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OZET :

Melkersson-Rosenthal sendromu -pek stk rastlanmayan bir hastaliktir. Tam
koymanin bazi olgularda zor olmasi ve baslangi¢ devresinde ozellikle aniiodédémle
cok karismast nedinyle vak'a takdim edildi ve bu vesileyle konuyla ilgili literatiir
gozden gegirilili.

GIRIS :
Melkersson-Rosenthal sendromu yiiziin veya dudagin tekrarlayan sismesi,
rekiirran fasyalparalizi veya parezisi ve skrotal dilden olusur (1,1,2,3,4).

Sendromun tarifini ilk kez 1901’de Rossolino yapmistir. Ancak Melkersson
1928°de dudak 8demi ile birlikte tekrarlayan yiiz felcini tarif etmis, Rosenthal ise
1930’da genetik faktorlerin roliinii vurgulamis ve sendroma skrotal dili eklemistir.
Boylece sendrom bu son iki arastirmacinin adiyla anilmaya baslamistir(1,2,3,4).

OLGU :
EK., 41 yasinda Erzincan dogumlu, erkek hasta.
Sikayeti: Dudak ve yanaklarinda sisme.

Hikayesi: 1,5 yildir dudak ve yanaklarinda sisme baslamis. Agiz hareketlerin-
de kisithlik olmus. Sislik bazen gok artiyor, zaman zaman kendikendine kiigiiliiyor-
‘mug. Bu sikayetler igin gittigi doktorlar tarafindan degisik tedaviler verilmis, an-
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cak fayda gdrmemis. Son olarak Erzurum Sosyal Sigortalar Hastanesi’ne basv.uraﬁ
hasta, oradan da poliklinigimize sevekedilmis ve tetkik ve tedavi igin servisimize
yatirilmistir. . .

‘ Ozgegmisi Hasta 13 yasinda viiz felci gegirmis, Erzurum Nunmune Hastane’

sinde tedavi olmus, diizelmis. 19 yil énce gegirdigi iy kazasindan sonra kirilansirt
omurunun yanlis kaynamasi sonucu sirtinda bir kamburluk kaldigin1 ve bundan
4 yil sonra da belinde biikiilme basladigin1 belirtiyor. Muayene ve filmler sonu-
cunda” ankilozan spondilit” teshisi konmus.

Hasta , dilindeki yariklarin, kendini bildi bileli oldugunu soylemektedir.
Baska onemli bir hastalik gegirmedigini, esinin ve 4 gocugunun sag ve saglikli ol-
dugunu belirtiyor. '

Soygecmisi: Annesi sag, saglikli. Babas1 vefat etmig, Snemli bir hastalig1 yok-
mus. Ailede yalnizca dayisinda kendisininki gibi yarik dil varmig. Ailesinde ka-
Titsal hastalik. akraba evliligi tanimlamiyor.

Aliskanliklar:: Giinde 1 paket Sigara kullaniyor. ‘alAkol almiyormus.

FiZiK MUAYENE

T.A.: 190/100 mm Hg, nabiz ve ates normaldi. Ust dudakta daha behrgm
olmak iizere makrokeili (Resim (1), perioral bélge ve yanaklarda hipertrofi (Re-
sim 2) ve orta derecede sertlesme vardi. Skrotal dil mevcuttu (Res‘m 3). -

Kardiovaskiiler sistem ve solunum sistemi muayenelerinde herhangl bir pato-
10]1ye rastlanmadi. Organomegali saptanamads.

Lokomotor sistem muayenesinde ankilozan spondilit ve Th 10-12 diizeyinde
travmaya bagh kifoz saptandi.

Resim 1 Resim 2
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Resim 3

Norolojik muyane sonucunda konusma bozuklugu, asir1 6deme baglandi.
Fasyal paralizi diisiiniilmedi. Dil hareketleri normal bulundu. KVR solda altta

(+-+-), digerleri (+ ) alindi. Taban derisi reflekbl solda ekstansor cevapll
alindi. i

Gozdibi 'muayenesii Arteriyoskleroza bagli hipertansiyondan dolay1 arteriol-
lerde hafif refle artist disinda patolojiye rastlanmadi.

LABORATUVAR

Kan, idrar bulgular1 ve biyokimyasal arast;rmalar normal sinirlar i¢indeydi.
ASO, CRP, Latex: Negatif bulundu. Tiroid fonksiyon testleri normaldi.
Solunum fonsiyon testinde %, 47 oraninda vital kapasite yetersizligi bulundu.

EKG’sinde patoloji yoktu. TELE’de kalp-toraks orant kifoz nedeniyle nor-
malden biiyiik g3zitkmekte, akciger alanlarinda kronik fibrotik degisiklikler ve-
peribrongial kalmlagmalar goriilmekteydi.

Lumbosakral grafide vertebralarda paravertebral ligaman kalsifikasyonu ne-
deni ile bambu kamisi gériiniimii, torakal 10-11 ve 12. vertebralarda akut kifoz
goriintimii meveut olup, Th 12°de tamamen ve Th 10-11 arasinda kismen disk
aralig1 kaybr goriilmekteydi. Th 10-11. vertebralarda yiikseklik kaybi mevcuttu.
Radyolojik olarak goriiniim ankilozan spondilite uymaktayd.

EEG"de diisiik, voltajli hizli aktivite (ndrotik kisilige bagli veya vaskiiler
olabilen) goriildii.

Ust dudak mukozasindan alman biyopside dermlsde 6dem " ve perivaskiila-
rlzaeyonda, artma bulundu (Resim 4).
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Resim 4

TEDAVI

Hastamiza tedavi olarak birer hafta ara ile iki kez intralezyon triamcinolone
acetonid enjeksiyonu uygulacik. Birkag glinde iist dudak ve yanaklardeki sertlikde
biraz yumugama ve siglikte azelma basladift goriildii. Bu tedaviye 2-3 ay da bir
devamu nerildi. Ayrica fizik tedavi konsiiltasyonu sonucu Endol drg (4x1), En-
tersal drg (3x2), Bemiks drg (3x1) kullanilmasi ve fizik tedavi polikinigine an-
kilozan spondilit programina alinmasi igin, taburcu olduktan sonra miizacaats
onerildi. Hipertansiyonu igin Visken 5 mg tb (2x1) baslandL

Hasta diizenli kontrol ve tedaviye ¢agrilarek tabufc_u edildi.

TARTISMA

Sendroma genellikle her iki cinste esit oranda rastlanmistir(1,2,3). Baglan-
gi¢ bulgular1 genellikle geg ¢ocukluk ve erken adolesan ¢agda baslersa da, orta
yasli ve yashlarda da goriilmiistiiv. 35 yasin iizerinde birkag olgu bildirilmistir.
(3). Hastamuiz 13 yaginda yiiz felci gecirmis, makrokeilisi ise 38-39 yaslerinda
baglanustir.

Etyoloji belinmemekle beraber, kardesleri kapsayen cesitli ailesel raporlar
genetik bir predispozisyonu gosterir(12,3,4). Ayrica saghkli akrabalarda skrotal
dile rastlanmugstir(4). Skrotal dil baz1 clgularda dogumda vardir ve bu da genetik
faktorii gosterir(4). Hastamizda skrotel dil biiyiik ihtimalle dogumda vardi. Dayi-
sinda da skrotal dil meveutmus. Cok gesitli enfeksiyon ajanlert sorumlu tutulmus,

sendromun nonspesifik bir reaksiyon olarak kabul edilebilecegi 6ne siirtilmiistiir
" (13,4). Hastamizda herhangi bir enfeksiyona rastlanmanugstir. Bazi olgularda
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megakalonla, otosklerozla ve kranyofarengeoma ile birlikte olmasi, nétrofilik
orijini destekler (2). Olgumuzda bu durumlar yoktu. Ayrl»a. o6demli duda}flan
baz1 yazerlar vazomotor nedenlere baglamaktadir(6).

Baz1 hastalarda en erken bulgu, anjioddeme benzer ani diffiiz sismedir (4).
En sik iist dudak tutulur(1,2,3,4). Perioral fasyal dokuda da genellikle 6dem olur.
Alt dudak, yanak mukozasi (bir veya iki dudak), damak, dil, dis etleri, ag1zin her-
hangi bir bolgesi ise daha az tutulur (1,4). Nadiren de alin, gozkapaklari veya kafa-
tasinin bir tarafinda da 6dem olabilir(4). Hastamizda iist dudakta daha fazla olmak
iizere her iki dudakta, her iki yanek mukozasinda, perloral mukozada sislik vardu.

Baglangicta ¢dem birkag saat veya giinde tam olarak diizelir, fakat diizensiz
araliklarla tekrarleyan ataklardan sora sislik sabitlesir ve yavas yavas derecesi
artar. Once yumusaktir, zzmanla biraz sertlesir ve sonunda sert kauguk kivaminda
kalir. Birkag yil sonra siskinlik gok yavas olarak gerileyebilir(1,4). Hastamiz du-
dagindaki sisligin birkag ay 6nce ¢ok arttifini, yaves yavas azalip, sabitlestigini-
belirtiyor. Odem hassas degildir, gode birakmaz. Soluktan, koyu eriteme kadar
rengi degisir (1). Hastamizin dudaklarinda renk degisikligi yoktu.

Fasyal paralizi 6dem ataklarindan 6nce olabilir(1). Ama genellikle sonradan
gelisir(2). Olgular n % 30 ’unda bulunur. Bell paralizisini taklit eder. Unilate;al
veya bilateral olabilir. Genellikle 20 yasindan 6nce baslar ve dilin &n kisminda
~ tad kayb1 vardir, bu his birkag ayda diizelebilir(1). Bazen diger kranyal sinirler
(basta n. olfactorius ve n. auditorius omak iizere n. glossopharyngeus ve n. hypoz-
lossus) de- tutulabilir. MSS tutulumn siktir. Semptomlar degiskendir, gézden ka-
cabilir. Psikotik veya nérolojik bulgular bulunabilir(1,3,4). Mono veya polindrit,
pleksus lezyonlar1, psikoz ve ensefalomyelit goriiniimii bildirilmistir (7). Otono-
mik bozukluklar tabloda hakim olabilir. Yiiz felci, migren ataklariyla baslayabilir
(2). Clgumuz 13 yasinda unilateral fasyal paralizi gegirmis, tedavi olmus. Dilin-
de tad kaybs tarif etmiyor. Diger kranyal sinirlerde nérolojik muayene ile pa-
toloji saptanmadi. Basagris1 yakinmasi da yoktu.

Bolgesel lenf nodiilleri 9 50 olgﬁda bityiik Bulunmu§tur(4). Hastamizda
lenfadenopati saptanamadi.

Yiiz disindaki bolgelerde ellerin, ayaklarin dorsal yiizlerinde, lomber bolgelar-
de siskinlikler olabilir. Farenks ve solunum sistemi tutulabilir, mukoza membran-
lar1 kalmlastr. Niiksler bag dokusunda artmaya, deme, kas liflerinin atrofisine,
hiicre infiltrasyonuna, dudaklarin, yanaklarm ve dilin kalic1 deformitelerine neden
olur (2). Hastamizda bu bulgular yoktu :

Fissiirlii veya skrotal dil hastalarin iigte birinde bulundu. Bazen dil diffiiz sise-
bilir(1). Bazense jeografik dil de bulunabilir(5). Skrotel dil baz1 olgularda dogum-
da vardir(4). Hastamizda yarik dil kendini bildi bileli (muhtemelen dogumda)
varmig. Jeografik dil yoktu. ‘
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Laboratuvar bulgusu olarak lenfositoz ve veya orta derecede eozinofili bulu-
nabilir (3). Olgumuzda lenfosit ve eozinofil normal degerlerdeydi. Pozitif Kveim
testi bildirilen olgular vardir(10).

Sis dudagin veya fasyal dokunun, hastaligin erken devrelerinde alinan biyop-
silerinde yalmizca 6dem ve perivaskiiler lenfositik enfiltrasyon gozlenir (1,2,3,4).
Hastamizin dudak mukozasindan alinan biyopside 6dem ve artmis vaskiilarizas-
yon goriildii.

Sendrom siklikla inkomplet formda goriiliir : a) Lingua plicata olmaksizin
fasyal paralizi ve 6dem, b) paralizi olmaksizin 6dem ve lingua plicata, c) 6dem ol-
maksizin fasyal paralizi ve lingua plicata seklide (8). Hastamuiz onceden fasyal
paralizi gegirmis, ancak su anda ikinci duruma uymaktadir.

Sendrom baslangig evresinde anjioddemle karisir. Ataklar sirasinda sisligin
devam etmesi ile ondan ayrilir. Lenfatik anormalitelere veya granulomalara neden
olan enfeksiyonlar ve genellikle familyal olan gelisimsel anormaliteler de g¢ok
karisir. Lenfanjiom, hemanjiom, ndrofibrom, ayirtedilmesi gereken hastaliklardan ‘
bazilaridir. Diger tiimoral ve travmatik olaylar da hatirlanmalidir. Labyal Crohn
hastalipn da diisiiniilmelidir(1,2,3,4,8). Ascher sendromu genellikle erken gocuk-
lukta baslayan konjenital bir anomalidir. Ust dudakta sisme, blefarosalazi
ve adolesan gagda baslayan hipertiroidi ile karakterizedir. Tiikriik bezlerinde ‘
hipertrofi olabilir (1,2,3,4).

Komplikasyon olarak okiiler kas felci ve retrobulber noriti kapsayan okuler
defektler ortaya cikabilir. Keratokonjonktivitis sikka, periferal korneal opasiteler
ve korneal keratopati bildirilen diger goz lezyonlaridir(l). Bu komplikasyonlara
hastamizda rastlanmadi.

Melkersson-Rosenthal sendromu ge¢ yaslarda (45 yas . lizeri) gelistiginde
Hodgkin hastalig1 ile beraber olabilir(1). Hastamizda klinik ve laboratuvar olarak
Hodgkin hastaligi bulgusu yoktu.

Tatmin edici bir tedavi yontemi yoktur. Intralezyonel kortizon (trla,msmolon)
enjeksiyonlar1 etkili olabilir(1,2,3,4). Birkag hafta aralikli olarak diizgiin durum
alincaya dek uygulamr. Bu, 4-6 ayda bir tekrarlanmalidir(4). Biz hastamizda
bu tedavi yontemini uygulamaktayiz.

Intralezyon kortikosteroid ve hydroxychloroquine tedavisine cevap veren bir
olgu yayimlanmistir(9).

Dapsondan iyi sonuglar alindif1 bildirilmistir (4).

Tekrarlayan fasyal paralizi ataklarinda fasyal sinirin dekompresonu gereke-
bilir(2).

Uzun siireli kronik olgularda geniglemis dokulara perrahi eksizon uygulana-
bilir. Keilioplasti yapilabilir (1,2).
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- Sistemik kortikosteroidler, antihistaminikler, vasodilatatorler, radyoterapi
etkili degildir (5).

Odontojenik enfeksiyon odagi varsa diizeltilmelidir(3).

SUMMARY
A CASE OF MELKERSSON-ROSENTHAL SYNDROME

Melkersson-Rosenthal syndrome is an occasional disease. Because the diag-
nosis is difficult in some cases and it can be confused with angiodema at early
phase of disease, the case was presented. Thus, the previous studies associated with
Melkersson-Rosenthal syndrome reviewed.
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