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Oz

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi, orofasiyal édem, fisstrli dil
triadi ile karakterize, nadir gorilen, ndéromukokitan
granilomatoz bir hastaliktir. Tanisi klinik olarak konulan
MRS'nin  klasik klinik triadinin  gorilmesi nadirdir.
Hastalarda fasiyal paralizi ve/veya dilde fisstir bulunmasi
durumunda taniyr destelemek icin cilt biyopsisi
yapilabilir. MRS tekrarlayan fasiyal paralizilerin ayirici
tanisinda dusunulmesi gereken bir hastaliktir. Bu yazida,
tekrarlayan fasiyal paralizisi olan ve MRS'nin klasik
bulgularinin bir arada olmasi nedeniyle cilt biyopsisine
gerek kalmadan MRS tanisi alan 7 yaslarinda iki kiz olgu
sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Cocuk, Melkersson-Rosenthal
sendromu, tekrarlayan periferik fasiyal paralizi

ABSTRACT |
Melkersson-Rosenthal  syndrome  (MRS) is a rare
neuromucocutaneous granulomatous disease

characterized by the triad of recurrent facial nerve
paralysis, orofacial edema, and fissured tongue triad. MRS is
diagnosed clinically, which is rare for all of the classic clinical
triad to be seen together. If patients have facial nerve
paralysis and/or a fissure in the tongue, a skin biopsy may
be make to support the diagnosis. MRS is a disease should
be considered in the differential diagnosis of recurrent
facial paralysis. In this text, two girls with recurrent facial
nerve paralysis and diagnosed with MRS without the need
for a skin biopsy due to the combination of all the classic
MRS findings were presented.
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GiRi$

Melkersson-Rosenthal sendromu (MRS) tekrarlayan
periferik fasiyal paralizi, orofasiyal 6dem, fisstrli dil
triadi ile karakterize noéromukokiitan graniilomatoz
bir hastaliktir. Eriskin yas grubunda daha sik gorilen
MRS'u cocuklari nadiren etkilemektedir. MRS tanisi
alan hastalarda periferik fasiyal paralizi, orofasiyal
odem, fisstirli dil bulgularinin hepsi bir arada %25
oraninda gorulmektedir (1, 2). Etiyolojisi tam olarak
aydinlatimamis olan MRS'de genetik yatkinligin ve
sonradan bireyi etkileyen faktorlerin etiyolojide rol
oynadigi duslinlilmektedir. Etiyolojide intrakraniyal
yer kaplayici lezyonlar, kafa travmasi, intrakraniyal

kanama, |6semi gibi ciddi nedenler rol oynayabilecegi
gibi gecirilmis enfeksiyonlar sonrasi gelisen otoimmiin
hastaliklar, adenotonsillit, alerjik hastaliklar, tiroiditler
multiple sklerozis, diyabetes mellitiis de yer almaktadir
(2-4). MRS'de tam remisyonu saglayacak ve rekirrensleri
Onleyecek, Uzerinde uzlasilmis bir tedavi protokoli
olmayip, tedavide medikal veya cerrahi yontemler
kullanilmaktadir.  Kortikosteroidler,  immunsipresif
ajanlar, antibiyotikler, antihistaminikler, danazol,
hidroklorokin ve klofazimin medikal tedavi olarak
kullanilmakta olup, medikal tedaviye yanit alinamayan
olgularda cerrahi olarak fasiyal sinir dekompresyonu
uygulanmaktadir (2, 3, 5).
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Melkersson-Rosenthal Sendromu

OLGU-1

Yedi yasinda kiz, 6 glindlir sag goziini kapatamama,
yuzde sislik sikayetleri ile Cocuk No&roloji poliklinigimize
basvurdu. Hikayesinde, 2 ay once yiiziin ayni tarafinda
benzer sekilde sikayetlerinin oldugu ve steroid tedavisi
ile tamamiyle diizeldigi belirtildi. Oz ve soy gecmisinde
belirgin bir 6zellik yoktu. Fizik muayenesinde; vital
bulgulan stabil, sag periferik fasiyal paralizi ile uyumlu
olarak sag g6z kapagini tam kapatamiyor, sag nazolabiyal
sulkus silinmis ve giilerken agiz kdsesi sola kayiyordu, sag
yanakta ve sag Ust dudaga yayilan hafif diizeyde gode
birakmayan agrisiz 6dem ve dilde yariklar vardi (Resim
1A-B). Kulak-burun bogaz degerlendirmesi normaldi.
Laboratuar tetkiklerinde; tam kan sayimi, biyokimya,
sedim, C-rekatif protein (CRP), anti streptolizin O
antikoru (ASO), C3, C4, B12, folat, anti-nUkleer antikor
(ANA), anti-ds DNA, sT4, tiroid stimulan hormon (TSH),
antitiroglobulin  ve antimikrozomal antikorlar, viral

seroloji testleri normaldi. Beyin manyetik rezonans
(MR) ve bilgisayarli temporal kemik tomogrofi (BT)
goruntilemeleri normaldi. Steroid tedavisi (prednisolon
Tmgr/kg/giin, 7 gun) ile 14. glinde fasiyal paralizi ve
o0demin tamamen diizeldigi, dildeki fisstirlerde belirgin
azalma oldugu goézlendi.

i

Resim 1A. Olgu 1'e ait sag periferik fasiyal paralizi bulgulari

Resim 1B. Olgu 1’e ait dilde fissurlerde artis gorinimu

OLGU-2

Yedi yasinda kiz, 4 glindiir sol goziini kapatamama,
sol yanakta sislik ve dilde yariklanma sikayetleri ile
hastanemize basvurdu. Hikayesinde, ilki 1 yil ve
ikincisi de 1 ay 6nce olmak Uzere iki kez benzer sekilde
sikayetleri ile fasiyal paralizi tanisi konuldugu ve
steroid tedavisi verildigini 1 hafta icinde sikayetlerinde
gerileme oldugunu belirtti. Fizik muayenesinde; sol
g0z kapagini tam kapatamiyor, sol nazolabiyal sulkus
silinmis ve gllerken agiz kdsesi saga kayiyordu, yiziiniin
sol yarisinda sol yanak ile sinirh gode birakmayan
agnisiz 6dem ve dilde yariklar vardi (Resim 2). Sistem
muayeneleri normal olan hastanin lenfadenopatisi
saptanmadi. Laboratuar tetkiklerinde; tam kan sayimi,
biyokimya, sedim, CRP, ASO, C3, C4, B12, folat, ANA, anti-
ds DNA, sT4, TSH, antitiroglobulin ve antimikrozomal
antikorlar, viral seroloji testleri normaldi. Beyin MR ve
temporal kemik BT goriinttlemeleri normaldi. Steroid
tedavisi (prednisolon 1mgr/kg/gilin, 7 giin) uygulanan
hastanin  16.glinde yapilan degerlendirmesinde
fasiyal paralizide gerileme oldugu, ytzdeki 6demin
kayboldugu, dildeki fisstrlerin azaldigi goruldi ve fizik
tedavi programina alindi

102



Pediatr Pract Res 2020; 8(3): 101-104

<>

Canbal et al.

Resim 2. Olgu 2'ye ait periferik fasiyal paralizi ve ylizdeki hafif 6dem

TARTISMA

Melkersson tarafindan ilk kez 1928de 35 yasinda bir
hastada fasiyal paralizi ile beraber orofasiyal 6dem
tanimlamis, 1930'da Rosenthal bu klinik bulgulara dildeki
fisstirleri de eklemistir. MRS siklikla 25-40 yas arasinda ve
kadinlarda 2 kat daha fazla gorilmektedir (2, 3). Cocukluk
caginda MRS nadiren gorilmektedir ve olgu sunumlari
olarak bildirilmistir (1, 6-8). Guniimulze kadar ¢ocukluk
yas grubunda yaklasik 30 hasta tanimlanmistir. Cocukluk
doéneminde en sik 7-12 yaslarinda baslamaktadir (2).

MRS'nin genellikle ilk ve en sik gorilen bulgusu orofasiyal
o0dem olup, fasiyal paraliziden daha siktir ve olgularin
neredeyse tamaminda gorilmektedir (9). Ust dudagi
tutan, cene, yanaklara ve g6z cevresine de yayilan
agnsiz, gode birakmayan kasintisiz ve genellikle tek
tarafli olan 6demdir. Bu haliyle anjiédeme benzeyebilir
ve ayiricl tanida distnulmelidir (2, 9). Hastalarimizin
her ikisinde de farkli derecelerde orofasiyal édem vardi,
alerjik hastalik dustindirecek oykileri ve bulgular
yoktu. Fisstirlt dil ise orofasiyal 6dem ve rekdirren fasiyal
paralizinin birlikte oldugu hastalarda daha nadir olup
tani konan tum hastalarin yarisinda gorilmektedir.
Fisstrler dilin her bolgesinde olabildigi gibi siklikla dilin
orta bolgelerini etkiler (9). Hastalarimizda 6zellikle dilin

orta kisimlarini etkileyen fisstirlerde artis oldugu goruldu.
Etyolojik nedenler arasinda yer alan 16semi, hemoram,
periferik yaymanin normal olmasi ve lenfadenopatilerinin
olmamasi nedeniyle dislandi.

Klinik bulgularla tanisi konulan MRS'nin kesin tanisi igin
kullanilacak radyolojik, laboratuar, histopatolojik yontem
olmayp, tekrarlayan periferik tip fasiyal paraliziyapan diger
nedenler dislanarak tani konur. Klasik triadi olan olgularda
MRS tanisi konulmaktadir. Ancak, monosemptomatik
ya da oligosemptomatik olgularda taniyi dogrulamak
icin 6demli bolgeler olan goz kapagi veya Ust dudak
bolgelerinden alinacak biyopsi ile tani desteklenmelidir
(2). Biyopside non-kazedz graniilomatoz keilit varligi taniyi
desteklemektedir. Ancak, biyopsinin normal olmasi taniyi
dislamamaktadir (2, 9). Tekrarlayan fasiyal paralizinin diger
nedenleri ekarte edilen hastalarimizda, MRS'nin klasik
triadinin bir arada olmasi nedeni ile biyopsi yapilmadan
MRS tanisi konuldu.

Tedavide tam remisyonu saglayacak ve rekirrensleri
Onleyecek, Uzerinde uzlasilmis bir tedavi protokolii
olmayip tedavide, medikal veya cerrahi ydntemler
kullanilmaktadir.  Fasiyal paralizi spontan olarak
diizelebildigi gibi, tim tedavi seceneklerine ragmen
bazen kalici da olabilmektedir (2,3). Medikal tedavide
kullanilan kortikosteroidler, dokudaki 6demi ve fasiyal sinir
lzerindeki basiyi azaltarak fasiyal paralizinin diizelmesini
saglamaktadir. Diger medikal tedavi secenekleri arasinda,
immunsupresif ajanlar, antibiyotikler (penisilin, tetrasiklin,
eritromisin, klindamisin), minosiklin, antihistaminikler,
danazol, hidroksiklorokin ve klofazimin denenmis ancak
hicbiritam remisyon saglamamistir (2,3). Cerrahiyaklasimla
cheiloplasty, blepharoplasty yapilarak fasiyal édem ve
fasiyal sinir Gzerindeki basi azaltiimaya calisilmistir (2).
Ancak tiim bunlara ragmen tekrarlar. Herhangi bir tedavi
yonteminin tam bir remisyonu saglamamaktadir. Her
iki hastamiz da oral kortikosteroid tedavisinden fayda
gormis olup ek tedavilere ihtiya¢c duyulmamistir.

SONUC

Fasiyal paralizi genel pediatri pratiginde sik karsilasilan
bir durumdur. Tekrarlayan fasiyal paralizinin bircok
nedeni bulunmaktadir. Cocuklarda nadiren gorilen
bir durum olan MRS'nin tekrarlayan fasiyal paralizilerin
ayiricl tanisinda distintlmesi gerektigini hatirlatmak ve
vurgulamak isteriz

ETIK BEYANLAR

Aydinlatilmis Onam: Bu calismaya katilan hasta(lar)dan
yazilionam alinmistir.

Hakem Degerlendirme Siireci: Harici cift kor hakem
degerlendirmesi.

Cikar CatismasiDurumu:Yazarlarbu ¢alismadaherhangi
bir cikara dayali iliski olmadigini beyan etmislerdir.
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Finansal Destek: Yazarlar bu calismada finansal destek
almadiklarini beyan etmislerdir.

Yazar Katkilari: Yazarlarin timi; makalenin tasarimina,
yurltilmesine, analizine katildigini ve son strimuni
onayladiklarini beyan etmislerdir.
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