Skrotal Dil, Periferik Fasyal Paralizi ve Orofasiyal Odem Triadi: Melkersson fi Rosenthal Sendrom

Scrotal Tongue, Orofacial Edema, and Peripheral Facial Paralysis Triad: Melkersson fi Rosenthal Syndrome
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Oz.

Melkersson Rosenthal sendromu tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem ve fissiirlii dil triad1
ile karakterize graniilomatoz bir hastaliktir. Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Tedavide topikal ve
sistemik medikal tedavilerin yaninda cerrahi miidahaleler de gerekebilmektedir. Klasik triadin ayni anda
goriilmesi nadirdir. Bu olguda kalsik triada ait 3 bulgunun da ayni andan goriildiigii 19 yasinda bayan hasta
sunulmaktadir.

Anahtar kelimeler: Melkersson - Rosenthall sendromu, fasiyal paralizi, orofasiyal ddem, fissiirlii dil

Summary

Melkersson-Rosenthal syndrome is a granulomatous disease characterized by recurrent facial nerve
paralysis, orofacial edema and fissured tongue triad. Its etiology is not fully known. Surgical intervention
may be required in addition to the medical treatment of topical and systemic treatment Classic triad is
rare simultaneously. In this case 19-year-old female patient is presented with 3 symptoms of classic triad
seen simultaneously.
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GiRiS paralizi ve orofasiyal 6dem tespit edilmis ve MRS
Melkersson Rosenthal Sendromu (MRS) tanist konulmus 19 yasinda bayan hasta
tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal sunulmaktadir.

0dem ve fissiirli dil triad1 ile karakterize OLGU

graniilomatdz bir hastaliktir (1). Etyolojisi tam 19 yasinda bayan hasta tist dudakta tekrarlayan

olarak bilinmemekle birlikte, infeksiyonlar,
genetik yatkinlik, immiin yetmezlik, besin
intolerans1 ve stres faktorleri bu hastaligin
etyopatogenezinde su¢lanmaktadir (2). Bu
makalede kliniginde skrotal dil, periferik fasyal

sislik ve yiiz felci sikayetleri ile poliklinigimize
bagvurdu. Dilinde dogustan beri yariklanmalar1
bulunan hastanin, iki giin 6nce yiiz sol tarafinda
kayma olusmus. Beraberinde gozlerini ve agzinm
kapatamiyormus. Hastanin anamnezinde on yil
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once de benzer sekilde yiiz felci gecirdigi ve
hemen sonrasinda {ist dudaginda sismenin
tinitede hastanin {ist dudaginda anjiyoodem ve
graniilomatoz keilit 6n tanist ile deri biyopsi
yapilmis ve biyopsi sonucu On tanilari
desteklememistir. Kiz kardesinde dilde
yariklanma ile bir kez yiiz felci ge¢irme Oykiisii
vardi.

Dermatolojik fizik muayenede; tist dudakta orta
sertlikte gode birakmayan o6dem, yiiziin sol
tarafinda sol agzini ve sol goziinii kapatamama,
dilde enine ¢ok sayida yariklanma izlendi (Resim
1,2). Sistem muayeneleri normal olan hastanin
rutin tetkiklerinde herhangi bir anormallik yoktu.
Hastaya, klinik ve laboratuar degerlendirmeleri
esliginde MRS tanis1 konuldu ve intralezyonel
kortikosteroid tedavisi uygulanmasi planlandi.
TARTISMA

Cocukluk ¢aginda nadir goriilen MRS, yasamin 2.
ve 3. dekadinda daha sik ortaya ¢ikar (3). Insidansi
%0.08 olarak bildirilmis olup, kadinlarda daha sik
goriilmektedir. Otozomal dominant geg¢isli oldugu
diistiniilmekle birlikte, genetik anomali oldugu
kesin olarak ispatlanamamistir (4). Olgumuzda
hastanin kiz kardesinde de dilde yariklanma ve
fasyal paralizi 6ykiisii mevcuttu.

Etiyolojide tuberkiiloz, odontojenik
infeksiyonlar, Compylobacter jejuni,
Cytomegaloviriis, Epstein-Barr virlis, Varisella
zoster viriis, Herpes simplex viriis gibi
infeksiyonlar, adenotonsillit, dental graniilomlar,
alerji, genetik predispozisyonlar ve T lenfosit
fonksiyon bozuklugu gibi bir¢ok faktor sorumlu
tutulmus, ancak higbirinin rolii net olarak
ispatlanmamagstir (5). Sistemik tutulum agisindan
arastiritlan olgumuzda herhangi bir etyolojik
neden saptanamadi.

Klasik triad %25 oraninda goriilmekle birlikte
genellikle monosemptomatik veya

oligosemptomatik tipler goriilmektedir (3).
Olgumuzda periferik fasyal paralizi, dilde
yariklanma ve st dudakta sislik bulgularinin
tiimii mevcuttu. En sik goriilen bulgu orofasiyal
6dem olup, olgularin cogunda mevcuttur. Agrisiz
ve gode birakmayan orofasiyal 6dem, genellikle
tek taraflidir. Ust dudak en sik tutulan bolge olup,
periorbital bolge, yanak, alin, farenks, dil, damak
ve larenks diger etkilenebilen bolgelerdir. Sinir
dokusunun graniilomat6z infiltrasyonu ve 6dem
sonucu gelistigi diistiniilen periferik fasiyal
paralizi, olgularin % 47 ile % 90'inda
goriilmektedir. Siklikla tek taraflidir, ancak ¢ift
tarafl1 da olabilir. Dilde fissiir ise vakalari % 30-
40'inda goriiliir, ancak saglikli populasyonda da
goriilebilmesi nedeniyle tek basina tani
koydurucu degildir (5). Olgumuzda dogustan beri
dilde yariklanma Oykiisii mevcuttu. Sonra tek
tarafli periferik fasyal paralizi ve 10 yildan beri
st dudakta tekrarlayan 6dem oykiisii vardi.
Melkersson Rosenthal Sendromu (MRS) tanisi
klinik bulgularla konulur. Hastalik i¢in spesifik
radyolojik veya histopatolojik tan1 yontemi yoktur
(4). Bizim hastamizda da tam1 klinik olarak
konuldu. Ayirict tanisinda yiiz felci yapan
nedenler (Bell felci gibi) ve yiizde sislige yol
acabilecek hastaliklar (anjiyoodem, sarkoidoz,
hipotroidi, siiperior vena kava sendromu,
tekrarlayan lenfanjiyom, lenfoma, yilancik,
tekrarlayan herpes labialis, Ascher sendromu ve
Crohn hastalig1 gibi) diistiniilmelidir (6).

Tedavide ¢esitli medikal ajanlar ve cerrahi
yontemlerden faydalanilir. Medikal tedavide
oncelikle topikal, intralezyonel ve sistemik
kortikosteroidler kullanilmaktadir. MRS
hastaliginda ayrica kortikosteroid tedavisine
cevap vermedigi durumlarda dapson, klofazamin,
sulfasalazin, hidroklorokin, antibiyotikler
(penisilin, tetrasiklin, eritromisin, klindamisin) ve
difenhidramin gibi ilaglar alternatif tedavi
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secenegi olarak diistiniilebilir (2). Tedavide
gerileme olmamis veya kismen olmus olgularda;
fasyal paralizi i¢in fasyal sinir dekompresyonu,
dudaktaki 6demin yol actigi goriiniis ve islev
bozuklugunu gidermek i¢in de dudak
kiigtiltiilmesi gibi cerrahi yontemler faydali
olabilmektedir (2, 6). MRS hastaliginda tedavi

Resim 1: Dilde enine ¢ok sayida yariklanma

B

basar1 orani yiiksektir. Ancak hastalik tekrarlanma
riskinden dolay1 yakinen takip edilmelidir (2).
Sonug olarak anjioddem diistiniiliip tedavi edilen
orofasiyal sismelerinde MRS hastalig:
diistintilmeli ve uzun siireli tek bulgu olarak
seyretmesinden dolay1 iyi bir anamnez ve klinik
muayene yapilmalidir.
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Resim 2: Ust dudakta orta sertlikte gode birakmayan 6dem, yiiziin sol tarafinda sol agzim ve sol

g0ziinii kapatamama

It
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