Sindrome de Melkersson-Rosenthal; Caso Clinico
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Introducdo; Sindrome de Melkersson-Rosenthal é uma
doenca constituida pela triada sintomatolégica de paralisia
facial periférica, lingua fissurada e macroquelite
granulomatosa. A sua expressao é por vezes incompleta,
podendo inicialmente manifestar-se apenas por
macroquelite intermitente. A sua etiologia é desconhecida e
a sua resposta terapéutica pouco favoravel, obriga por
vezes a uma opcao cirdrgica.

Descri¢do; Trata-se de um caso clinico observado na
consulta de Estomatologia do CHUC tratando-se de um a
doente de sexo feminino, de 55 anos, sem antecedentes
pessoais ou familiares relevantes e sem medicagao
habitual. Recorreu a consulta por apresentar edema do
labio superior desde héa varios meses e simultaneamente
uma fissura labial pronunciada na linha média, sem outros
sinais ou sintomas. Durante a consulta foi executada
biopsia excisional da leséo fissurada estudo anatomo-
patolégico.

Discussdo; O resultado do exame anatomo-patolégico
mostrou a existéncia de granulomas epitelidides
associados a estruturas vasculares de paredes
espessadas, indicando tratar-se de uma macroquelite
granulomatosa compativel com um sindrome de
Melkersson-Rosenthal. A fissura existente pode estar
relacionada com a existéncia das referidas estruturas
vasculares proeminentes. Exclui-se a possibilidade de
macroquelite granulomatosa por manifestagdes orais da
doenga de Crohn ou sarcoidose por inexisténcia de outra
sintomatologia. Foi instituido um tratamento com
corticosterdides infiltrados localmente, sendo que a doente
continua em consultas de seguimento com boa resposta a
terapéutica.

Concluséo; Sindrome de Melkersson-Rosenthal
incompleto apresentado apenas macroquelite associado a
fissura labial.

In ¢ao

O sindrome de Melkersson-Rosenthal (MRS) é uma
doenga neuro-muco-cutanea rara em que a expressividade
sintomatoldgica é representada pela triada lingua
fissurada, macroquelite granulomatosa e paralisia facial
periférical?*. Documentada por Melkersson em 1928 foi
Rosenthal em 1930 /1931 que documentou a associagao
da lingua fissurada ao sindrome ja descrito?.

Sabemos hoje que a expressédo do MRS é por vezes
parcial, e, as formas incompletas tendem a ser mais
comuns. A macroquelite isolada (sindrome de Meischer)
recorrente ou persistente é a forma monosintomatica mais
frequente®. A paralisia facial isolada quanto a ela é a
menos frequente, podendo por vezes ser bilateral, e,
indistinguivel da paralisia de Bell na sua forma isolada?.

A etiologia e patogenicidade da doenca ainda permanecem
em parte desconhecidas, sabe-se que existe distirbios ao
nivel dos vasos sanguineos e linfaticos levando ao edema
dos labios e da face. No entanto, os mecanismos iniciais
que desencadeiam o MRS permanecem desconhecidos®.
As caracteristicas histolégicas acusam a presenca de
granulomas néo caseosos, infiltrado linfocitario
perivascular e edema com linfagiectasias*.

O prognéstico do MRS é inconstante devido a natural
variabilidade da progresséo, ou da remisséo espontanea,
mesmo sem terapéutica®, da doenga levando a
disponibilidade de um grande arsenal terapéutico sem
destaque particular para um deles®. No entanto, bons
resultados parecem ser obtidos com tratamentos médicos
locais nomeadamente infiltragdes com corticosteréides
sendo talvez hoje o tratamento mais praticado. Ainda sédo
descritos tratamento com thalidomida, clofazimina,
tacrolimus, sulfasalazina, ciclosporina A, methotrexato,
infliximab, diversos antibiéticos!2345, técnicas de
descompressao adjuvante’ e, por fim, como ultima linha
em doentes com deformidades da face, tratamento
cirdrgico local®%*.
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Doente de sexo feminino, raga caucasiana, 55 anos de
idade sem antecedentes pessoais ou familiares relevantes.
Ja seguida e tratada em consulta por gengivite
descamativa ha varios anos, volta por edema do labio
superior e fissura labial da linha media com ja alguns
meses de evolugdo. Sem relagdo com ingestdo de
produtos alimentares ou outros alergénios, sem outros
sinais ou sintomas.

Ao exame objectivo verificou-se a presenca da fissura
labial na linha media do labio superior, uma macroquelite e
estado buco-dentério razoavel, sem outros sinais ou
sintomas (figura 1).

Optou-se por biopsia excisional da leséo fissurada e
estudo anatomo-patologico para confirmacédo diagndstica.

Descrigao

Figura 1: Macroguelite e fissura labial.

Figura 2: Macroquelite e fissura labial apés 1 semana
de tratamento.

Figura 3: Macroquelite e fissura labial apds 1 més de

Figura 4: Macroquelite e fissura labial apds 1 més de.

Figura 5: Macroquelite e fissura labial apés 1 més de.
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Figura 6: Infiltrado perivascular.

Figura 7: Granuloma ndo caseoso.

Figura 8: lamina global agrupando as anomalias
histolGgicas descritas.

O MRS é uma doenga sistémica que pode ter apenas uma
manifestacao inicial monosintomatica, mimetizando
reacgdes alérgicas alimentares ou locais, Doenca de Crohn
com manifestac¢Ges orais ou ainda Sarcoidose, entre
outras®. Mesmo a nivel anatomo-patoldgico as
caracteristicas histolégicas podem ser muito semelhantes
tornando o diagnéstico definitivo dificil de estabelecer. E
pela conjugacéo da histéria clinica, exame objectivo e
meios complementares diagnosticos que podemos chegar
a um diagndstico presuntivo e instituir um plano
terapéutico.

Neste caso descrito, a propria doente descartou qualquer
relag@o com alergénios, tendo no interrogatorio clinico
negado relacéo dos sintomas com ingestéo alimentares ou
mesmo histérico de alergias. A auséncia de alteragdes na
radiografia do térax, o hemograma normal e o relatério
anatomo-patolégico descrevendo a existéncia de
granulomas epitelidides ndo caseosos associados a
estruturas vasculares de paredes espessadas (figura 6,7 e
8), indicando tratar-se de uma macroquelite granulomatosa
compativel com um sindrome de Melkersson-Rosenthal
levou-nos a colocar como diagnéstico presuntivo esse
mesmo sindrome. A presenca da fissura da linha média do
labio pode estar relacionada pela persisténcia de uma
artéria de calibre anémalo© e/ou devido as anomalias
vasculares inerentes a prépria doenca.

Optou-se por instituir um tratamento com corticosteroéides
injectados localmente, tendo a doente tido boa resposta
até a data (figura 2, 3, 4 € 5).

Sindrome de Melkersson-Rosenthal incompleto ,
apresentando apenas macroquelite associada a fissura
labial cujo tratamento consiste em injec¢édo de
corticosteréides localmente.
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