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Vaka Takdimi

Cocukluk c¢aginda Melkersson-Rosenthal sendromu ve
steroid tedavisi: iki vakanin takdimi
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SUMMARY: Kumandas S, Giimiis H, Topaloglu N, Akcakus M, Giines T.
(Department of Pediatrics, Erciyes University Faculty of Medicine, Kayseri,
Turkey). Melkersson-Rosenthal syndrome in childhood and steroid therapy:
report of two cases. Cocuk Saghg ve Hastaliklan1 Dergisi 2002; 45: 252-255.

Melkersson-Rosenthal syndrome is a rare disorder consisting of the triad of
persistent or recurrent orofacial edema, relapsing peripheral facial paralysis
and fissured tongue. The etiology of the disorder is unknown; a possible
association with sarcoidosis and Crohn’s disease has been proposed. Therapeutic
options for Melkersson-Rosenthal syndrome in childhood are limited (oral
prednisolone, clofazimine and minocycline). We present two cases of
Melkersson-Rosenthal syndrome with the classic triad of symptoms. Our
patients were successfully treated with a 4-week course of prednisolone
(1 mg/kg/day). We report these cases because this syndrome is very rare in
childhood, and oral prednisolone is effective in the treatment.
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OZET: Melkersson-Rosenthal sendromu, oro-fasiyal 6dem, periferik tipte fasiyal
paralizi, dilde fissiir birlikteligi ile giden ve tekrarlama gosteren seyrek goriilen
bir sendromdur. Etiyolojisi tam olarak bilinmemekte, sarkoidoz veya Crohn
hastaliginin bir sekli olabilecegi de ileri siiriilmektedir. Tedavisinde oral
prednizolon, clofazamin ve minosiklinin etkili oldugu bildirilmektedir.
Tekrarlayan fasiyal paralizisi ve orofasiyal 6demi tespit edilen iki hastaya
Melkersson-Rosenthal sendromu tanis1 konuldu ve 1 mg/kg/giin dozunda dért
haftalik oral prednizolon tedavisiyle iyilesme goézlendi. Bu sendrom tanisi konan
vakalarimizin ¢ocukluk ¢aginda seyrek goriilmesi ve tedavisinde steroidin etkili

olabilecegini vurgulamak amaciyla sunulmasi1 uygun goriildii.

Anahtar kelimeler: Melkersson-Rosenthal sendromu, fasiyal paralizi.

Fasiyal paraliziler enfeksiyonlar, tiimorler,
travma, metabolik bozukluklar, konjenital
anomaliler, kollajen doku hastaliklar ve
immiinolojik bozukluklar gibi bir¢ok nedene
bagl olarak geligebilir. Tekrarlama oram1 %10
olup genellikle ipsilateraldirl-2. Tekrarlayan
periferik fasiyal paralizili vakalarda etiyolojide
metabolik nedenler, kollajen doku hastaliklar
ve immiinolojik bozukluklarin yanisira
Melkerson-Rosenthal sendromu (MRS) da
diistiniilmelidir. Insidans1 8:10.000 olarak
bilinen ve kizlarda erkeklere gore ii¢ kat daha
fazla goriilen bu sendromda oro-fasiyal agrisiz
gode birakmayan 6dem, tekrarlayan periferik
fasiyal paralizi ve vakalarin %30’unda dilde
fissiir goriilmektedir3. Bu yazida tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi, dudaklarda ve yiizde

6dem sikayetleri ile getirilip Melkerson-
Rosenthal sendromu tanisi alan iki ¢ocuk hasta
bu sendromun gocukluk yas grubunda seyrek
goriilmesi nedeniyle sunulmustur.

Vakalarin Takdimi
Vaka 1

On iki yasinda kiz hasta, g6z kapagini
kapatamama, dudaklarda, agiz icinde ve yiizde
sislik sikayetleriyle getirildi. Ik kez iig
yasindayken, sol géziini kapatamama ve
yiiziiniin sag tarafinda sislik oldugu, iki ay 6nce
ve son olarak da poliklinigimize getirilmeden iki
giin 6ncesinde ayni sikayetlerin tekrarladigy, iist
dudakda daha belirgin olmak iizere dudaklarda,
ag1z icinde ve yiizde sislik goriildiigd, giilerken
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Sekil 1: Vaka I'in yiiz gériinimii.

ag1z kosesinin sola kaydig1 ve sag gbziinii tam
olarak kapatamadigt dgrenildi. Oz ve soy
ge¢misinde Ozellik saptanmadi. Fizik
muayenesinde; ates 36.7 °C, nabiz 92/dk, agirlik
48 kg (50-75. persentil), boy 158 cm (75-90.
persentil) idi. Genel durumu iyi, biling agik, 151k
refleksi bilateral pozitif, géz hareketleri serbest
ve goz dibi degerlendirilmesi normaldi. Sag
goziinli tam olarak kapatamiyordu, giilerken
agiz kosesi sola kayiyordu ve sagda nazolabial
oluk siliniyordu. Yiiziin sol tarafinda ve
dudaklarinda édem, dilde fissiirii saptanan
hastanin diger sistem muayene bulgular:
normaldi (Sekil 1). Hastanin Kulak-Burun-
Bogaz Boliimii’'nce degerlendirilmesinde otit ve
mastoidit bulgular1 saptanmadi. Melkerson-
Rosenthal sendromu tanisi konulan hastaya 1
mg/kg/gilin dozunda oral prednizolon tedavisi
basland: ve dort hafta sonunda klinik olarak tam
diizelme gozlendiginden tedavi sonlandirildi.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 12.3
gr/dl, 16kosit say1s1 5700/mm?3, trombosit sayisi
282000/mm?3, eritrosit sedimentasyon hizi 15
mm/saat, serum elektrolitleri, serum kalsiyum,
fosfor, alkalen fosfataz diizeyleri, karaciger ve
bobrek foksiyon testleri, serum immunoglobiilin
diizeyleri normaldi. Herpes simplex, human
immunodeficiency virus (HIV), coxsackie virus,
sitomegalovirus (CMV) enfeksiyonu yoniinden
yapilan serolojik incelemeleri negatif bulundu.
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Kollajen doku hastaliklar1 yoniinden incelemesi
ve Lyme hastaliginin serolojik bulgular
negatifti. Akciger grafisi ve kraniyal magnetik
rezonans goriintillemesi (MRI) normal olarak
degerlendirildi.

Vaka 2

Sekiz yasinda erkek hasta, sol gdézinii
kapatamama, dudaklarda ve yiiziin sag tarafinda
sislik sikayetleriyle getirildi. Ilk kez iki ay dnce
sikayetlerinin basladigi, o donemde sol kulak
agristyla birlikte sol goéziinii kapatamadigi,
giilerken sag agiz kdsesinde asagiya dogru
cekilme, dudaklarda ve yiiziinde sislik oldugu,
gotiiriildiigli hekim tarafindan antienflamatuar
tedavi verildigi ve sikayetlerinin yaklagik bir ay
once sol goziinii kapatamama, dudaklar ve
yliziiniin sag tarafinda sislik sikayetlerinin
basladig1 ve iki giin i¢inde bu bulgularin
belirginlestigi bildirildi. Oz ve soy ge¢misinde
Ozellik saptanmadi.

Fizik muayenesinde; ates 36.9°C, nabiz 78/dk,
agirlik 28 kg (75. persentil), boy 126 cm (25-
50. persentil) idi. Genel durumu iyi, biling agik,
151k refleksi bilateral pozitif, goz hareketleri
serbest ve goz dibi degerlendirilmesi normaldi.
Dudaklarinda sislik ve dilde fissiir olup, sol
goziinii kapatamiyordu, giilerken sag agiz késesi
asagiya ¢ekiliyordu ve sol nazolabiyal oluk
silikti, yiizlin sag tarafi sola gére daha sis
goriiniimde idi (Sekil 2 ve 3). Diger sistem
muayene bulgulan normaldi. Hastanin Kulak-’
Burun-Bogaz Béliimii'nce degerlendirilmesinde
otit ve mastoidit bulgular1 saptanmadi.
Melkerson-Rosenthal sendromu tanist konulan
hastaya 1 mg/kg/giin dozunda oral prednizolon
tedavisi baslandi ve dért hafta sonunda klinik
olarak tam diizelme gozlendiginden tedavi
sonlandirild:.

Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 14.5
gr/dl, 16kosit sayis1 9800/mm3, trombosit sayist
433000/mm?3, eritrosit sedimentasyon hiz1 25
mm/saat, serum elektrolitleri, serum kalsiyum,
fosfor, alkalen fosfataz, karaciger ve bdbrek
fonksiyon testleri, serum immunoglobiilin
diizeyleri normal idi. Herpes simplex, HIV,
coxsackie virus, CMV, Lyme enfeksiyonu ile
kollajen doku hastaliklart yoniinden yapilan
serolojik incelemeleri negatifti. Akciger grafisi
ve kranial MRI bulgular1 normal olarak
degerlendirildi.
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Sekil 2: Vaka II'nin yiiz goriiniimd.

Sekil 3: Vaka II'nin dilinde lingula plikata.
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Tartisma

Tekrarlayan fasiyal paraliziler baz1 enfeksiyoz ve
kollajen doku hastaliklarinin ilk bulgusu olarak
goriilebilmekte, bu nedenle tekrarlayan fasiyal
paralizili hastalarin etiyolojisinin aydinlatiimasi
gereken noktalar olmaktadir. Tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi nedenleri arasinda,
enfeksiyoz mononiikleosis, sifiliz, otitis media,
herpes zoster, multiple skleroz, diyabetes
mellitus, 16semi, miyastenia gravis, tiimorler,
Guillain-Barré sendromu ve poliarteritis nodoza
da sayilmaktadirt. Hastalarimizin tekrarlayan
periferik tip fasiyal paralizi yapabilecek bu
hastaliklar yoniinden yapilan ayrintili klinik
muayene ve laboratuvar incelemesinde pozitif
bulguya rastlanmadi.

Tekrarlayan periferik tip fasiyal paralizi
nedenleri arasinda seyrek goriilen diger bir
hastalik da tekrarlayan fasiyal 6dem, periferik
fasiyal paralizi ve lingula pilikata triadini igeren
MRS’dir. Sendromun triadi vakalarin %25’inde,
lingula pilikata vakalarin %30-50’sinde
goruliirt>. Tekrarlayan periferik tip fasiyal
paralizilerin goriilmesi, dudaklarinda belirgin
6demin, lingula plikatalarinin varlig ile
sendromun triadini gosteren iki hastamizda
MRS tanisi konuldu.

Smeets ve arkadaslari® MRS’nin otozomal
dominant bir hastalik oldugunu ve sorumlu
genin dokuzuncu kromozomun kisa kolunda
lokalize oldugunu bildirmislerdir. Hasta-
larimizda kromozom ¢alismasi yapilamadi.

Melkerson-Rosenthal sendromu ile beraberligi
olan bir¢ok hastalik bildirilmistir. Bunlar
arasinda, allerjik reaksiyonlar, Crohn hastalig;,
anjiondrotik 6dem, sarkoidoz, bdcek 1sirmasi,
travma, mukosel ve erezipel sayilmaktadir#’.
Klinik ve laboratuvar incelemede vakalarimizin
bu hastaliklarla birlikteligi saptanmadi. Yine
bazi arastirmacilar MRS’li hastalarin dudak
biopsilerinde nonkazedz granulomlarin tespit
edilmesini bu hastaligin sarkoidoz varyanti
olabilecegi teziyle agiklamaya ¢aligmaktadirlar®.
Hastalarimizda patolojik inceleme igin dudak
biopsisi alinmadi.

Bazi arastirmalar da bu sendromun Crohn
hastaliginin bir varyant1 oldugunu ileri siirmekte
bu nedenle steroid tedavisinin etkili olabilecegi
vurgulanmaktadir®?. Aile hikayesi olmayan
hastalarimizin klinik ve laboratuvar deger-
lendirmesinde Crohn hastaligy ile ilgili bir bulgu
saptanmadi.
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Melkerson-Rosenthal sendromunda tedavi, altta
yatan tetikleyici faktdriin tespit edilmesine
dayanmaktadir. Yogun graniilomat®z infiltrasyon
saptanan vakalarda uzun stireli sistemik
kortikosteroid uygulamasinin orofasiyal 6demi
ve doku zedelenmesini 6nledigi bildirilmigtir4.
Tedavide oral prednizolonun 1 mg/kg/giin tek
dozda ve 3-6 haftalik siirede uygulanmasi
onerilmektedir. Kortikosteroidler ile birlikte
veya tek basina clofazimine veya minosiklin
tedavisinin de  faydali  olabilecegi
bildirilmektedir410.11.12, Ozellikle eriskin
hastalarda methotrexate, danazol,
sulphasalazine, thalidomide gibi ilaglar da baz1
vakalarda kullanilmistir; ancak ¢ocukluk yas
grubunda kullanimi yan etkilerinden dolay:
sinirlidir.  Ayrica lokal triamsinolone
siispansiyonlarinin  ve  intralezyonal
kortikosteroid uygulamasinin da yararli
olabilecegi bildirilmektedir. Farmakolojik
tedavinin basarisiz oldugu durumlarda cerrahi
tedavi ve sonrasinda steroid tedavisinin
uygulanabilecegi bildirilmektedir. MRS tanisi
alan hastalarimiza 1 mg/kg/giin tek dozda
prednizolon tedavisi oral olarak baslandi ve dort
haftada tam iyilesme gozlendi. Bu nedenle
tedaviye clofazamin eklenmedi. Bazi hastalarda
tedaviden ortalama alti hafta sonra
tekrarlamalarin goriilebilecegi bildirilmektedir?.
Do6rt hafta sonunda tedavisi sonlandirilan
hastalarin takibinde tekrarlama goriilmedi.

Bu yazi nedeniyle ¢ocukluk ¢aginda tekrarlayan
periferik fasiyal paralizili vakalarin etiyolojisinde
Melkersson-Rosenthal sendromunun da
disiiniilmesi gerektigi ve seyrek goriilen bu
sendromun tedavisinde steroidin etkili
olabilecegi vurgulanmak istendi.
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