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Resumo

A sindrome de Melkersson-Rosenthal é rara, de etiologia
desconhecida e de provavel predisposicio hereditaria. Ca-
racteriza-se pela presenca de edema orofacial recidivante,
lingua plicata e episddios recorrentes de paralisia facial pe-
riférica. Ap6s surtos repetidos, déficits permanentes da mo-
vimentacdo facial podem ser responsaveis por transtornos
na comunicacio, na alimentacio e alteracdes estéticas que
determinam danos psiquicos aos pacientes. A abordagem
terapéutica da paralisia facial periférica nesta sindrome me-
rece atencio especial e diferenciada das outras etiologias.
Nosso objetivo é revisar as caracteristicas clinicas e discutir
as opcoes terapéuticas existentes na literatura com a desta
casuistica. Relatamos quatro casos clinicos com paralisia facial
periférica e confrontamos os tratamentos instituidos com os
dados provenientes da revisdo da literatura. Dois dos casos
relatados apresentaram evolucao favoravel da paralisia facial
mesmo sem tratamento medicamentoso, os outros dois ca-
sos foram submetidos a descompressao do nervo facial. Em
um deles, houve recuperacio significativa da movimenta-
¢ao facial. O outro mostrou recorréncia da paralisia mesmo
apos a descompressio parcial. Os pacientes com a sindrome
de Melkersson-Rosenthal e que exibem paralisia facial com
ma evolucio ou quadros recidivantes, podem ser aborda-
dos cirurgicamente.

“Melkersson-Rosenthal
syndrome: cases report and
literature review.”

Palavras-chave: sindrome de Melkersson-Rosenthal,
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Summary

I\/Ielkersson—Rosenthal syndrome is a rare disease of
unknoun etiology, with hereditary predisposition. It is
characterized by orofacial swelling, fissured tongue and
recurrent peripheral facial palsy. After several episodes of
facial palsy, permanent deficit may occur, leading to speech
and feeding disabilities, and emotional problems. These
important sequelaes justify the special attention required to
the management of the facial palsy. The purpose of this
study is to review main clinical findings on Melkersson-
Rosenthal syndrome and analyze the treatment options. We
have reported four cases followed in our department and
compared their treatments to the literature data. In two cases
the recurrent episodes of facial palsy resolved spontaneously
to normal facial function, without medication therapy. In
one case a partial decompression of the facial nerve was
performed, returning to normal function afterwards. In
another case, a recurrent episode of facial paralysis ocurred
after the partial decompression of facial nerve. The patients
with Melkersson-Roshental syndrome and who show facial
palsy with unsatisfactory evolution or recurrent episodes
may undergo surgical procedure.
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INTRODUCAO

A deficiéncia na movimentacio facial € uma afeccio
que produz grande limitacdo ao ser humano. Dificuldades
na expressao durante a comunicacio, distirbios na
alimentacio e transtornos no convivio com os semelhantes
520 apenas alguns aspectos que provocam significativo
prejuizo na qualidade de vida destes pacientes. Na grande
maioria dos casos esta limitacao é um evento temporario e
Unico, evoluindo naturalmente com melhora do quadro e
restabelecimento das funcoes faciais. Algumas vezes, estes
episodios tornam-se repetitivos, gerando grande inseguranca
aos pacientes e podendo causar problemas psiquicos e
sequielas motoras permanentes.

A sindrome de Melkersson-Rosenthal é uma doenga
rara, de etiologia desconhecida caracterizada pela presenca
de edema orofacial, lingua fissurada e paralisias faciais
periféricas de carater recorrente. O sintoma mais frequiente e
caracteristico da sindrome € o edema orofacial, com a paralisia
facial ocorrendo em apenas 20 a 30% dos casos®. Apesar da
incidéncia da paralisia ser relativamente baixa nesta sindrome,
os casos que chegam ao otorrinolaringologista apresentam
como queixa principal a deficiéncia na movimentag¢io da face,
impondo, como objetivo principal da terapéutica, o rapido
restabelecimento das fun¢des mimicas da face.

Este estudo tem por objetivo revisar as caracteristicas
clinicas da sindrome de Melkersson-Rosenthal, buscando elucidar
sua etiologia e discutir os tratamentos existentes na literatura.
Ao mesmo tempo, relatamos quatro casos clinicos acompa-
nhados no ambulatério de Otorrinolaringologia da Santa Casa
de Sao Paulo e o tratamento adotado em cada um deles.

APRESENTAGAO DE CASO CLINICO

Caso 1

A.S.L., 17 anos, sexo masculino, procurou nosso servi-
¢o com quadro de paralisia facial periférica do lado direito ha
1 més. Referia ter apresentado dois episddios anteriores, ambos
do lado direito, sendo o ultimo hd 1 ano. Estes episodios nio
foram tratados, e apresentaram evolucio favoravel, com ple-
na recuperacao. Ao exame fisico, apresentava lingua fissurada
(figura 1) e paralisia facial classificada como grau V de House
& Brackman (figura 2), porém nio se observou edema
orofacial. O teste de Schirmmer evidenciou lacrimejamento
presente e simétrico e na imitinciometria, auséncia do refle-
xo do musculo do estribo. Este paciente foi acompanhado
durante quatro semanas, apresentando pouca melhora da
paralisia, sendo indicada descompressio do nervo facial por
via transmastoidea, abordando-se as por¢coes timpanica e
mastoidea. A partir do terceiro més de pds-operatério exibiu
melhora na movimentacio facial, passando para o grau Il na
classificacao de House & Brackman. Atualmente encontra-se
no sétimo més de pos-operatorio, apresentando classificacio
grau I no lado operado (D), e iniciou nova paralisia facial

Figura 1. Foto da lingua evidenciando fissuras.

Figura 2. Foto frontal do paciente mostrando paralisia facial periférica
a direita.

Figura 3. Foto frontal do sétimo més de pdés-operatério de
descompressao parcial do nervo facial a direita. Observa-se novo
episédio de paralisia facial periférica, porém a esquerda.
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periférica agora do lado esquerdo com grau I tratada com
Prednisona por via oral (figura 3).

Caso 2

P.M.G., 23 anos, sexo feminino, apresentou paralisia
facial periférica a direita ha 15 dias. Referia antecedentes de
paralisia facial em ambos os lados da face, com cinco episddios
anteriores, todos sem tratamento. O primeiro episédio
ocorreu aos 14 anos em hemiface direita, sofrendo nova
paralisia apds 10 meses no lado oposto. Estes dois episodios
provocaram seqielas definitivas, sofrendo ainda mais trés
episodios, dois a esquerda e um 2a direita.

Ao exame fisico, a paciente apresentava-se com grau
V do lado direito e grau III do lado esquerdo, segundo a
classificacio de House & Brackman. Nao havia edema orofacial,
porém observava-se lingua fissurada. O lacrimejamento se
mostrava simétrico e o reflexo do musculo estapédio presente
em ambos ouvidos. Esta paciente foi tratada com Prednisona
em doses regressivas por 16 dias, sendo indicada
descompressao do nervo facial por via transmastoidea devido
a auséncia de melhora clinica. Apos o primeiro més de pos-
operatorio, a paciente apresentou grande melhora da paralisia,
chegando ao grau II no sexto més de pos-operatorio. Cerca
de um ano apds a cirurgia ocorreu novo episodio de paralisia
facial periférica novamente 2 direita, classificada como grau
VI, porém apresentando lacrimejamento assimétrico. Como
n2o vem apresentando melhora apds trés semanas da instalacio
do novo quadro, programou-se descompressiao cirdrgica do
nervo facial por fossa média, objetivando as por¢oes meatal
e labirintica.

Caso 3
M.C.S., 16 anos, sexo feminino, procurou nosso servico
por ter apresentado trés episodios de paralisia facial periférica

em hemiface esquerda desde a infincia. Referia que todos
os episédios se iniciaram com edema orofacial do lado
esquerdo, sendo o primeiro aos quatro, o segundo aos sete
e o ultimo aos onze anos de idade. Nos dois primeiros
episodios os sintomas regrediram espontaneamente apdos
poucos dias, porém apos o Gltimo, permaneceu com discreta
paresia facial. Ao exame fisico, a paciente apresentava-se
com edema discreto de hemiface esquerda, lingua fissurada
e grau II de paralisia. Atualmente encontra-se em
acompanhamento clinico, com reducao do edema facial e
remissao total da paresia, com movimentacio facial normal.

Caso 4

M.D.G.M., 20 anos, sexo feminino, procurou nosso
servico com quadro de paralisia facial periférica a direita e
com queixa de reducao da sensibilidade dos labios do mesmo
lado ha 2 meses. Referia ter apresentado dois episodios de
paralisia facial periférica anteriores, ambos conduzidos sem
tratamento e que evoluiram com resolucio espontinea. O
primeiro ocorreu ha dois anos, acometendo o lado direito e
com menor intensidade que o atual, melhorando
espontaneamente em trés semanas. O segundo episddio
ocorreu ha 18 meses, acometendo desta vez o lado esquerdo
e exibindo poucas alteracoes motoras na face. Ao exame
clinico nesta ocasido, a paciente apresentava-se com paralisia
facial direita classificada como grau IV, presenca de lingua
fissurada, sincinesia 6culo-labial a esquerda (contra-lateral) e
discreto edema labial difuso. O teste do lacrimejamento
mostrava-se simétrico. Foi submetida a ressonincia magnética
de crinio, sem evidéncias de alteracdes no nervo facial em
todo o trajeto analisado. A paciente foi acompanhada
clinicamente, com evolucio bastante favoravel, encontrando-
se atualmente, ap6s cinco meses do inicio do quadro, em
grau II do lado direito da face.

Tabela 1. Distribuicdo dos casos de Melkersson-Roshental quanto ao sexo, idade atual e incidéncia da paralisia facial.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Sexo Masculino Feminino Feminino Feminino
Idade 17 anos 23 anos 16 anos 20 anos
Incidéncia 3 a direita 3 a direita 2 a dirieta

1 a esquerda

3 a esquerda

3 a esquerda 1 a esquerda

Tabela 2. Distribuicdo dos casos de Melkersson-Rosenthal quanto a graduagéo inicial, tratamento e evolugao.

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Graduagao inicial House 5 House 5 House 2 House 4
Tratamento Descompressao Descompressao Clinico Clinico
Graduacao apos House 1 House 2 House 1 House 2
tratamento
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DISCUSSAO

Os primeiros relatos da associacio de paralisia facial
periférica com o edema facial foram feitos por Hubschman,
em 1894, e subseqiientemente por Rossolimo, em 1901, que
adicionou a frequiente presenca de enxaqueca ao quadro. Em
1928, Melkersson relatou em detalhes o caso de mulher de
35 anos que apresentou quadro de paralisia facial periférica
recorrente e edema facial, e posteriormente Rosenthal
acrescentou a presenga da lingua fissurada as caracteristicas
da sindrome, consolidando a descri¢ao classica® .

A sindrome de Melkersson-Rosenthal € caracterizada
por edemas orofaciais recidivantes e indolores, lingua
fissurada e paralisia facial periférica recorrente uni ou bilateral.
Os sintomas podem ocorrer concomitantes ou isolados, com
intervalos de meses ou anos. A sindrome, em geral, se
manifesta com um ou dois componentes, se caracterizando
como mono ou oligossintomaticos, sendo raros os quadros
completos.

A sindrome de Melkersson-Rosenthal tem uma
incidéncia estimada de 0,08%, e etiologia ainda desconhecida
¢, Comumente se inicia na infincia ou na adolecéncia, com
maior prevaléncia em mulheres na primeira, segunda e sexta
décadas de vida. Os homens sio atingidos em menor
propor¢io, ocorrendo em faixas etarias diferentes das do
sexo feminino. Nao existe predilecao racial, porém a maior
parte dos casos € descrita em paises europeus, com relatos
isolados na Africa do Sul, Japao e Oriente Médio ®.

O achado predominante da sindrome € o edema
orofacial, caracterizado por ser indolor, ndo eritematoso, nio
pruriginoso e assimétrico. Ocorre classicamente no labio
superior, podendo atingir duas a trés vezes o tamanho
normal, com curta duracao e com ocorréncia em intervalos
irregulares. Pode ocorrer também nas bochechas, libio
inferior, nariz, palpebras, mucosa dos maxilares e regiao
temporal '. O edema pode ser uni ou bilateral, surgindo
freqiientemente no mesmo lado da paralisia. Ap6s episddios
recorrentes, pode persistir definitivamente, causando
deformidades na face.

O edema recorrente dos libios que ocorre como sinal
isolado € conhecido como queilite granulomatosa de
Miescher, considerado como forma monossintomatica e tipica
da sindrome. E caracterizado pela presenca de um processo
inflamatorio cronico, com granulomas epitelidides nao
caseosos e infiltrado mononuclear circundante, células
gigantes de Langhans e infiltrado linfoplasmocitdrio
perivascular°.

Observamos que a incidéncia de edema orofacial,
caracteristica principal da sindrome, se mostrou abaixo do
que € descrito na literatura, ocorrendo em apenas dois dos
quatro casos analisados. Os baixos indices encontrados se
devem, provavelmente, ao fato de que a maior parte dos
individuos que os apresenta nio procura assisténcia médica,
devido a sua tendéncia a resolucio espontinea, e por vezes,

por sua pouca repercussao na estética facial.

A paralisia facial periférica costuma surgir de forma
subita, podendo ser uni ou bilateral, completa ou incompleta
e clinicamente indistinguivel da paralisia de Bell. Geralmente,
sua ocorréncia se da antes dos 20 anos de idade tendendo a
recuperacio completa '. Com a evolucao da doencga, os
episédios de paralisia tornam-se mais frequentes e
duradouros, podendo gerar paresias residuais e sincinesias.
O nervo corda do timpano também pode ser afetado em
sua func¢ao, comprometendo a gustacao dos dois tercos
anteriores da lingua.

A lingua fissurada, também conhecida por lingua
plicata, escrotal, pregueada, cerebriforme ou de crocodilo, é
um achado comum da sindrome. E considerada uma variacio
anatdmica, nao contendo significado patolégico °. Segundo
Hawkins (1972), sua incidéncia na populac¢io geral encontra-
se ao redor de 0,5 %, ocorrendo em torno de 4% nos casos
de paralisia facial periférica idiopatica e em 25% dos
pacientes com paralisia facial recorrente, considerando sua
presenca como possivel sinal de predisposicio ao
aparecimento de paralisia facial . Embora a lingua fissurada
seja um sinal comum, nao € obrigatdria sua presenca para a
defini¢ao da sindrome, podendo ocorrer na populagao geral
sem indicar conotac¢ao patologica.

Alguns sinais e sintomas sao definidos como critérios
menores que também fazem parte da sindrome de
Melkersson-Rosenthal. O comprometimento de outros pares
cranianos, enxaqueca e disfun¢oes das glandulas salivares,
lacrimais e de motricidade pupilar constituem estes critérios
menores, além da presenca de hiperhidrose, hiperacusia,
acroparestesia, epifora, hipergeusia e multiplos achados
oftalmolégicos como lagoftalmo, ceratite por exposicio,
blefarocalasia, neurite retrobulbar, anomalia das veias
retinianas e paralisia do musculo reto medial 2.

Algumas teorias tentam explicar o aparecimento da
sindrome, com propostas relacionando sua origem a fatores
genéticos, alérgicos e infecciosos. A teoria da transmissao
genética € sustentada por relatos que estudaram pacientes
com a sindrome e seus parentes de primeiro e segundo
graus. Segundo Lvciakis et al. (1979), as primeiras
publicacdes da sindrome feitas por Rosenthal (1931) e
posteriormente New & Kirch (1933), Ekbom & Wahlstrom
(1942) e Kunstadter (1965) apontavam os sinais e sintomas
em varias geracoes de diferentes familias ''. Smeets et al.
(1994) relataram a existéncia da sindrome em duas geracoes
de cinco familias diferentes, e trés geracdoes numa sexta
familia. Este mesmo estudo demonstrou que sua transmissio
genética € definida como autossdmica dominante,
apresentando expressao varidvel. Lycibakis et al. (1979)
descreveram os sinais da sindrome em sete membros de
quatro geracdes diferentes de uma mesma familia. MEeiseL-
Stosiek et al. (1990) realizaram amplo estudo com 42
pacientes que apresentavam sinais da sindrome e avaliaram
seus familiares, concluindo que a sindrome apresentava
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provavel predisposicio hereditaria com origem multifatorial.
Em 1994, Smeets et al. identificaram uma translocacio génica
em um paciente, sugerindo a possivel localizacio do gene
autossomico dominante responsavel pela sindrome .

A teoria alérgica se mostra pouco consistente, ja que
0 processo se limita apenas a face, sem manifestacoes
sistémicas ou presenca de modificacdes na quantidade de
eosindfilos sangliineos .

Com relacdo as doencas infecciosas, varias foram
relacionadas a sindrome, como a sifilis, infeccdes bacterianas
orais, linfogranulomatose benigna e infec¢oes virais, em
especial as infeccoes herpéticas. Camrns , Em 1972, relatou o
caso de um paciente com quadro de paralisia facial periférica
recorrente, edema facial, enxaqueca e presenca de multiplas
erupgoes herpéticas.? As caracteristicas de recorréncia da
sindrome sugerem um etiologia viral, exibindo periodos de
exacerbacoes apos longos periodos de quiescéncia.

O edema orofacial e a paresia facial podem ser se-
quelas de uma doenca de evolucao crénica e de surtos
repetidos. Como sintoma predominante na literatura, e
capaz de produzir deformidades definitivas, o edema
orofacial € tratado de forma distinta, dependendo da fase
evolutiva encontrada. Na fase aguda, o edema ¢é tratado
por meio de compressas geladas, para reducio do edema,
e por lubrificantes topicos, para evitar fissuras na pele. Na
fase cronica, varios tratamentos foram propostos, como o
uso de anti-histaminicos, antibidticos, dapsona, clofazimine,
sulfasalazina, corticosteréides (sistémicos ou injecoes intra-
lesionais), irradiacao local e queiloplastia redutora, todos
apresentando resultados variados e temporarios **. KESLER
et al., em 1998, relataram caso de paciente tratado com
altas doses de metilprednisolona durante dois meses, evi-
denciando melhora importante do edema facial e paralisia
1. Dos casos descritos neste trabalho, dois apresentaram
edema orofacial que reduziram espontaneamente ou com
o uso de corticosterdides. O uso de corticosterdides
sistémicos, indicados para o tratamento da paralisia facial
durante a fase inicial, auxilia na reducao do edema e na
restituicio da estética facial. Apesar dos relatos variados
encontrados na literatura, tanto os corticoesterdides
sistémicos quanto as injecoes intralesionais parecem apre-
sentar os melhores resultados, reduzindo tanto o volume
do edema facial ja instalado quanto sua progressao . Em
nossa experiéncia, o aparecimento do edema nio € a ca-
racteristica clinica mais frequente, tendendo a resolucio
espontinea sem deixar seqlielas.

O tratamento da paralisia facial pode seguir os mes-
mos padroes utilizados no tratamento da paralisia de Bell. A
tendéncia natural de resolucio em trés semanas, mesmo
sem o uso de medicacoes, sugere o acompanhamento clini-
co como a conduta a ser tomada. Dois dos nossos casos
apresentaram boa evoluc¢ao, com regressao total dos sinto-
mas e auséncia de sequielas motoras. O uso de corticosterdi-
des sistémicos, como a Prednisona, pode reduzir o edema

do nervo e acelerar a melhora clinica. Neste periodo o paci-
ente deve realizar estudos de eletroneurografia seriados
objetivando um melhor controle de possivel degeneracao
neural. Os casos que nao se beneficiam com esta conduta
clinica e que apresentam sinais de degeneracio neural aos
exames elétricos, a descompressio do nervo deve ser con-
siderada.

A maior dificuldade em se estabelecer a terapéutica
encontram-se naqueles casos com recidivas freqlientes,
quando a possibilidade de seqtielas sao maiores. A indicacao
de cirurgia para descompressao do nervo facial nos parece
indicada. Quando operar? Na fase aguda ou na fase
assintomdtica? Temos considerado que mesmo que o
paciente venha com histérico de recidivas e seqiielas, mas
sem estar em fase aguda, optamos por uma atitude
conservadora. Nesta situacio, aguardamos um eventual novo
episédio do processo para proceder a cirurgia. A
descompressiao via transmastoidea do nervo facial em
pacientes com sindrome de Melkersson-Rosenthal mostrou
resultados variados na literatura, sendo descritas recorréncias
da paralisia mesmo apds a cirurgia. Durr et al. (2000)
relataram um caso de episodios recorrentes de paralisia facial
apos a descompressiao parcial do nervo . Provavelmente os
segmentos meatal e labirintico estavam envolvidos nos novos
episodios.

A descompressio total do nervo facial através do
acesso combinado via transmastoidea e via fossa média
parece ser a melhor op¢ao terapéutica para os casos de
paralisia facial recorrente, conforme demonstraram NYBERG
& Fisca em 1985 8. O edema acomete o nervo em toda
sua extensio, sendo a descompressao dos segmentos meatal
e labirintico fundamental para o bom resultado cirtrgico.
Granam & Kartust (1989) relataram seis casos de sindrome
de Melkerson-Rosenthal submetidos a descompressio total
do nervo facial com sucesso 7. Canate & Cox (1974)
relataram um caso da sindrome submetido a descompressao
facial bilateral, com perfeita recupera¢io da movimenta¢ao
facial®.

A grande tendéncia a recidiva por processo
inflamatério recorrente do nervo favorece o aparecimento
de seqiielas irreversiveis, e o tratamento cirargico se impoe
como método indicado para evitar tal processo. Como
descrito no caso 2, o nervo inicialmente atingido em seu
trajeto timpanico e mastéideo, sofreu novo quadro
inflamat6rio nos segmentos meatal e labirintico.

COMENTARIOS FINAIS

A sindrome de Melkersson-Rosenthal é uma afeccao
que acompanha o dia a dia do otorrinolaringologista. O
conhecimento de sua evolucio e de suas possiveis seqiielas
impoe um espectro amplo terapéutico, indo da simples
observagio clinica até medidas cirdrgicas para descompressio
do nervo facial.
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