde belirgin 6zellik saptanmadi. Yapilan fizik
muayenesinde sag goziinii maksimum eforla tam kapatamadigi , sag kasini kaldiramadigi , agizda belirgin asimetri
oldugu , sag orofasiyal 6demin belirgin oldugu ve fissiirlii dil oldugu tespit edildi. Hastada otit ve mastoidit
bulgular1 saptanmadi. Diger sistem muayeneleri normaldi. Labaratuar incelemesinde tam kan sayimi, serum
biyokimyasi, sedimantasyon, C-reaktif protein (CRP), anti niikleer antikor (ANA) diizeyleri normal saptandi.
Kulak ve beyne yonelik manyetik rezonans goriintiilemesinde patoloji saptanmadi.  Hastaya 1 mg/kg/giin
prednizolon tedavisi baglanarak 10 giin verildikten sonra doz kademeli olarak azaltarak kesildi. Klinik bulgularin
yaklagik 5 hafta icinde diizeldigi goriildii.

Sekil 1 : Sag periferik fasiyal paralizi ve sag orofasiyal 6dem

Tartisma

Melkersson-Rosenthal Sendromu, olduk¢a nadir goriilen bir hastalik olup tekrarlayan fasiyal paraliz , orofasiyal
odem ve fissiirlii dil ile karakterize graniilamatéz bir hastaliktir. Melkersson tarafindan ilk kez 1928 de
tanimlanmis olup 1931 yilinda Rosenthal’in bu tabloya fissiirlii dil eklemesi ile klasik triad halini almistir [2].

MRS etiyolojisi heniiz tam olarak aydinlatilamamistir. Bununla birlikte otozomal dominant seyreden genetik gecise
sahip olabilecegi , kronik enfeksiyon ve bakterilere karsi gelisen hipersensitivite reaksiyonu olabilecegi
diistiniilmektedir [4]. Herpes Simpleks Viriisii , Toksoplasma Gondii, Trepenama Pallidum gibi etkenlerin hastalik
geligsiminde rol alabilecegi diisiiniilmektedir [6].

Bu sendrom c¢ocuklarda oldukca nadir goriilmektedir. 2006 yilina kadar yalmizca 30 cocuk hasta literatiire
bildirilmistir[4]. Hastalar siklikla 2. ve 3. Dekatlarda karsimiza c¢ikmaktadir. Erkek-kiz oram 1/3 tiir
[4].Cocuklarda MRS ‘nin klinik goriiniimii erigkinlere benzerdir.

Klinikte kargimiza ¢ikan orofasiyal 6dem en sik perioral bolgede yerlesir ve klasik triadin en sik goriilen bilesenidir

(%80-100) [2,6]. Hastalarin yaklasik %42 sinde baslangic belirtisi olarak goriilmiistiir [7]. Odem agrisizdir, gode
birakmaz ve tek taraflidir. Anjioddemi taklit edebilir, ancak antihistaminiklere yanit vermez [8].
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Melkersson-Rosenthal Sendromunda goriilen fasiyal paralizi vakalarin yaklasik %50 sinde goriiliir. Genellikle tek
tarafli olup cift tarafli da goriilebilir. Fasiyal paralizi, orofasiyal dem gelismesinden 6nce ya da sonra ¢ikabilir [6].
Bu nedenle klasik triada dahil etmek i¢in hastanin klinige bagvurdugunda fasiyal paraliz ve orofasiyal 6demin
birlikte olma zorunlulugu yoktur. Tekrarlayan periferik fasiyal paraliz ayirici tanisinda MRS diginda Bell paralizisi,
, herpes zoster viriis enfeksiyonu, otitis media, multiple skleroz, diyabetes mellitus, , myastenia gravis, guillan-
barre send-romu, poliarteritis nodoza ve tiimor gibi hastaliklar da bulunmaktadir.

Fissiirlii dil ise olgularin yaklasik %30 unda goriilmektedir[5]. Hastaligin baslangi¢ bulgusu olarak degil , hastaligin
seyri sirasinda olustugu diisiiniilmektedir [3].Bununla birlikte fissiirlii dil toplumda sik goriilen bir durum olup
MRS tanist koymada daha az 6nem arz etmektedir [1].

MRS tanmisi klinik bulgular ile konulmaktadir. Hastamizda tekrarlayan fasiyal paraliz yapan nedenler ekarte
edilmigtir. Klasik triadin hastamizda bulunmasi ve dier nedenlerin diglanmasi nedeniyle hastamiza MRS tanisi
konulmustur.

Histopatolojik incelemenin MRS tanisinda yol gosterici rolii vardir. Ancak biyopsinin normal olmasi taniy1
dislamamaktadir [3]. Histopatolojik incelemede non-kaze6z graniilamatoz varligi 6onemlidir. Bizim hastamizda aile
izin vermedigi icin biyopsi alinamamis ve histopatolojik degerlendirme yapilamamasgtir.

MRS tedavisi yiiz giildiiriicii olmakla birlikte rekurrens seyirli olmasi kaginilmazdir. Tedavide medikal tedavi ve
cerrahi yontemler yer almaktadir. Medikal tedavide en 6nemli rol kortikosteroidlere aittir. Steroid tedavisi doku
O0demini ve inflamasyonu azaltmaktadir. Tedavi semasinda yaklasik 10 giin 1mg/kg/giin oral prednizolon tedavisi
verilmekte ve daha sonrasinda doz kademeli olarak azaltarak kesilmektedir [4,5]. Intralezyoner steroid tedavisi ,
sistemik steroid tedavisi kadar etkin bulunmamistir [S]. Bizim hastamizda da benzer tedavi protokolii ile klinik
bulgularin 5 hafta icinde iyilestigi gozlenmigstir. Tedaviye iyi cevap vermeyen vakalarda dapson, metotreksat,
penisilin,eritromisin, sulfasalazine,clofizamin verilmektedir. Medikal tedaviden yanit alinamayan hastalarda cerrahi
prosediirler devreye girmektedir. Cerrahi tedaviler arasinda fasiyal sinir dekompresyonu gibi yontemler yer
almaktadir [3].
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