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Resumen

El sindrome de Melkersson-Rosenthal es una afeccién de origen desconocido,
que se caracteriza por una triada clasica: hinchazoén oro-facial recurrente, pa-
ralisis facial periférica recurrente y lengua fisurada. Se presenta el caso de un
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Melkersson-Rosenthal syndrome is an affection of unknown origin, character-
ized by a classic triad: recurrent oro-facial swelling, recurrent peripheral facial
paralysis and fissured tongue. We present a case in a 35 year old man.
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Caso clinico

Se presenta el caso de un hombre de 35 afios de edad,
con antecedentes de depresion, criptorquidia en la in-
fancia y alergia a la penicilina, cuya enfermedad actual
comenz6 en el afio 2002, con un episodio de paralisis
facial periférica derecha que fue tratada con kinesiote-
rapia. Evolucioné a la curacién completa.

Desde el 2005 habia presentado episodios reiterados de
hinchazo6n stbita del labio superior; cada episodio tenia
una duracién de 15 a 20 dias y estaban separados uno de
otro por periodos variables, desde semanas a meses. A
partir de 2008 los brotes comprometieron, ademas del
labio superior, el labio inferior y las mejillas. Cada uno
de los brotes fue tratado con corticoides intramusculares
que solo produjeron una mejoria parcial, ya que las zonas
afectadas permanecieron con cierta hinchazoén; con cada
brote la misma se tornaba mas firme.
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En los estudios de imagenes se detectaron altera-
ciones en la glandula submaxilar derecha, por lo que se
extirp6 en 2009. El estudio histopatolégico de la pieza
quirargica solo demostr6 areas de dilatacion ductal y de
extravasacion hematica y congestion.

En abril de 2011 consulté por primera vez a nuestro
servicio. En el examen fisico presentaba una derma-
tosis centrofacial caracterizada por hinchazén de los
labios y las mejillas, acompafiada de escasas pistulas
en la piel peribucal (FIGURA 1). La palpacién revelaba
una infiltracién difusa dura, elastica, de las estruc-
turas afectadas. En la cavidad oral, se destacaba la
presencia de hendiduras en la lengua y en la mucosa
gingival (FIGURA 2).

Se practicaron ecografia y resonancia nuclear que evi-
denciaron un aumento de las estructuras peribucales
por edema asociado a linfedema.

En el estudio histopatologico de la mucosa del labio
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FIGURA 1. Edema de labios.

FIGURA 2. Lengua fisurada.

Mo

FIGURA 3. Se observa edema y vasodilatacion en el
corion de la mucosa del labio superior. Hematoxilina y
eosina, 200X.

superior se observo un corion con vasos congestivos
y leve edema, sin células inflamatorias significativas
(FIGURA 3).

Se inici6 tratamiento con dapsona, 100 mg por dia por
via oral, que cumplié durante dos semanas, y luego se
cambio, por intolerancia digestiva, a sulfasalazina, 500
mg diarios por via oral. Evolucion6 con mejoria parcial
del edema y permanecio libre de nuevas exacerbaciones
durante un periodo de 11 meses con el tratamiento con
sulfasalazina, momento en el cual present6 recidiva del
edema facial. Se propuso entonces cambiar a talido-
mida, pero el paciente opt6 por continuar con sulfasala-
zina. En la actualidad, cumple 29 meses de tratamiento
con sulfazalazina y, a excepcion de la recidiva mencio-
nada, no ha repetido otro episodio de exacerbacion.

160

Discusion

El sindrome de Melkersson-Rosenthal es un trastorno
infrecuente, que se caracteriza por una triada clinica:
hinchazoén oro-facial recurrente, paralisis facial perifé-
rica recurrente y lengua fisurada*4. Su etiologia es des-
conocida*4, aunque es posible que estén involucrados
factores genéticos ya que hay casos en gemelos y se ha
detectado lengua escrotal en parientes por lo demas
sanos's, Afecta a ambos sexos por igual.

Las manifestaciones suelen comenzar en la infancia o
en la adolescencia. Inicialmente ocurre una hinchazén
stbita, difusa o nodular, del labio superior, del inferior
o de ambos, y de las mejillasts. El primer episodio se
resuelve completamente en horas o dias. Luego de ata-
ques recurrentes, la hinchazon persiste y gradualmente
se torna mas firme. Con el trascurso de varios afios
puede ocurrir una lenta regresion's. Puede asociarse
con ageusia y disminucion de la secrecion salival'. La
paralisis facial periférica puede preceder en meses o
afnos al edema, pero lo mas comdn es que ocurra des-
pués. Al principio son episodios recurrentes; posterior-
mente puede tornarse permanente’. Otros pares cra-
neales pueden verse afectados: I, VIII, IX, XII*2. En 50%
de los casos se presentan adenomegalias regionales'.

La triada clasica no siempre estd presente. La quei-
litis granulomatosa de Miescher es un ejemplo de una
variedad monosintomatica del sindrome de Melkersson-
Rosenthal®4,

El hallazgo de granulomas no caseificantes en la
biopsia es frecuente, aunque su ausencia no excluye
el diagnosticos. En nuestro caso no se detectaron gra-
nulomas.

El sindrome de Melkersson-Rosenthal se incluye
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entre las granulomatosis oro-faciales, término clinico-
patologico que agrupa al espectro de las inflama-
ciones granulomatosas no caseificantes de la regiéon
oral y facial, tales como la enfermedad de Crohn de la
cavidad oral, la sarcoidosis y las alergias a alimentos
u oro-faciales de contacto, ademas de las ya mencio-
nadas granulomatosis de Meischer y sindrome de Me-
lkersson-Rosenthal®3,

El tratamiento es un desafio ya que ninguno ha demos-
trado ser completamente efectivo*3. Pueden utilizarse far-
macos por periodos prolongados tales como doxiciclina,
dapsona, sulfapiridina, sulfazalazina, clofazimina, col-
chicina, hidroxicloroquina y talidomida®45. Con las infil-
traciones periddicas de triamcinolona diluida con lido-
caina, la reduccion del edema suele ocurrir en una a dos
semanas. Los intervalos entre cada aplicacién deben ser
de cuatro semanas, aproximadamente, y se deben con-
tinuar hasta alcanzar un resultado cosmético aceptable.
Es conveniente asociar las infiltraciones con la adminis-
tracion sistémica de alguno de los medicamentos antes
mencionados>?. La queiloplastia constituye otra opcién
pero se aconseja siempre combinarla con inyecciones
de corticoides, ya que puede haber recurrencias con la
cirugia como tnico tratamiento3. El infliximab debe con-
siderarse entre las opciones de tratamiento4.
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