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Enfeksiyonlar, travma, tümörler, metabolik hastalıklar, konjenital ano-
maliler, granülomatöz ve kollajen doku hastalıkları gibi pek çok fak-
tör periferik fasiyal paralizi (PFP) nedeni olabilir. Klinikte en sık

rastlanan PFP ise idiyopatik tipte olanıdır. Tekrarlayan fasiyal paralizinin
görülme oranı %3-11 (%6) arasında değişmektedir. Kadınlarda erkeklere
göre üç kat daha fazla görülmektedir.1-3

Nöromukokutanöz granülomatöz bir hastalık olan Melkersson Ro-
senthal sendromu (MRS), tekrarlayan PFP’nin nadir görülen nedenlerin-
dendir. Bu sendrom, tekrarlayan PFP, ağrısız ve gode bırakmayan ödem ve
fissürlü dil triadı ile karakterizedir.2-5 Hayatın 2 ve 3. dekadlarında daha sık
ortaya çıkmaktadır.1,5 Klasik triad %8-25 oranında görülmektedir. En sık
görülen bulgu orofasiyal ödem olup, olguların %80-100’ünde saptanmakta-

Melkersson-Rosenthal Sendromu

ÖÖZZEETT  Melkersson Rosenthal sendromu (MRS); tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, orofasiyal ödem
ve fissürlü dil (plika linguata) triadı ile karakterize granülomatöz bir hastalıktır. Hastalığın nadir gö-
rülmesinden dolayı zaman zaman tanı güçlükleri ve tanıda gecikmeler söz konusu olmaktadır. Sen-
dromun belirti ve bulgularının spontan veya medikal tedavi ile düzelebildiği söylense de bazı
hastalarda klinik progresif seyredebilmektedir. MRS tekrarlayan periferik fasiyal paralizinin ayırıcı
tanısında  düşünülmesi gereken bir hastalıktır. Bu çalışmada, klasik triadın bir arada olması nedeni
ile MRS tanısı alan 36 yaşındaki bir kadın olgu sunulmuştur. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Fasiyal paralizi; dil, fissürlü  

AABBSS  TTRRAACCTT  Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS) is a granulomatous disease characterized with
a triad of recurrent peripheral facial paralysis, facial edema, and furrowed tongue. There may be
some difficulties or delaying at the diagnosis of the syndrome due to its rarity. A progressive clini-
cal course can be seen in some patients although the symptoms and signs improve spontaneously
or with medical therapy in the most of patients. MRS must be conside-red in the differential diag-
nosis of the patients characterized with recurrent peripheral facial paralysis. We report a 36-year-
old female patient diagnosed MRS with the classic triad of the disorder.
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dır. Dilde fissür (plika linguata) ise olguların %30-
40’ında görülmektedir. Semptomlar özellikle ilk
ataklarda tedavisiz de gerileyebilmektedir. Fakat
zamanla bulgular kalıcı olmaktadır.1,2,5-10

MRS’nin etiyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte, çeşitli bakteriyel ve viral enfeksiyonların,
mono sodyum glutamat gibi bazı besin katkı mad-
delerinin ve ağır metallere karşı gecikmiş hipersen-
sitivitenin, stres, otoimmün ve genetik faktörlerin
etiyopatogenezle ilişkili olabileceği ileri sürülmek-
tedir.5,9,11 İleri sürülen diğer bir teori de nonspesi-
fik uyaranlara karşı subkutanöz dokulardaki vaso-
nervorum ve arteriyollerde gelişen  vazomotor bo-
zukluklardır.10 Granülomatöz bozukluk yüz, dudak,
ağız boşluğu gibi yumuşak dokuların inflamasyon
ve ödemi ile karakterizedir.3,11-13

Klasik üç bulgu varlığında, ek bir tetkike
gerek duyulmadan MRS tanısını klinik olarak
koymak mümkündür. Tekrarlayan PFP ve orofa-
siyal ödem gibi majör bulgulardan en az birinin
olması hâlinde, tanı için yüzdeki ödemden cilt bi-
yopsisi yapılarak histopatolojik olarak granülo-
matöz keilitisin gösterilmesi gerekmektedir.12-14

Bizim olgumuzda nüks fasiyal paralizi, unila-
teral yüzde ödem ve dildeki plika linguatanın ol-
ması üzerine biyopsi yapılmasına gerek duyulma-
dan MRS tanısı konulmuştur. Bu çalışma, oldukça
nadir görülen bu sendromun klasik triadının bir
arada bulunması nedeni ile sunulmuş ve tekrarla-
yan fasiyal paralizinin ayırıcı tanısında MRS’nin de
düşünülmesi gerektiği vurgulanmıştır.

OLGU SUNUMU

Otuz altı yaşındaki kadın olgu;  ağız kenarında
sola çekilme, sağ göz kapağını tam kapatamama ve
yüzünün sağ yarısında şişlik şikâyetleriye baş-
vurdu. Olgunun hikâyesinden son 1,5 yıl içinde
dört kez tekrarlayan, hep sağ tarafta olmak üzere
kulak çevresinde ağrı ile başlayan ve devamında
gözünü kapatamama, ağız kenarında kayma bul-
gularının da eklendiği PFP ile uyumlu klinik bul-
guların olduğu öğrenildi. Bu ataklar sırasında oral
kortikosteroid tedavisi aldığı, ancak ilk atakta dü-
zelme olmasına rağmen daha sonraki ataklarda
tam düzelmenin olmadığı belirtildi. Bu bulgulara

ek olarak, her paralizi atağı sırasında ağrı ile bir-
likte dilinde yarılmalar olduğu  ve sağ yüz yarı-
sında lokalize ödemin de eşlik ettiği bilgisi alındı.
Soy ve öz geçmişinde özellik olmayan ve travma
hikâyesi de bulunmayan olgunun yapılan muaye-
nesinde; vital bulguları stabil idi. Sağ gözünü tam
kapatamıyor, kirpik gösteriyordu. Sağda ağız ke-
narında ıslık çalma-üfleme hareketinde aşağı sola
kayma vardı. Sağda tam kaş kaldıramıyordu.
House Brackmann derecelendirmesine göre Evre
4 PFP olarak değerlendirildi. Yüzün sağ yarısında
belirgin orofasiyal ödem ve dilde “linguata pli-
kata” olduğu düşünülen  fissürler, yarılmalar göz-
lendi (Resim 1,2). Otolojik muayenesi doğaldı.
Odiyometrik testleri normaldi. Ayrıntılı rutin bi-
yokimya incelemesi, enfeksiyona yönelik serolo-
jik testleri, ACE düzeyi normaldi ve immünolojik
panelinde özellik yoktu. Akciğer grafisi normaldi.
Çekilen kraniyal manyetik rezonans görüntüleme
(MRG), temporal bölgede  fasiyal sinir trasesini
inceleme amaçlı yapılan MRG ve vasküler patolo-
jileri dışlamak amacıyla yapılan bilgisayarlı tomo-
grafi (BT) anjiyografi incelemeleri normal olarak
değerlendirildi. Olgumuzda elektromiyografi in-
celemesi yapılmadı.

Tekrarlayan PFP atakları, yüzün sağ yarısında
ödem ve dilde linguata plikata görünümünün var-
lığı ve ayırıcı tanıda yer alan diğer tanıların dışlan-
ması ile olgu MRS tanısı aldı. 

RESİM 1: Fissürlü dil (plika linguata).
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TARTIŞMA

MRS, ilk kez 1928 yılında Melkersson tarafından
tekrarlayan fasiyal paralizi ve orofasiyal ödem bul-
guları ile bildirilmiştir. 1930 yılında Rosenthal,
sendromun üçüncü bulgusu olan dildeki fissürleri
tabloya eklemiş ve günümüzde bilinen klasik triad
tanımlanmıştır. Miescher ise patolojik olarak öde-
min granülomatöz keilitis nedeni ile ortaya çıktı-
ğını 1945 yılında göstermiştir.11,12,15 Bununla
birlikte, bu üç klasik bulgunun  tanı anında birlikte
görülmesi nadirdir. Ender görülen ve insidansı
%0,08 olan hastalığın seyri değişken olmakla bir-
likte genellikle granülomatöz keilitis ilerleyicidir,
fasiyal paralizi ve ödem ise sıklıkla tekrarlar.5,8,12,16

Klinik olarak idiyopatik fasiyal paralizinin en
sık nedeni olan Bell paralizisine benzeyen fasiyal
paralizi, MRS’li olguların %47-90’ında görülmek-
tedir. Paralizinin sinir dokusunun granülomatöz
infiltrasyonuna veya ödem basısına bağlı olarak ge-
liştiği düşünülmektedir. Fasiyal paralizi tek taraflı
olmakla birlikte bazen iki taraflı da olabilmekte-
dir.2,12 Genellikle %3-11 arasında değişen oranlarda
tekrarlar. Tekrarlayan PFP nedenleri arasında Bell
paralizisi, MRS, enfeksiyöz mononükleozis, sifiliz,
herpes zoster virüs enfeksiyonu, otitis media, mul-
tipl skleroz, diabetes mellitus, lösemi, miyastenia

gravis, Guillain Barrè sendromu, poliartritis nodosa
ve tümörler yer almaktadır.1,6,13 Olgumuzda  son 1,5
yıl içinde tekrarlayan ve hep sağ tarafta görülen fa-
siyal paralizi atakları vardı. Metabolik ve enfeksi-
yona yönelik kan tetkiklerinde özellik yoktu.
Herpes enfeksiyonunu düşündürecek cilt, dudak ve
oral mukozada lezyonlar gözlenmedi. 

Bu sendromda en sık görülen bulgu olan oro-
fasiyal ödem, bazen fasiyal paraliziden önce sen-
dromun ilk bulgusu olarak ortaya çıkabilmektedir.
Doku üç dört kat büyüyebilir. Ödem tek taraflı ve
daha çok üst dudak tutulumu şeklindedir. Yanak,
damak, diş eti, dil, farinks, larinks, alın ve perior-
bital bölge daha az etkilenen diğer yerlerdir. İzole
gözkapağı ödemi olan olgular da tanımlanmıştır.
Düzensiz aralıklarla tekrarlayan ataklar sonucu fib-
rozis ve buna bağlı yumuşak doku hiperplazisi ge-
liştiğinde ise kalıcı olabilir. Ödemin tekrarlayıcı ve
kronik doğası, geçici olan anjiyonörotik ödemden
ayrılır.1,3,5,7,11-13

MRS’nin klasik triadının üçüncü bulgusu olan
fissürlü dil (plika linguata), diğer bulgulara göre
daha az sıklıkta ve olguların %30-40’ında görül-
mektedir. Klinik ataklar sırasında dilde ağrı ve acı
hissi ile fissürlerin oluştuğu belirtilmektedir. Teda-
visi yoktur.2,5,8,11,13 Olgumuzun yapılan muayene-
sinde, dilin üzerinde derin fissürlü alanların olduğu
ve sağda dudak oroafasiyal alana yayılan gode bı-
rakmayan ödemin olduğu saptandı. Geçirilen her fa-
siyal paralizi atağı ile dudak çevresinde başlamak
üzere ödemin giderek yüzün diğer kısımlarına ya-
yıldığı, tedaviye rağmen ödemde düzelme olmadığı
bilgisi alındı. Eş zamanlı olarak, yine her atakta dilde
ağrı ile ortaya çıkan  fissürlerin oluştuğu öğrenildi.

MRS’nin etiyopatogenezi tam olarak bilinme-
mektedir. Genellikle sporadik olgular şeklinde gö-
rülmektedir. Etiyolojiye yönelik teoriler enfek-
siyöz, allerjik ve herediter olmak üzere sınıflandı-
rılabilir. Bazı çalışmalarda Bell palsy olan hastaların
%4’ü, MRS’li olguların ise %29,4’ünde pozitif aile
hikâyesi olduğu bildirilmiştir. Bunun yanı sıra, çok
az sayıda aynı ailede otozomal dominant kalıtım
gösterilmiştir. Bu hastalığa neden olan gen lokali-
zasyonu ve sorumlu gen bilinmemekle birlikte,
9p11 bölgesinin kritik olduğu düşünülmekte-

RESİM 2: Sağ yüz yarısında fasiyal ödem.
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dir.1,7,11,12,17 Bizim olgumuzda ise soy geçmişinde
benzer şikâyet ve bulguları olan yoktu. 

Kesin tanı için histopatolojik inceleme gerek-
mektedir. Ödemli dokunun histopatolojik incele-
mesinde, başlangıçta lenfosit infiltrasyonu görülür.
Kazeifikasyonun olmadığı epitelyum hücreli gra-
nülom, çok çekirdekli Langerhans türünde dev
hücreler, damar çevresinde tek çekirdekli hücre in-
filtrasyonu ve fibrozis diğer rastlanabilen özellik-
lerdir.5,8,12,18 Bizim olgumuzda, klinik tanı triadının
hepsinin eş zamanlı olarak birlikte olması nedeni
ile biyopsiye gerek duyulmadı. 

Ayırıcı tanıda fasiyal paralizi yapan nedenler
(Bell palsy) ve yüzde ödeme yol açabilecek hasta-
lıklar arasında anjiyoödem, hipotiroidi, sarkoidoz,
superior vena kava sendromu, tekrarlayan lenfan-
jiyom, lenfoma, kronik herpes simpleks enfeksi-
yonu, submukozal neoplaziler ve Chron hastalığı
düşünülmelidir.1,5,7,12,18 Chron hastalığı, sarkoidoz,
granülomatozis keilitis ve MRS’de yüzdeki ödemli
dokuda histolojik olarak aynı granülomatöz görü-
nümün olması, bunların aynı hastalığın farklı şe-
killeri olabileceğini, immün sistemin bu
patogenezde rol oynadığını düşündürmektedir. Bu
nedenle MRS tanısı alan hastalar Chron hastalığı
ve sarkoidoz gelişimi açısından takip edilmeli-
dir.16,19,20 Olgumuzda yineleyen ishal ataklarının ve
kilo kaybının olmaması nedeni ile Chron hastalığı
düşünülmedi. Serum ACE, kalsiyum düzeylerinin
normal olması ve akciğer grafisinde patoloji görül-
memesi ile de sarkoidoz tanısından uzaklaşıldı. Göz
muayenesi ve otolojik-odiyometrik değerlendir-
meleri normaldi. Serolojik testlerinde etiyolojiye
yönelik özellik yoktu. Eozinofili saptanmadı. Fasi-
yal paralizi dışında nörolojik muayenesinde diğer
sistem patolojilerini destekleyecek bulgu yoktu. 

MRS’li hastalarla yapılan radyolojik çalışma-
larda; yüzde yumuşak dokuda kalınlaşma ve şişme

(granülomatöz ödem) geliştiğini gösteren sonuçlar
elde edilmiştir.14,21 Bizim yaptığımız incelemede bu
yönde patoloji saptanmadı. Ayrıca, kraniyal-tem-
poral MRG ve BT-anjiyografide fasiyal sinire bası
yapabilecek parankimal ve/veya vasküler herhangi
bir patolojinin de olmadığı görüldü.

Semptom ve bulgular kendiliğinden düzele-
bildiği gibi, tedavide steroidler, antiinflamatuar
ilaçlar, antibiyotikler ve immünsupresifler de kul-
lanılabilmektedir. Kortikosteroidlerin ödemi ve
doku zedelenmesini önlediği bildirilmekle birlikte,
bu tedavinin kısmen yararlı veya hiç yararlı olma-
dığına dair yayınlar da mevcuttur. İntralezyonal
steroid uygulamaları da  bildirilmiştir. Ayrıca
klofa-zimin, minoksilin, metotreksat, dapson, sül-
fasalazin, hidroklorokin, difenhidramin, penisilin,
tetrasiklin, eritromisin ve klindamisin gibi ilaçlar
da denenmiştir. Antilepramatöz ajan olan klofazi-
minin orofasiyal ödem ve granülom gelişimini
azalttığı bildirilmiştir. Radyoterapi tedavide de-
nenmiş, ancak yararı gösterilememiştir. Medikal
tedaviye yanıt vermeyen olgularda nadiren de olsa
cerrahi olarak keiloplasti ve blefaroplasti yapılarak
fasiyal ödem azaltılabilir, fasiyal sinir dekompres-
yonu uygulanabilir.1,3,5,6,9,10,15 Herhangi bir tedavi
yönteminin tam bir remisyon sağladığı bildirilme-
miştir. Tüm tedavi seçeneklerinde ataklar tekrar-
lar. Olgumuzda her atak döneminde kortikosteroid
tedavisi uygulanmış, ancak paralizi kısmen dü-
zelme göstermesine rağmen orofasiyal ödem ve
dildeki fissürlerde düzelme gözlenmemiş, atakla-
rın tekrarladığı görülmüştü. 

Sonuç olarak, tekrarlayan fasiyal paralizi ol-
gularında MRS’nin nadir görülen nedenlerden biri
olduğu, tedaviye rağmen nükslerin kaçınılmaz
olabileceği, tedavilere yanıtın bireysel farklılıklar
taşıdığı ve kronik seyirli bir hastalık olduğu akılda
tutulmalıdır.
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