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Melkersson-Rosenthal Syndrome: case report of a rare cause of recurring
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Resumo

A sindrome de Melkersson-Rosenthal é uma causa
rara de paralisia facial recorrente, de dificil diagnos-
tico, o que merece mais estudos por se tratar de uma
sindrome pouco descrita na literatura.

A Sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) em um
paciente do sexo feminino de 37 anos com histéria de
edema facial bilateral evolutivo hd 02 meses da en-
trada. Pela associacdo do edema facial, paralisia
periférica do VII par craniano e fissuras em lingua
(triade cldssica) fechou-se o diagnéstico de Sindrome
de Melkersson-Rosenthal como causa da paralisia
facial apresentada pela paciente.

Descritores: Sindrome de Melkersson-Rosenthal, Pa-
ralisia facial, Edema, Lingua fissurada

Abstract

Melkersson-Rosenthal syndrome is a rare cause of
peripheral facial palsy, with difficult diagnosis witch
deserves more studies because there are few cases
described in literature.

A case of Melkersson-Rosenthal syndrome is
described in a 37 years old female with a history of
progressive bilateral facial edema for 2 months. The
diagnosis of Melkersson-Rosenthal syndrome was
made by the association of the facial edema,
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peripheral palsy of the VII cranial pair and fissured
tongue (the classic triad).

Keywords: Melkersson-Rosenthal syndrome; Facial
paralysis; Edema; Tongue, fissured

Introducao

Em 1928, E. Melkersson* citado por Kesler et al
(1998), descreveu um paciente com edema facial e pa-
ralisia facial, o que sugeriu que os dois achados esta-
vam relacionados. Apés 3 anos, C. Rosenthal** cita-
do por Kesler et al (1998) adicionou mais um sinal, a
lingua fissurada, o que definiu a trfade da Sindrome
de Melkersson-Rosenthal (SMR).

A SMR é uma causa rara de paralisia facial recor-
rente. Esta sindrome é classicamente conhecida pela
triade: edema facial, paralisia facial periférica recor-
rente e lingua fissurada congénita. Porém a sindrome
também pode se apresentar como variantes mono ou
oligossintomaética. O caso descrito trata-se da triade
classica.

A etiologia da SMR é desconhecida e a sua
patogénese continua obscura, mas ha trabalhos que
mostram que fatores genéticos, distirbios vasomo-
tores, agentes infecciosos e alergias estdo relaciona-
dos com o desenvolvimento da doenca®.

A SMR pode aparecer em qualquer idade, entre-
tanto é freqtientemente encontrada em adultos jovens

* Melkersson E. Ett fall av recidiverande fascialispares i samband
med angioneurotiske odem. Hygiea 1928; 90:737-40. APUD
Kesler A, Vainstein G, Gadoth N. Melkersson-Rosenthal
syndrome treated by methylprednisolone. Neurology 1998;
51:1440-1.

**  Rosenthal E. Klinisch-erbbiologischer  Beit-rag zur
Konstitutionspathologie: Gemeinsamematous Aufreten von
(rezidivierender familiarer) Facialislahmung, angioneurotischem
Gesichpathologie und Lingua plicata in Arthritismus-Familien.
Z Neurol Psychol 1931; 131:474-501. APUD Kesler A, Vainstein
G, Gadoth N. Melkersson-Rosenthal syndrome treated by
methylprednisolone. Neurology 1998;51:1440-1.
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(20 a 30 anos) e raramente acomete criancas. Nao ha
prevaléncia entre os sexos, mas hé autores que dizem
que a mulher é mais predisposta a desenvolver a SMR®.
O diagnoéstico pode ser feito pela associacdo dos
sintomas com biépsia labial, a qual mostra queilite
granulomatosa.

Relato de Caso

Paciente, sexo feminino, de 37 anos com passado
de hipertensdo arterial sistémica e hipotireoidismo
em uso de levotiroxina procurou o pronto socorro por
edema facial bilateral evolutivo ha 02 meses da en-
trada, sem febre ou dor.

No exame da entrada, foi evidenciada paralisia
periférica do nervo facial a direita, edema facial e
palpebral bilateral com ptose também a direita. Ha-
via aumento da temperatura local em face e dentes
em mal-estado de conservacdo. Avaliacdo buco-
maxilo-facial descartou abscesso dentdrio ou anor-
malidades em parétidas, porém havia lingua inten-
samente fissurada. Além do edema, sem aumento da
temperatura local, também apresentava discreta se-
crecdo purulenta no ducto lacrimal e hiperemia
conjuntival contra-lateral a paralisia facial e foi
conduzida como celulite facial com antibioticoterapia
(penincilina e gentamicina) e heparinizagdo plena.

A paciente durante a internacdo apresentou per-
fil hormonal tireoidiano normal, teve melhora dos
achados oftalmolégicos, discreta melhora da parali-
sia facial, porém sem regressdao do edema facial. A
Ressonancia Nuclear Magnética foi realizada para
avaliar angulo ponto-cerebelar e ndo evidenciou al-
teracdes no ntcleo do VII par ou em seu trajeto, ten-
do demonstrado apenas sinais de mastoidite bilate-
ral e atrofia cerebelar (sem alteragdes no exame neu-
rolégico cerebelar).

A associacdo de edema facial, paralisia periférica
do VII par craniano e fissuras em lingua fechou o di-
agnostico de Sindrome de Melkersson-Rosenthal
como causa da paralisia facial apresentada pela paci-
ente, apesar desta ndo ter realizado bidpsia labial.

Paciente recebeu alta ap6s 11 dias de internacado
com hidroclorotiazida para o tratamento da hiper-
tensdo arterial sistémica, e solugdo oftalmoldgica lu-
brificante devido hiperemia conjuntival.

Discussao

A Sindrome de Melkersson-Rosenthal é rara apre-
sentando uma incidéncia de 0,08% na populagao?.

Os sintomas se apresentam, geralmente, na segun-

da década de vida, sem prevaléncia de raca ou sexo®.

O achado mais importante na SMR é o edema

orofacial, que pode ser encontrado em até 80 a 100%
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dos casos e geralmente afeta os labios® (Figura 1),
como na paciente do caso.

A sudorese que também é descrita em alguns
pacientes pode envolver as bochechas, o queixo e re-
gido periorbitdria®.

A paralisia facial periférica encontrada na paci-
ente (Figura 2) ocorre em um terco dos casos de
SMR®. No caso descrito foi afastado qualquer aco-
metimento do ndcleo do VII par craniano ou em seu
trajeto devido a realizacdo de Ressonancia Nuclear
Magnética.

Figura 1 - Edema orofacial afetando os labios

Figura 2 - Paralisia facial periférica

A lingua fissurada descrita na paciente (Figura 3)
tém uma significante incidéncia em pacientes normais
de até 50% na populagdao em geral®.

Figura 3 - Lingua fissurada
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A SMR pode se expressar com outros sinais como
ceratite, neurite retrobulbar, hiperacusia, cefaléia se-
melhante a enxaqueca, neuralgia do trigémeo,
blefaroespasmo®, o que torna o diagnéstico dificil de
ser concluido e faz com que o paciente procure di-
versas especiallidades. Portanto, deve-se relevar os
sinais e sintomas do paciente e levantar diagnésticos
diferenciais para que outras doencas sejam descarta-
das.

O estudo anatomo-patologico pode ajudar a con-
cluir o diagnéstico. Muitas vezes faz-se a biépsia la-
bial, na qual observa-se infiltrado linfoplasmocitario
difuso e perivascular com aglomerados de células
epiteliddes®. A paciente ndo realizou biépsia duran-
te a internacdo por apresentar a triade classica dos
sintomas, mas ap6s a alta foi encaminhada para o
ambulatério da dermatologia para que ficasse docu-
mentada a lesdo.

Como a etiologia permanece desconhecida, otra-
tamento se baseia na reducao dos sintomas apresen-
tados pelo paciente. Assim, ha trabalhos que mos-
tram o uso efetivo de metilprednisona® na redugéo
do edema facial, assim como a prednisona® que mos-
trou o mesmo efeito, a qual foi administrada na paci-
ente deste relato e observou-se melhora importante
dos sintomas. A medicacdo pode ser usada via oral,
parenteral ou tépico. Um trabalho mostrou que em
casos onde a terapia oral é falha, pode-se fazer inje-
¢do intra-lesional de corticéide®. Em alguns pacien-
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tes, os sintomas melhoram com o uso de anti-
inflamatarios ndo hormonais®.
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