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Özet:
Melkersson Rosenthal sendromu (MRS) etyolojisi bilinmeyen, nadir görülen nöromükokütanöz bir hastalıktır. Klasik triadı rekürren orofasiyal ödem, rekürren periferik fasiyal paralizi (PFP) ve dilde plikalardan oluşmaktadır, fakat klasik triad  olguların çoğunda gözlenmez. Olgular genellikle mono veya oligosemptomatik varyantlar halinde inkomplet formdadır. Makalemizde orofasiyal ödem gözlenmeyen PFP ve dilde plikalarla seyreden iki MRS’li inkomplet olgu sunulmuştur. 
Anahtar Kelimeler: melkersson-rosenthal sendromu, rekürren periferik fasiyal paralizi, dilde plika 

Summary:

Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS) is seen rarely with unknown etiology that is a neuromucocutaneous disorder. Classical triad is consisted of recurrent orofascial oedema, peripheral facial palsy (PFP) and lingua plicata however it is not seen in most of cases. Cases are usually incomplet form as mono and oligosymptomatic variants. In our report two incomplet cases with MRS that they have PFP and lingua plicata who have no fascial oedema.
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Melkersson Rosenthal Sendromu: İki Olgu Sunumu


Melkersson Rosenthal sendromu (MRS) etyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, enfeksiyonlar (özellikle mikobakteri, spiroket veya odontojenik), besinler ve gıda katkı maddelerinin yol açtığı alerjik ve immünolojik reaksiyonların suçlandığı, genetik ve edinsel faktörlerin etkili olduğu nöromükokütanöz bir hastalıktır (1). Dilde fissür veya plika, rekürren fasiyal paralizi ve temel olarak üst dudakta görülen orofasiyal ödem klinik triadını oluşturur (2). Komplet triad vakaların %25’inde bildirilmiştir, ancak vakaların çoğu mono veya oligosemptomatik şekilde inkomplet formdadır ve bu durum tanı koymayı güçleştirir (3). MRS nadiren sarkoidoz, Crohn hastalığı ve granülamatöz keilitis ile birliktelik gösterebilir (1). Makalemizde periferik fasiyal paralizi ve dilde plikalarla seyreden oligosemptomatik inkomplet MRS’li iki olgumuzu sunacağız.

Olgu 1:

17 yaşındaki erkek hasta 4 gün arayla önce sağ sonra  sol yüz yarısında güçsüzlük şikayeti ile kliniğimize başvurdu. Hastanın öyküsünde 18 ay önce geçirilmiş sol periferik fasiyal paralizi (PFP) hikayesi de mevcuttu. Hastanın sağ ve sol yüz yarısında güçsüzlük dışında sistemik bir şikayeti yoktu. Paralizi öncesinde tanımladığı travma, soğuğa maruziyet, dental girişim veya enfeksiyon hikayesi mevcut değildi. Özgeçmişi ve soygeçmişinde bir özelliği yoktu. Herhangi bir alışkanlığı mevcut değildi. 

Hastanın yapılan genel fizik muayenesi normaldi. Cilt muayenesinde lezyon veya ödem saptanmadı. Oral mukoza normaldi fakat dilde plikalar mevcuttu (Resim 1). Bölgesel lenfadenopati yoktu. Yapılan nörolojik muayenesinde yüzün her iki tarafında tespit edilen PFP mevcuttu. Solunum, kardiyovasküler, abdominal ve oftalmolojik muayeneleri normaldi. 

Laboratuvarında tam kan sayımı, açlık kan şekeri, BUN, kreatinin, SGPT, SGOT, GGT, LDH, CK-MB, ürik asit, elektrolitler, trigliserit, kolesterol, tiroid fonksiyon testleri normaldi. CRP  ve sedimentasyon değerleri normal sınırlardaydı. Tam idrar tahlilinde 4-5 lökosit saptandı. 

Elektrofizyolojik incelemesinde her iki fasiyal sinirin ağır parsiyel lezyonu ve hafif rejenerasyonu ile uyumlu bulgular elde edildi. Kraniyal manyetik rezonans görüntüleme ve vizüel uyandırılmış potansiyel incelemesi normal olarak değerlendirildi. PA Akciğer grafisi normaldi.

Olgu 2:

29 yaşındaki erkek hasta iki aydır süren sağ yüz yarısında uyuşma ve kulak ağrısı şikayeti ile kliniğimize başvurdu. Sonrasında hastanın sağ gözünü kapayamama, kaşını kaldıramama ve ağız kenarında çekilme şikayeti başladı, bunun dışında sistemik bir şikayeti yoktu. Paralizi öncesinde tanımladığı travma, soğuğa maruziyet, dental girişim veya enfeksiyon hikayesi mevcut değildi. Özgeçmişinde 14 yaşında geçirilmiş travmatik burun kırığı dışında ve soygeçmişinde özelliği yoktu. Herhangi bir alışkanlığı mevcut değildi. 

Hastanın yapılan genel fizik muayenesi normaldi. Cilt muayenesinde lezyon veya ödem saptanmadı. Oral mukoza normaldi fakat dilde plikalar mevcuttu (Resim 2). Bölgesel lenfadenopati yoktu. Yapılan nörolojik muayenesinde yüzün sağ tarafında tespit edilen PFP mevcuttu (Resim 3). Solunum, kardiyovasküler, abdominal ve oftalmolojik muayeneleri normaldi. 

Laboratuvarında tam kan sayımı, açlık kan şekeri, BUN, kreatinin, SGPT, SGOT, GGT, LDH, CK-MB, ürik asit, elektrolitler, trigliserit, kolesterol, tiroid fonksiyon testleri normaldi. CRP  ve sedimentasyon değerleri normal sınırlardaydı. Tam idrar tahlili normaldi.

Elektrofizyolojik incelemesinde sağda fasiyal sinirin ağır aksonal dejenerasyonuyla uyumlu bulgular mevcuttu. Kraniyal bilgisayarlı tomografisinde sol mastoid hücre havalanmasında azalma dışında özellik yoktu. PA Akciğer grafisi normaldi.

Her iki hastamıza da 40 mg/gün prednizolon tedavisi başlandı. Ancak 3 hafta içerisinde paralizide kısmi düzelme olması üzerine 15 seanslık fizik tedavi uygulaması  (infraruj, elektriksel stimülasyon, proprioseptif nöromusküler fasilitasyon egzersizleri) başlandı. Fizik tedavi bitiminde her iki hastanın  PFP’de belirgin düzelme gözlendi. 

Tartışma:

MRS, nadir görülen, etyolojisi bilinmeyen rekürren veya persistan orofasiyal ödem, periferik fasiyal paralizi ve dilde plikalarla seyredebilen bir nöromükokutanöz hastalıktır (1, 2). Daha çok genç erişkin yaşta başlamakla birlikte görülme yaş aralığı oldukça geniştir. Her iki cinsiyette eşit oranda gözlenmektedir (4). MRS farklı klinik tablolarla karşımıza çıkabileceği için tanısını koymak zordur. Tam klinik tablo rekürren orofasiyal şişlik, periferik fasiyal paralizi ve dilde plikalarla karakterizedir. Ancak inkomplet formları daha sık görülmekle birlikte tanıyı güçleştirmektedir (5, 6). Komplet triad %25’ini oluştururken kalanını inkomplet formlar (mono veya oligosemptomatik varyantalar) oluşturmaktadır (3).

 MRS ile birlikte görülebilen hastalıklar arasında inflamatuar barsak hastalıkları, sifiliz, kraniofarangiom, otoskleroz, trigeminal nevralji, migren tipi başağrısı ve psikoz yer almaktadır. Ayırıcı tanıda anjioödem, sarkoidoz, hipotroidi, süperior vena cava sendromu, tekrarlayan lenfanjiom, lenfoma, kronik herpes simplex labialis ve Crohn hastalığı düşünülmelidir. 

Fasiyal paralizi, %13-50 oranında görülüp genellikle ödemle beraber bulunmakla birlikte öncesinde veya sonrasında gelişebilir (1). Unilateral veya bilateral, parsiyel veya komplet olabilir. Genellikle kendini sınırlar ve nadiren bilateraldir (1, 2, 7). İlk ataklarda intermittan olabilen paralizi daha sonraki ataklarda kalıcı hale gelebilir. Nadiren diğer kraniyal sinirler (I, V, X, XI, XII) etkilenebilir (8). Bizim bir olgumuzda  PFP bilateral ve rekürrendi. 18 ay önce geçirdiği PFP’si sekelsiz iyileşmişti. Hastamız literatür taramalarında bildirilen vakaların yaşlarına göre oldukça gençti. Diğer olgumuzda ise ilk PFP atağıydı ve unilateraldi. Her iki olgumuzda da diğer kraniyal sinir muayeneleri normaldi.   

Orofasiyal ödem, MRS’li olgularda predominant bir bulgu olup %80 oranında bildirilmiştir ve özellikle dudakları tutmaktadır (9). Şişlik periorbital, konjuktival, kafa derisi ve hemifasiyal bölgede görülüp bukkal, sublingual, palatal ve gingival mukoza hiperplazisi ile birlikte olabilir ve özellikle üst dudak tutulumu görülmektedir. Ödem genellikle sert yapıda olup ilk atakta saatler ve günler içerisinde yerleşir. Rekürren ataklardan sonra şişlik kalıcı olabilir. Kronikleştiği zaman dudaklarda kırmızı kahverengi yarıklar görülebilir (1). Orofasiyal ödem MRS’nin en belirgin klinik bulgusu olmasına rağmen biz her iki olgumuzda da orofasiyal ödem veya intraoral lezyon saptamadık.Dilde plikalar hastaların %40’ında görülmekle birlikte genellikle konjenital orijinlidir. Bizimde olgularımızda da dilde plikalar mevcuttu ve konjenital orijinliydi.

Her iki olgumuzda oligosemptomatik inkomplet formda olup, komplet triadın predominant bulgusu olan orofasiyal ödem gözlenmediği için ödeme yol açabilecek diğer patolojilerin ayrıcı tanısına yönelik C1 esteraz, asetil kolin esteraz, kompleman inhibitörleri, angiotensin konverting enzim düzeyleri değerlendirilmedi (1). Eşlik eden patolojiler açısından sorgulamada, fizik muayenelerinde ve hem laboratuvar hem radyolojik incelemelerinde özellik saptanmadı. Her iki olguya da prednizolon 40 mg/gün dozunda başlanarak üç hafta sonunda günde 10 mg azaltılarak kesildi ve hastalar takibe alındı. Medikal tedaviye yeterli klinik yanıt göstermeyen hastalara infraruj, elektrik stimülasyon ve egzersiz tedavisinden oluşan fizik tedavi programı başlandı. Hastalarımızın ikisinde de fizik tedavi ile tama yakın iyileşme gözlendi.  

MRS sendromu fasiyal paralizi ile başvuran hastalarda orofasiyal ödem gözlenmese bile ayırıcı tanıda dikkate alınmalıdır. Fasiyal paralizi bulunan, orofasiyal ödem ön planda olmayan  MRS’li olgularda fizik tedavi modalitelerinden yardım alınması iyileşmeyi hızlandırabilir.
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Resim 1: Dilde plikalar (Olgu 1)

 [image: image2.jpg]



Resim 2: Dilde plikalar (Olgu 2)
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Resim 3: Periferik fasiyal paralizi (Olgu 2)
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