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Melkersson-Rosenthal syndrome: report of two cases

Melkersson-Rosenthal syndrome is seen rarely with unknown etiol-
ogy. In the otolaryngology literature there were few articles about
this syndrome. Melkersson-Rosenthal syndrome is classically
described as a triad of recurrent orofacial edema, recurrent facial
palsy and fissured tongue (lingua plicata). However this classic triad
would not be seen in every case. In our report two patients are pre-
sented. First patient has classic triad of Melkersson-Rosenthal syn-
drome and the second patient has oligosymptomatic form of
Melkersson-Rosenthal syndrome with peripheral facial palsy and fis-
sured tongue. Although, we also make differential diagnosis of this
sydrome with other condition that can make orofacial edema,
facial palsy and fissured tongue.
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Özet

Melkersson-Rosenthal sendromu etyolojisi bilinmeyen bir sendrom
olup literatürde nadiren tan›mlanmaktad›r. Rekürren orofasiyal
ödem, rekürren periferik fasiyal paralizi ve fissürlü dilden (lingua pli-
cata) oluflan klasik triad ile karakterizedir. Bununla birlikte bu klasik
triad Melkersson-Rosenthal sendromunda her zaman bulunmayabi-
lir. Makalemizde biri klasik triada sahip, di¤eri ise rekürren periferik
fasiyal paralizi ve lingual fissür bulgular› ile oligosemptomatik Mel-
kersson-Rosenthal sendromu olarak tan›mlanan iki olgu sunulmufl-
tur. Ayn› zamanda Melkersson-Rosenthal sendromunu taklit eden
di¤er ay›r›c› tan›lar tart›fl›lm›flt›r.

Anahtar Sözcükler: Melkersson-Rosenthal sendromu, orofasiyal
ödem, rekürren periferik fasiyal paralizi, lingual fissür.
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Girifl
Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) tek tarafl›

veya iki tarafl› rekürren periferik fasiyal paralizi atakla-

r›, orofasiyal ödem, dilde fissürler (lingua plicata) ile

karakterize bir tablodur. Etyolojisi tam olarak ortaya

konamam›fl olan bu sendromda histolojik olarak multi-

nükleer dev hücreler, artm›fl inflamatuar hücreler ile

birlikte dilate lenfatik kanallar gözlenir. Kanda anjioten-

sin konverting enzim (ACE) düzeyinde artma saptana-

bilir.1 ‹lk kez 1928’de Melkersson taraf›ndan fasiyal

ödem ve paralizi ile otuzbefl yafl›nda bir hastada tan›m-

lanm›flt›r. Daha sonra Rosenthal bu sendroma lingual

fissürleri eklemifltir. Hastal›kla iliflkili olabilecek çeflitli

faktörler içinde genetik,2 katk› maddelerine intolerans,3

proteinlere karfl› geliflmifl hipersensitivite,4 a¤›r metalle-
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re karfl› gecikmifl hipersensitivite5 gösterilmifltir. Olgu-

larda ailesel ve otozomal dominant kal›t›m›n oldu¤u da

baz› çal›flmalarda gösterilmifltir.6

MRS komplet ve inkomplet form olmak üzere iki fle-

kilde gözlenir. ‹nkomplet form ise monosemptomatik

ve oligosemptomatik olmak üzere iki flekilde tan›mlan-

m›flt›r.7 MRS’de ödem yüzün pek çok bölgesini etkile-

mekle birlikte en s›k alt ve üst dudaklar etkilenmekte-

dir. Periorbital bölge, al›n, yanak ve bukkal mukozalar

da etkilenebilen di¤er bölgelerdir. Dildeki inflamatuar

reaksiyon %10’dan daha az gözlenir. Monosemptomatik

olgularda kesin tan›n›n ortaya konmas› zordur. Bu yüz-

den kesin ay›r›c› tan› yap›l›rken tekrarlayan dil ve du-

dak ödemi yapabilen di¤er nedenler de düflünülmelidir.

MRS’nin tedavisinde pek çok terapötik alternatifler var-

d›r. Metotreksat,1 hidroksiklorokin sülfat,8 intralezyonel

kortikosteroid enjeksiyonu, oral metilprednizolon,8 klo-

fazimin9 kullan›labilir. Orofasiyal ödem ve fasiyal para-

lizinin oldu¤u durumlarda cerrahi giriflimin uyguland›¤›

bildirilmifltir.10 

Olgu Sunumu

Olgu 1

Otuz yafl›nda bayan hasta KBB poliklini¤ine sol pe-

riferik fasiyal paralizi nedeni ile baflvurdu. Anamnezin-

de hastan›n 1996’dan beri, önce alt dudaktan bafllay›p

sonra üst duda¤a yay›lan orofasiyal ödem flikayeti ile

on bir yafl›nda geçirilmifl sa¤ periferik fasiyal paralizi

öyküsü veriyordu. 2001 y›l›nda tiroidektomi operasyo-

nu geçiren hasta flu an hipotiroidiye yönelik tedavi al›-

yor. Hastan›n aile anemnezinde annesinde de lingual

fissürler oldu¤u anlafl›ld›. Fizik muayenesinde lingual

fissürleri oldu¤u tespit edildi. Üst dudaktaki ödem za-

manla azalmakla birlikte tam düzelme olmam›flt›. Has-

tan›n odyometrik tetkikleri, bilgisayarl› beyin tomogra-

fisi ve PA akci¤er grafisinde anormallik saptanmad›.

Elektromiyografi sonucunda sol fasiyal paralizi ile

uyumlu bulgular elde edildi. Üst dudaktan al›nan bi-

yopsinin histolojik incelemesi nonspesifik inflamasyon

olarak de¤erlendirildi.

Olgu 2

Yirmi dört yafl›nda bayan hasta KBB poliklini¤ine

sol periferik fasiyal paralizi nedeni ile baflvurdu. Hasta-

n›n anamnezinde 9, 11, 17 yafllar›nda iki defa sa¤, bir

defa da sol olmak üzere üç kez geçirilmifl periferik fa-

siyal paralizi öyküsü mevcuttu. Aile anamnezinde özel-

lik saptanmad›. Fizik muayenesinde dilde fissürlerinin

oldu¤u ancak orofasiyal ödeminin olmad›¤› görüldü.

Odyometrik tetkikleri, bilgisayarl› beyin tomografisi ve

PA akci¤er grafisi do¤al olarak saptand›. Elektromiyog-

rafi sonucunda sol fasiyal sinirde paralizi bulgular› sap-

tand›. Üst dudaktan al›nan biyopsinin histolojik incele-

mesinde yüzey epitelinde düzenli yap›, submukozal

alanda perivasküler mononükleer iltihabi hücre infilt-

rasyonu tespit edildi

Her iki olgunun hemogram ve biyokimya de¤erleri

normal bulundu. Ayr›ca bak›lan ASO, CRP, hepatit

markerleri, serum asetil kolinesteraz, C1 esteraz düzey-

leri ile koagülometri testleri normaldi. Brusella, mono-

test, VDRL, ANA, Anti DNA, ASMA, AMA testleri nega-

tifti. Serum anjiotensin konverting enzim düzeyleri nor-

mal s›n›rlardayd›. Her iki olgunun tedavi plan›nda ise

bir kez 250 mg prednizolon yap›lmas›n› takiben 80

mg’dan bafllay›p günde 10 mg azalt›larak on iki gün

devam eden oral prednizolon tedavisi uyguland› ve

hastalar takibe al›nd›. Bu tedavinin bitmesinin ard›n-

dan yap›lan rutin muayenelerinde, ilk olguda 11. gün-

de, ikinci olguda 15. günde fasiyal paralizinin tamamen

düzeldi¤i saptand›. ‹lk olguda orofasiyal ödemde de

azalma oldu¤u görüldü, ancak alt dudakta lokalize bir

ödem devam etmekte idi. Hastalar›n tedavilerinin biti-

minin 2., 4. ve 6. aylar›nda yap›lan kontrollerinde va-

rolan lingual fissürleri d›fl›nda herhangi bir problem

saptanmad›.

Tart›flma
MRS rekürren ünilateral veya bilateral fasiyal parali-

zi, özellikle dudaklarda olmak üzere fasiyal ödem ve

lingual fissür triad› ile karakterize bir sendromdur. Fasi-

yal paralizi ve orofasiyal ödemin daha s›k görüldü¤ü

sendromda lingual fissür nispeten seyrektir. Fasiyal pa-

ralizi %47-90 oran›nda gözlenmektedir.11 Fasiyal sinir

paralizisi, orofasiyal ödemden haftalar önce olabilece¤i

gibi bu bulgudan sonra da olabilir. Kulak burun bo¤az

hastal›klar› yönünden MRS’nin önemi fasiyal paralizi ve

orofasiyal ödemle seyretmesinden kaynaklanmaktad›r.

Fissürlü dilin olgular›n %40’›nda bulunabildi¤i belirtil-

mektedir.6,11,12 MRS’de orofasiyal ödem %80-100 oran›n-

da görülebilir ve bu sendromun en s›k prezentasyon

fleklidir.6,12 Özellikle üst dudak en s›k etkilenir. Bu böl-

geyi alt dudak, bukkal mukoza, damak ve periorbital

bölge izler. 

Greene ve Rogers 1970-1987 aras›nda Mayo Kli-

nik’te tekrarlayan orofasiyal ödemli otuz alt› hasta ta-
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n›mlam›fllar, bu olgular›n sadece %25’inde gerçek MRS

triad›n› ortaya koymufllard›r.12 MRS genellikle oligo-

semptomatik formda gözlenmektedir. Bu nedenle MRS

tan›s› alabilecek pek çok hasta gözden kaçabilmekte-

dir. MRS her iki cinsiyette eflit oranlarda gözlenmekte-

dir. MRS’nin genetik ve ailesel komponentlerinin de

olabilece¤i öne sürülmüfltür.11 MRS ile birlikte bulun-

mas› muhtemel hastal›klar aras›nda migren tipi bafl a¤-

r›s›, trigeminal nevralji, otoskleroz, kraniofaringioma,

konjenital megakolon, sfiliz, Crohn hastal›¤›, ülseratif

kolit ve psikoz yer almaktad›r.13 MRS genellikle haya-

t›n 3. ve 4. dekatlar›nda gözlenmektedir. Fakat MRS ta-

n›s› alm›fl çocuk ve genç eriflkinlerle iliflkili yay›nlanm›fl

literatürler de mevcuttur. Roseman ve ark. yedi yafl›n-

da MRS’li bir hasta tan›mlam›fllard›r.14 Cohen ve ark. ise

on bir yafl›ndan küçük dört olgu bildirmifllerdir.15

Ay›r›c› tan›da anjioödem, sarkoidoz, hipotiroidizm,

superior vena cava sendromu, tekrarlayan lenfanjiom,

lenfoma, erizipel, kronik Herpes simplex labialis, As-

cher sendromu ve Crohn hastal›¤› düflünülmelidir. An-

jioödemden ayr›m›nda C1 esteraz ve kompleman inhi-

bitörlerinin düzeyine bak›lmas› önemlidir. Sarkoidoz

ay›r›c› tan›s›nda hiler lenfadenopati varl›¤›, hiperkalse-

mi, Kweim testi pozitifli¤i, ACE yüksekli¤i önemli

olup,16,17 akci¤er grafisi ile dudak biyopsisi ay›r›c› tan›-

da gereklidir. Sundu¤umuz her iki olguda da ACE, C1

esteraz, monotest, Wright testi, VDRL, anti H‹V, hepatit

marker düzeyleri araflt›r›ld›. Bu testlerde bir anormallik

saptanmad›. Alt dudak biyopsilerinin patolojik inceleme

sonucu nonspesifik inflamasyon olarak rapor edildi.

Ayr›ca bak›lan ASO ve CRP düzeyleri normal bulundu.

‹lk olguda geçirilmifl tiroidektomi operasyonuna ba¤l›

geliflmifl hipotiroidi mevcuttu, fakat ilaç tedavisiyle re-

güle durumdayd›. Hastalar›n kontrastl› beyin tomografi-

leri ve akci¤er grafilerinde anormallik saptanmad›. Ay-

r›nt›l› odyolojik tetkikleri de do¤ald›. Her iki olguya da

bir kez yüksek doz IV prednizolon yap›lmas›n› takiben

80 mg’dan bafllay›p günde 10 mg azalt›larak on iki gün

devam eden oral prednizolon tedavisi uyguland› ve

hastalar takibe al›nd›. Bu tedavi ile her iki olguda fasi-

yal paralizi tamamen düzelirken ilk olguda orofasiyal

ödemde oldukça azalma saptand›, fakat alt dudakta bir

miktar ödem persiste etti. Hastalar›n lingual fissürlerin-

de ise hiçbir de¤ifliklik saptanmad›. 

Fasiyal ödem, periferik fasiyal paralizi ve lingual fis-

sür flikayetleri ile bize baflvuran ilk olgumuz ile perife-

rik fasiyal paralizi ve lingual fissür flikayetleri ile baflvu-

ran ikinci olgumuza bu bulgularla Melkersson-Rosent-

hal sendromu tan›s› konularak steroid tedavisi baflland›.

Erken dönemde baflar›l› sonuçlar al›nd›. 
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