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Olgu Sunumu / Case Report

Intralezyonel Kortikosteroid Tedavisine lyi Yanit Veren
Melkersson-Rosenthal Sendromu; Olgu Sunumu

Melkersson-Rosenthal Syndrome Successfully Treated with Intralesional

Corticosteroid; A Case Report

Engin Senel, A. Tiilin Giilec

Baskent Universitesi, Dermatoloji Anabilim Dali, Ankara, Tiirkiye

Ozet

Melkersson-Rosenthal Sendromu nadir gorilen, fasiyal odem, periferal fasiyal paralizi ve fisstrlt dil triyadi ile karakterize
graniilomatoz bir hastaliktir. Sendromun tiim bilesenleriyle gorilmesi cok nadirdir. Melkersson-Rosenthal Sendromu’nun etiyolo-
jisi ve patogenezi kesin olarak bilinmemektedir. Melkersson-Rosenthal Sendromu icin halen tatmin edici bir tedavi mevcut
degildir. Burada triamsinolon asetonid ile basarili bir sekilde tedavi edilen 35 yasinda bir kadin hasta sunulmus ve Melkersson-
Rosenthal Sendromu’nun etiyolojisi, klinik 6zellikleri ve tedavisi tartisilmistir. (Ttirk Dermatoloji Dergisi 2009; 3: 16-8)

Anahtar kelimeler: Melkersson-Rosenthal Sendromu, tedavi, intralezyonel kortikosteroid

Abstract

Melkersson-Rosenthal Syndrome is a rare granulomatous disease characterized by a triad of facial edema, peripheral facial palsy
and lingua plicata. The complete syndrome is very rare. The exact etiology and pathogenesis of Melkersson Rosenthal Syndrome
are unknown. There is no satisfactory treatment for Melkersson Rosenthal Syndrome yet. Herein, we present a 35-year-old woman
successfully treated with intralesional triamcinolone acetonide and discuss the etiology, clinical features and treatment of

Melkersson Rosenthal Syndrome. (Turkish Journal of Dermatology 2009; 3: 16-8)
Key words: Melkersson—Rosenthal syndrome, treatment, intralesional corticosteroid

Melkersson-Rosenthal Sendromu (MRS), nadir géru-
len, etiyolojisi iyi bilinmeyen kronik granilomatéz bir
hastaliktir. Tekrarlayan ya da persistan orofasiyal 6dem,
periferal fasiyal sinir paralizisi ve fissurlt dil triyad ile
karakterizedir. Triyadin tUm bilesenlerinin bir olguda
bulunmasi ¢ok nadirdir. Hastalarin cogu monosempto-
matik ya da oligosemptomatik olarak basvurur. Orofasiyal
6dem baslangicta cogunlukla ataklar seklinde gelisirken
zamanla persistan hale gelir. Burada, 6ykusU ve Klinik
Ozellikleri ile MRS tanisi konan ve intralezyonel kortikos-
teroid tedavisinden fayda géren bir olgu sunulmakta,
MRS’nin etiyopatogenezi, histopatolojisi ve tedavisi
tartisiimaktadir.

Olgu
Otuz bes yasinda kadin hasta, yaklasik dért yildir alt

ve Ust dudaklarinda 6nce ataklar halinde tekrarlayan ve
son bir yildir hic gegmeyen sislikler nedeniyle bagvurdu.

Daha 6nce anjio6dem tanisiyla birgok merkezde antihis-
taminik ve intramuskdiler kortikosteroid tedavisi verilme-
sine ragmen sikayetlerinde azalma olmamisti.
Ozgecmisinde yedi yil 8ncesinde gegirdigi sag fasiyal
paralizi 6ykisi mevcuttu. Soyge¢cmisinde 6zellik yoktu.
Dermatolojik muayenede; alt ve st dudakta sert ddem
ve dil dorsumunda derin fissUrler saptandi (Sekil 1 ve 2).
Hastaya bu klinik bulgularla MRS tanisi kondu. Dudaktan
alinan insizyonel biyopsinin histopatolojik incelemesin-
de perivaskdler yerlesimli, subkutan doku ve kas demet-
lerine kadar uzanan, yer yer plazma hucreleri de iceren
kanisik tipte kronik yangisal hiicreleri goruldi. Granilom
formasyonu saptanmadi. Hastanin dudagina 10 mg/ml
dozunda intralezyonel triamsinolon asetonid enjeksiyo-
nu yapildi. Tedavi 4 hafta araliklarla tekrarlandi. ikinci
ayin sonunda ddemde gbzle goérullr bir gerileme kayde-
dildi (Sekil 3) ve 4. ayin sonunda tedavi sonlandirildi.
Tedavi sonrasi altinci aya kadar aylik takiplerle izlenen
hastada bu slire boyunca niiks gelismedi (Sekil 4).
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Sekil 1. Ust dudakta daha belirgin olarak gériilen Gst-alt dudak
6demi ve perioral 6dem

Sekil 2. Fissurli dil. Dil medial olugunda belirginlesme, dil late-
rallerinde fisslrler

Tartisma

Melkersson-Rosenthal Sendromu, ilk olarak 1928 yilin-
da Melkersson tarafindan tekrarlayan fasiyal paralizi ve
o6dem ile karakterize bir sendrom olarak tarif edilmigtir (1).
Rosenthal, 1931 yilinda bu sendroma fissurli dil (lingua
plicata) komponentini de eklemistir (1).

Hastallk en sik ikinci ve Uglncl dekatlarda goérdldr.
Gorilme sikhgr acisindan cinsiyet ve irk farki yoktur (2).
MRS’nin etiyolojisi ve patogenezi iyi bilinmemektedir. Ayni
ailede ortaya cikan birka¢ olgu rapor edilmistir (1,3).
Degisken ekspresyonlu otozomal dominant kalitim bildiril-
mekle birlikte kanitlanamamistir. Kronik enfeksiyon ve bak-
terilere karsl hipersensitivite reaksiyonu olabilecegi 6ne
sUrtlmustdr. Muellegger ve arkadaslar (4), periferal fasiyal
paraliziye de neden olabilen Lyme hastaliginin etkeni
Borellia burdorferi’nin DNA'sini polimeraz zincir reaksiyonu
ile MRS’li hastalarda arastirmislar ancak bu iki hastalik ara-
sinda iligki tespit edememiglerdir. Treponema pallidum,
mikobakteriler, Toxoplasma gondii, Herpes simpleks virisu

Sekil 3. intralezyonel kortikosteroid tedavisinin ikinci ayi; alt
dudakta asimetrik 6dem

Sekil 4. Tedaviden 6 ay sonra

gibi enfektif ajanlarin hastallk gelisiminde tetikleyici rol
oynadigi 6ne surilmustir (5,6). Alexander ve James (7),
MRS’li hastalarin %22’sinde viral bir prodromal evre rapor
etmislerdir. Bazi olgularda gesitli yiyecek katki maddelerine
karsi kontakt duyarlih@ da bildirilmistir (8). Sarkoidoz ve
Crohn hastaligi ile iliski arastirlmis ama bulunamamistir
(6,9). Hastalarin stresli dénemlerinde 6demin basladigl,
tekrarladidi, tekrarlama siklik ve siresinin arttigi da rapor
edilmistir (7).

Klinikte fasiyal 6dem en sik perioral, nadiren de perioku-
ler bélgeye yerlesir ve triyadin en sik gérilen komponentidir
(%80-100) (1,3,5,9). Hastalarin %42’sinde baslangic bul-
gusu olarak gérilmistir (6). Ust dudak daha sik tutulur.
Klinik olarak anjioédeme benzese de antihistaminiklere
cevap vermez ve ¢ok daha uzun seyirlidir (1). Odem baglan-
gicta aralikli bir sekilde ortaya c¢ikarken, bizim olgumuzda
da oldugu gibi zamanla kalici hale gelebilir. Baslangicta
6dem saatler-haftalar siiren ataklar seklinde ortaya cikar.
Sadece perioral ddemi bulunan monosemptomatik MRS,
granilomatoz kelitis olarak da adlandirimaktadir (9).
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MRS ile iligkili fasiyal paralizi, vakalarin %50-60’inda
gérillr ve fasiyal 6demden aylar veya yillar énce ya da
sonra ortaya cikabilir (5). Bu ylzden triyad bileseni olarak
degerlendiriimesi i¢in hastanin dudakta sislik sikayeti ile
geldigi donemde mevcut olmasi gerekli degildir. Tek tarafli
ya da cift tarafli olabilir. Klinik olarak, periferal fasiyal sinir
paralizisi olan Bell paralizisinden ayirt etmek mimktn degil-
dir (10). Disgozi (tat alma bozuklugu), cesitli isitme bozuk-
luklan (anakuzi, hipoakuzi gibi) veya kulak agrisi ile birliktelik
gOsterebilir. Paralizi genellikle kendiliginden iyilesirse de
nadiren ytzde kalici gligsuzlik olabilir. Bizim hastamizda da
dudak 6deminden yedi yil 6nce ortaya cikan unilateral fasi-
yal paralizi 6ykusu vardi.

Fissurll dil, olgularin %30-35’inde gordlar (5). Triyadin
diger bilesenlerine gére normal populasyonda da %5 ora-
ninda gorulebildigi ve genetik yatkinlik da bildirildigi igin
daha az 6nemlidir.

Histopatolojik inceleme, &zellikle monosemptomatik
olgulara tani konmasinda deger tasir. Kazeifiye olmayan
perivaskiler granilomlarin gérilmesi MRS’nin histopatolo-
jisinde 6nemlidir (7). Ancak histopatolojik incelemede has-
tamizda da oldugu gibi grantlomlarin gérilmemesi taniyi
ekarte ettirmez (9). Hastalarin hepsinde etkilenen alanlarda
lenfosit ve plazma hucrelerinin eslik ettigi 6zgll olmayan bir
inflamasyon gordldr (3).

MRS’nin tim hastalarda basariyla kullanilabilecek etkin
bir tedavisi yoktur. Fisstrli dil genellikle asemptomatiktir ve
tedavi gerektirmez (6). Fasiyal sinir paralizisi icin ataklarda
kisa sureli sistemik kortikosteroid tedavisi ya da cerrahi
dekompresyon uygulanabilir (1,3,6). Fasiyal 6dem icin peni-
silin (2), tetrasiklin (7), minosiklin (5), eritromisin (5), metro-
nidazol (11) gibi antibiyotikler, dapson (12), talidomid (13),
ketotifen (11) gibi antiinflamatuar ilaglar ve TNF o’ya karsi
simerik monoklonal antikor olan infliksimab (14) kullaniimis
ve tek bildirilen olgu raporlarinda degisik oranlarda basaril
bulunmustur fakat higbiri uzun vadede hastaligin kontrolU-
nu saglayamamistir. Rekonstruktif cerrahi, stabil olgularda
fazla dokuyu alarak 6zellikle dudak gérinUmintn dizeltil-
mesi igin uygulanabilirse de, hastalik ataklar halinde devam
ederken 6nerilmemektedir (1,9). Su an icin kullanilabilecek
tedavi alternatifleri intralezyonel (5-10 mg/ml) ya da siste-
mik kortikosteroid (1-2 mg/kg) ile sinirhdir. Ancak uygulanan
kortikosteroid tedavileri icin de standart bir tedavi semasi
bulunmamaktadir. Van der Waal ve ark.(2), etkilenen duda-
gin her bir tarafina en fazla 1 ml intralezyonel triamsinolon
asetonid (5-10 mg/ml) tedavisinin faydali olabilecegdini
belirtmistir. Enjeksiyonlarin iki haftada bir uygulanmasi, has-
tanin cevap platosuna ulasildiginda ayda bire disimesi ve
sonrasinda gerekirse stabil dudakta cerrahi rekonstriksu-
yona basvurulmasi dnerilmistir. Alti aylik bir periyodda met-
ronidazol (500 mg, 2 kez/glin) ile kombine intralezyonel tri-
amsinolon asetonid (10 mg/ml, ayda bir) tedavisi bir hasta-
da tam iyilesme saglamistir (15).

Bu yazida, oldukca nadir goérilen, etiyopatogenezi iyi
bilinmeyen ancak klinik tani konabilen bir sendrom olan
MRS’li bir hasta sunulmus ve MRS’nin etiyolojisi, klinik
ozellikleri ve tedavisi tartisiimistir. Yayinlanan olgu sayilar
ve hastallk etiyopatogenezi hakkinda bilgiler arttikca tedavi
icin de bir standart olusmasiI mimkun olabilecektir.
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