Presentacion de casos

Sindrome de Melkersson

Rosenthal

El sindrome de Melkersson -
Rosenthal consiste en edema
recurrente de los labios,
paralisis facial intermitente y
lengua escrotal. Fue descrito a
principios de siglo en Suiza y
la mayor parte de los casos
reportados provienen de
Europa, pero en la actualidad
hay informacién de pacientes
de los cinco continentes. Se
describe el caso de una
paciente de 53 afios que
consulté por edema
recurrente del labio superior
de tres afios de evolucion que
no ha respondido a
glucocorticoides, ni
antihistaminicos. En la
anamnesis se encontré que
habia tenido paralisis facial
derecha hace ocho afios, y
hace un afio neuritis de la
rama maxilar izquierda del
nervio trigémino.

En el examen fisico se destaca
el edema blando no doloroso
localizado en el lado derecho
del labio superior y lengua
escrotal (plicata). Como
patologias asociadas refiere
diabetes mellitus controlada
con dieta e hipertension
arterial en tratamiento con
Captopril.

Los analisis de laboratorio no
muestran alteraciones
importantes, salvo la elevacién
de la glicemia y la biopsia
labial muestra cambios
inflamatorios crénicos.

Introduccién
n 1928 el neurdlogo E.
Melkersson en Suiza
describié la aparicion
conjunta de una parali-
sis recidivante de la cara y tu-
mefaccion de los labios (1). Tres
afios después C. Rosenthal lla-
mo la atenciéon sobre la lengua
escrotal en los pacientes y en sus
familias y propuso una base he-
reditaria (2).
En la actualidad se acepta que la
triada que define el sindrome de
Melkersson-Rosenthal (SMR), se
compone de edema de los labios
o de la cara, paralisis facial y len-
gua escrotal.
Aunque la mayoria de los casos
han sido descritos en Europa
Central, la distribucion es univer-
sal. La incidencia es dificil de es-
tablecer, ya que por ser una en-
fermedad rara y poco conocida
los casos reportados no reflejan
la realidad (3).

Descripcion del caso
Paciente de 53 afios que acude a
la consulta por tres afios de evo-
lucién de edema de labio superior
lateralizado hacia la derecha, no
doloroso ni pruriginoso, sin eri-
tema, que no remite completa-
mente y en ocasiones aumenta,
especialmente en las mafianas,
extendiéndose a la mejilla dere-
cha. El inicio fue subito, sin fac-
tor desencadenante identificado.
Al examen fisico se encontrd ede-
ma blando, no doloroso del lado
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derecho del labio superior, lengua
escrotal, paladar y mucosas nor-
males (Figura 1).

La paciente es diabética contro-
lada con dieta e hipertensa en tra-
tamiento con Captopril.

Entre los antecedentes personales
refiere paralisis facial derecha
hace nueve afios, que mejord
completamente con fisioterapia.
Desde entonces ocasionalmente
presenta vision borrosa por el ojo
derecho. En diciembre de 1996
presentd neuralgia de la rama
maxilar del trigémino izquierdo,
que mejord con acupuntura.

El hemograma, las fracciones del
complemento C3 y C4 los hormo-
nas tiroideas la IgE sérica total
son normales, células HEP 2 ne-
gativas, serologia no reactiva,
proteina C reactiva normal. El
factor RA esta ligeramente eleva-
do (58.4 Ul) y las antiestreptoli-
sinas en 1350 UI sin clara corre-
lacion clinica, por lo cual se atri-
buye a la edad de la paciente.
Coprolégico y parcial de orina sin
alteracion.

Tanto las pruebas cutaneas para
aeroalergenos y alimentos como
las pruebas epicutaneas (de par-
che) son negativas.

La biopsia de la mucosa labial
muestra focos con denso infiltra-
do mononuclear. No hay granu-
lomas, ni vasculitis.

Dra. Maria Victoria Moreno Mora: Médica
Alergéloga, Instituto de Seguros Sociales
Medellin.
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Discusién
Cuando se trata de una enferme-
dad que afecta distintos sistemas
y que puede ser vista por diferen-
tes especialistas en forma aisla-
da, es dificil hacer el diagnosti-
co, y mas aun si es un sindrome
tan desconocido en nuestro me-
dio.
Aunque la triada esta claramente
descrita, no siempre se presenta
simultdineamente ni en su forma
completa (4). La lengua escrotal
falta en la mitad de los casos. El
edema labial se encuentra en 75%
y la paralisis facial en 33% (5) .
El edema se caracteriza por ser
blando, no doloroso, con recidi-
vas y remisiones, pero sin regre-
sar nunca a la normalidad. Puede
afectar los labios y mas raramen-
te la cara, los parpados o la len-
gua. Los sintomas neurolégicos,
el mas tipico de los cuales es la
paralisis facial, pueden remitir
completamente, recidivar o pro-
ducir lesiones en el sistema ner-
vioso central. Algunos pacientes
refieren cefaleas migrafiosas, fi-
nitas unilateral o neuralgias (6,7).
La paciente que se describe pre-
senta el cuadro completo de SMR
en su forma polisintomatica. El
compromiso neurolégico se ha
manifestado como paralisis facial
inicialmente y neuralgia después.
Ya que en la mayoria de los casos
estos sintomas tienden a recidivar,
es importante seguir la evolucion.
El edema puede confundirse al
comienzo con un edema angio-
neurdtico pero éste suele afectar
en cada episodio otras zonas don-
de el tejido es laxo, como parpa-
dos, lengua o genitales; remite
por completo entre las recidivas
y en la biopsia se encuentra sepa-
racion de los haces de colageno,
dilatacion venular y mastocitos
degranulados (8).
El SMR puede iniciarse a cual-
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quier edad, incluso en los nifos
(9) pero es mas frecuente hacia
la tercera década de la vida. Afec-
ta por igual a ambos sexos y exis-
te una incidencia familiar (3).
Los analisis de laboratorio no son
concluyentes. Los cambios his-
toldgicos consisten en edema in-
tersticial difuso con granulomas
diseminados de tipo queilitis
granulomatosa. Este hallazgo no
es persistente y puede variar en
el transcurso de la enfermedad. En
nuestra paciente no se hallaron
granulomas pero esta ausencia no
descarta el diagndstico, aunque su
presencia lo confirme (10,11).
La verdadera incidencia es des-
conocida pero es una enfermedad
poco frecuente. En Alemania fue-
ron vistos 100 casos en 40 afios
(3), en Portugal 19 casos en 26
aflos (22) y en Minnesota 42
pacientes en 25 afios (5). La dis-
tribucion es universal (12) pero la
mayor parte de los casos repor-
tados provienen de centroeuropa.
Aun no se conoce con claridad la
etiologia. Su aparicion se ha rela-
cionado en algunos pacientes con
la ocurrencia simultdnea de otras
enfermedades granulomatosas
como la sarcoidosis, granulomas
infecciosos cronicos y enferme-
dad de Crohn (13,14). En la Chi-
na se ha reportado la presencia de
espiroquetas en las biopsias de
varios pacientes (15,16) por lo
que postulan que los ataques de
SMR estan relacionados con una
infeccidon por espiroquetas. Es-
tudios genéticos han hallado
translocaciones que sugieren que
la enfermedad es autosémica do-
minante con expresion variable
17).

Se ha descrito la concomitancia
del SMR con otras enfermedades
como diabetes (18) al igual que
en el caso descrito, hipersensibi-
lidad retardada a la proteina de la
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Figura 1. Edema blando no doloroso del lado derecho del labio
superior:



Sindrome de Melkersson-Rosenthal

leche de vaca (19) y candidiasis
oral (20).

Se han llevado a cabo diferentes
formas de tratamiento. Inicial-
mente se usaron glucocorticoides
sistémicos e intralesionales (21-
24) con disminucion de los ede-
mas en algunos casos, pero con
tendencia a la recidiva al suspen-
der. Mas recientemente se ha ad-
ministrado talidomida (25) y clo-
facimina (11,22,26,27)
alto porcentaje de remisiones del
edema pero sin mayor efecto so-
bre la paralisis. En algunos pa-
cientes ha sido necesaria la quei-
loplastia seguida de la adminis-
tracion de glucocorticoides sisté-
micos (21,28,29). En la paralisis
facial persistente, la descompre-
sion quirdrgica del nervio ha sido
beneficiosa.

El interés de la publicacion de este
caso se centra en que el diagnos-
tico de SMR ha de ser considera-
do ante un paciente que presenta
edema recurrente de los labios y
alteraciones neuroldgicas como
paralisis facial. En nuestro medio
esta es una patologia que ha per-
manecido practicamente inadver-
tida pero la falta de reporte sobre
el tema no significa que no exista
sino mas bien, que hasta el mo-
mento no hemos contado con ele-
mentos para hacer un correcto
diagnostico. Tal vez esta publica-
cion despierte el interés suficien-
te, tanto en los médicos genera-
les en los especialistas, como para
que en un futuro, podamos esta-
blecer la verdadera incidencia del
SMR en nuestro pais.

con un

Summary
The Melkersson - Rosenthal Syn-
drome consists ofrecurrent perio-
ral edema intermittent facial pal-
sy and scrotal tongue. It was first
describet in Switzerland and most
of the cases originate in Europe,
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but more recent reports describe
the syndrome in the five conti-
nents. I a case ofa 53 years old
female wiht this disease is descri-
bed, characterized by recurrent
edema ofthe upper lip, facial pal-
sy and trigeminal neuritis.
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