SINDROME DE MELKERSSON-ROSENTAL: RELATO DE CASO
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RESUMO

A Sindrome de Melkersson-Rosenthal € uma desordem rara caracterizada por edema orofacial recorrente,
paralisia facial e lingua fissurada. A patogénese dessa condicdo € incerta, fazendo com que seja limitado o
sucesso do tratamento. O objetivo deste trabalho € o de relatar um caso da referida sindrome bem como
discutir o uso do corticoide intralesional como modalidade terapéutica.

Descritores: Sindrome de Melkersson-Rosenthal/quimioterapia. Corticosteroides/uso terapéutico.

ABSTRACT
The Melkersson-Rosental syndrome is a rare condition, characterized by recurrent orofacial edema, facial
nerve palsy and lingua plicata. The pathogenesis of this condition is uncertain, which limits the success of

treatment. The purpose of this study is to report a case of this syndrome, as well as to discuss the use of

intralesional cortisone as a modality of therapy.

Descriptors: Merkersson-Rosental syndrome; corticotherapy.

INTRODUCAO

A Sindrome de Melkersson-Rosenthal (S.M.R)
€ uma desordem incomum cuja prevaléncia € esti-
mada em cerca de 0,08% da populacdo, embora se
estime que haja uma subnotificacdo de casos
(GONZALEZ, 2001). A triade completa consiste em
edema orofacial, paralisia facial e lingua fissurada,
acometendo cerca de 25% dos casos. Sua forma
oligossintomatica agrupa, pelo menos, duas das ca-
racteristicas supracitadas, enquanto que a forma
monossintomatica, considerada por alguns autores
como queilite granulomatosa de Miescher, caracteri-

za-se pelo envolvimento Unico dos labios (ANG; JONES,

2002, VAN DER WAAL, 2002). Nao hé relatos que as-

sociem a S.M.R a transformacgado maligna.

REVISAO DE LITERATURA

Em 1928, o neurologista sueco Ernest
Melkersson descreveu um caso, relacionando edema
facial recorrente em uma mulher de 35 anos. Curt
Rosenthal adicionou a lingua fissurada a essas carac-
teristicas, em 1931. A triade tornou-se, entéo, conhe-
cidaem 1949.

A causa dessa desordem permanece desco-
nhecida. Fatores hereditarios, alérgicos e infeccio-

sos tém sido relacionados como possiveis agentes
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etioldgicos. Alguns investigadores acreditam que essa
sindrome € uma variante da sarcoidose ou doenca de
Cronh (GREENE e ROGERS, 1989). Varios autores cor-
roboram a idéia de que ha um disturbio vasomotor no
tecido subcutaneo produzindo uma reacédo
granulomatosa tecidual a partir de estimulos
inespecificos (GREENE e ROGERS, 1989).

Segundo ANG e JONES, 2002, ha uma leve pre-
dilecéo pelo sexo feminino, geralmente em torno da
segunda década de vida.

Em um estudo com 36 pacientes portadores des-
sa enfermidade, Greene et al., 1989, afirmaram que a
idade média de 33 anos coincidia com o surgimento dos
sintomas iniciais. Ndo ha predilecdo por sexo ou raca
(CHEN et al., 2002), embora existam relatos, sugerindo
uma leve predilecdo pelo sexo feminino.

O edema orofacial € manifestacdo dominante
ocorrendo em 80 a 100% dos casos (GREENE e
ROGERS, 1989). O labio superior € a localizacdo pre-
ferencial, embora outras areas da face possam ser
afetadas, incluindo mento, bochechas, regiédo
periorbital, mucosa oral, lingua e gengiva. Em sua
fase inicial, podera regredir rapidamente em horas
ou dias, mas, ap6és numerosas recidivas, torna-se de
dificil regressao, gerando uma fibrose localizada que
resulta em aspecto deformante.

A paralisia facial € um achado freqiiente que
pode acometer, até, 90% dos casos (GREENE e
ROGERS, 1989). Os episodios sdo subitos, clinica-
mente indistinguiveis da paralisia de Bell, evidencian-
do-se meses a anos antes ou apés, o edema orofacial.
A incidéncia da paralisia € a mesma para ambos os
sexos (GREENE e ROGERS, 1989).

Lingua fissurada tem freqgliéncia relatada de
20 a 77% dos casos (HENRY, 1994). Esse achado
néo é especifico para a sindrome, estando presente
em cerca de 5% da populacdo em geral (CHEN et
al., 2002). Cerca de 17% dos pacientes acima de 70
anos apresentam essa condi¢do, enquanto que ape-
nas 0,37% com menos de 10 anos a manifestam, fato

que relaciona a importancia da idade para tal mani-

festacdo. As fissuras apresentam-se, classicamente,
na superficie dorsal da lingua estendendo-se em to-
das as direcdes e ligadas a uma fissura central Gnica
de sentido antero-posterior. Uma condi¢ao inflamato-
ria crdnica podera desenvolver-se como resultado de
proliferacdes bacterianas ou flngicas nos sulcos de
maior profundidade. A associacdo entre macroglossia
e lingua fissurada ndo € um achado incomum (GREENE
e ROGERS, 1989). Fig.1.

Figura 1

Dificuldade de comer ou falar, perda da sensa-
¢ao gustativa, dores de cabeca, hipossecrecao salivar
e distarbios auditivos sdo sintomas descritos em as-
sociacdo com a S.M.R (BATAINEH, 1995). Segundo
Gonzalez, 2001 mais de 80% dos casos sdo acompa-
nhados de outros sintomas funcionais.

Os achados microscopicos mostram, em sua
fase inicial, vasos linfaticos dilatados com agrega-
dos de linfécitos, histidcitos e células plasmaticas.
O quadro histopatoldgico classico podera ser ob-
servado nos estagios mais avancados em que ha
uma inflamacédo granulomatosa, ndo caseosa, com
células gigantes multinucleadas de Langhans. Para
Ang e Jones, 2002 as caracteristicas histoldgicas
classicas séo dificeis de serem identificadas, e sua
auséncia ndo devera excluir o diagnéstico que é es-
sencialmente clinico.

As transformagdes granulomatosas ndo estdo
necessariamente presentes, e sua auséncia ndo de-
vera excluir o diagnéstico de S.M.R. Para esses ca-
s0s, uma nova biopsia faz-se necessaria.

Manganaro e Holmes, 1987, afirmam que o uso

da triancinolona é eficaz porque reduz o granuloma e
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promove a cicatrizacao tecidual permitindo a involugdo
do volume labial. Para estes autores, o0 acetonido de
triancinolona (10mg/ml) devera ser administrado de
uma a duas vezes ao més, durante seis meses com
percepc¢do de melhora do quadro clinico nas primei-
ras 48 horas, ap6s o procedimento. Morton e Ead
(1984) relatam que a triancinolona é o corticéide que
apresenta os melhores resultados, podendo ser usa-
do em doses que variam de 15-20mg/ml, injetado em
intervalo de 2 a 4 meses (em 20 aplicac6es),
totalizando 400mg durante esse periodo. Todos os cin-
co pacientes portadores de granulomatose orofacial
tratados com acetonido de triancinolona (10 mg/ml)
por Sakuntabhai et al. (1993) mostraram total melho-
ra do quadro em um acompanhamento de 6 sema-
nas, sendo quatro deles tratados com Unica aplicacao.
O volume aplicado variou de 3 a 3,5 ml, quando ape-
nas um labio era envolvido, e de 5 a 10 ml, quando
ambos os labios foram afetados. Hernandez et al.
(1986) observaram um periodo de 30 dias entre ad-
ministracdo e melhora completa das manifestacdes
clinicas, usando o acetato de betametasona (3mg/ml)
uma vez por semana, durante duas semanas conse-
cutivas seguida de duas injecbes a cada 4 meses, por
16 meses, com um periodo de 10 meses de acompa-
nhamento, sem recidivas. N&o foi relatado qualquer
efeito colateral nos casos descritos. No caso descrito,
foi empregada uma solucédo formada por acetonido
de triancinolona 10 mg, associada a lidocaina com
adrenalina (1:100.000) em proporcao de 1:1, de for-
ma que cada centimetro de labio recebeu 1 ml da
solugdo. Apenas uma sesséo de aplicacéo para cada
labio foi necessaria, e a completa involucéo do qua-
dro foi observada um més apds a terapia. A anestesia
por bloqueio regional devera ser considerada antes
das injecGes de corticbide intralesional para promo-
ver maior conforto ao paciente (HEGART; HODGSON;
POTER, 2003).

O tratamento é controverso, e as varias pro-
postas terapéuticas sugeridas parecem ter eficacia

limitada. A literatura atual tem apresentado resul-

tados satisfatorios alcancados com o uso de inje-
¢oes intralesionais de corticoides (STEIN; MANCINI,
1999). Greene et al., 1989, afirmaram que o
corticoide intralesional, usado apés queiloplastia,
minimiza a possibilidade de recidivas.
Antibioticoterpia sistémica, clofazimina, prednisona
associada ou ndo a minociclina, talidomida, radio-
terapia, evidenciaram resultados questionaveis. A
descompresséo do nervo facial é o tratamento indi-
cado para paralisia facial de longa duracdo (GREENE;
ROGERS, 1989).

Em uma revisdo de 36 casos de S.M.R, Greene
et al. (1989) relatam dois pacientes com diabetes
mielitus, quatro hipertensos e um paciente com artri-
te reumatoide juvenil. Ndo ha, no entanto, relacao
entre a terapéutica empregada com as respectivas
enfermidades sistémicas.

O proposito deste trabalho é, além de apre-
sentar um caso de S.M.R, discutir o uso do corticéide

intralesional como forma terapéutica.

RELATO DO CASO

Paciente com 39 anos, sexo feminino,
leucoderma, procurou atendimento na clinica de
Estomatologia da Universidade Federal do Ceard, quei-
xando-se de “inchaco em seus labios”. Durante a
anamnese, a paciente relatou que o problema havia
comecado ha 3 anos. No inicio, 0 aumento de volume
era intermitente, embora tenha se tornado persisten-
te 6 meses apos o inicio das manifestacdes. Nos 18
meses seguintes, procurou diversos profissionais os
quais prescreveram inameros medicamentos
(fexofenadina-pseudoefedrina, cloridrato de
prometazina, cefalotina, clofazimina), sem obter éxi-
to. Por fim, foi atendida em um servico de Dermatologia
que, diante da suspeita de queilite granulomatosa,
encaminhou-nos a paciente. O seu questionario
semioldgico revelou uma histéria de 3 episddios de
paralisia hemifacial. O exame fisico demonstrou, além
do aumento de volume labial acentuado, indmeras

fissuras no dorso da lingua caracteristicas da lingua,

Rev. Cir. Traumatol. Buco-Maxilo-Fac., Camaragibe
v.6, n.1, p. 29 - 36, janeiro/marco 2006

31



SOARES et al.

fissurada. Foi realizada uma biépsia incisional, cujo
resultado foi de hiperplasia fibroepitelial. Diante desta
triade de manifestacdes clinicas e na auséncia de evi-
déncias que pudessem sugerir a presenca da Doenca
de Chron e da Sarcoidose, fechou-se o diagnéstico da
Sindrome de Melkersson-Rosenthal. Para o seu trata-
mento, foi realizada a aplicacdo intralesional de
corticosteroides, a qual produziu involugcdo completa
cerca de 1 més apés a utilizagdo. Atualmente, a paci-
ente encontra-se com 16 meses de acompanhamen-
to, sem sinais de recidiva. Diante do exposto e dos
inmeros relatos que corroboram os achados encon-
trados, recomendamos a utilizacdo desta terapia como
mais uma opc¢éao terapéutica no combate dessa incé-

moda enfermidade. Figs. 2,3,4,5.

Figura 3

Figura 4

Figura 5

DISCUSSAO

O caso aqui descrito se enquadra dentro da
variante oligossintomatica, visto que a triade classica
encontra-se evidente. O diagnéstico clinico desta
sindrome é sugerido a partir da presenca de, no mini-
mo, duas das trés caracteristicas classicas (CHEN et
al., 2002). A leve predilecéo pelo sexo feminino, ge-
ralmente em torno da segunda década de vida,
vem de encontro aos dados colhidos na anamnese
de nossa paciente, a qual relata a primeira crise de
paralisia facial na adolescéncia.

O labio superior é a localizacao preferencial do
edema orofacial que surge subitamente, na auséncia
de sinais prondrémicos, sendo tipicamente nao
eritematoso, indolor, ndo pruriginoso, gradativamente
enrijecido e de dificil regressdo (GREENE; ROGERS,
1989). Cerca de 50% dos pacientes apresentam o pri-
meiro sintoma antes dos vinte anos (VAN DER WAAL,
2002), corroborando os achados da paciente
supracitada.

A paralisia facial caracteriza-se pela perda
abrupta do controle da musculatura de um dos lados
da face, resultando em inabilidade para sorrir, fechar
e piscar o olho ou levantar a sobrancelha no lado en-
volvido. Na maioria dos casos, o edema orofacial ocorre
antes dos episodios de paralisia facial o que contrasta
com o caso descrito em que a paralisia foi a sua pri-
meira manifestacéao.

A lingua fissurada € a caracteristica menos co-
mum da S.M.R. Cerca de 17% dos pacientes acima de
70 anos apresentam essa condi¢do, enquanto que ape-
nas 0,37% com menos de 10 anos a manifestam, fato
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gue relaciona a importéncia da idade para tal manifes-
tacdo. Existe também um traco de heranca dominante
gue explica a etiopatogénese dessa caracteristica.

Em adicdo a triade classica de sinais, outras
manifestacdes podem estar associadas, como a difi-
culdade de falar ou comer, dores de cabeca, sintomas
auditivos, perda da sensacédo gustativa, sialorréia ou
hipossecrecéo salivar. Nenhuma dessas manifestacfes
foram relatadas pela paciente em questao.

As transformagdes granulomatosas ndo estdo
necessariamente presentes e sua auséncia ndo de-
vera excluir o diagnostico de S.M.R. Para esses ca-
s0s, uma nova biépsia faz-se necessaria.

Outras condi¢des granulomatosas deveréo fa-
zer parte do diagnéstico diferencial, quando as manifes-
tacdes classicas ndo estiverem presentes
simultaneamente. A Doenga de Crohn apresenta acha-
dos histolégicos similares aos verificados na S.M.R,
embora, clinicamente, seja possivel se observar: dor
abdominal, dificuldade em ganhar peso, sangramento
retal, perda de peso. Niveis séricos elevados da enzima
conversora de angiotensina (ECA), teste cutaneo de Kveim
positivo, radiografia de térax com padrao nodular sdo
dados caracteristicos da sarcoidose. A tuberculose pode
ser afastada através do teste de Mantoux positivo bem
como pelas alteracbes em aspecto nodular e de
cavitacao nas radiografias de térax. Niveis séricos ele-
vados de IgG e IgA falam a favor de reagdes alérgicas.
Todas essas condi¢cdes foram veementemente exclui-
das pelo servico de Dermatologia de onde a paciente
nos foi encaminhada.

O tratamento com corticdide intralesional po-
dera ser mantido por tempo indeterminado, a fim de
prevenir recorréncias (HERNANDEZ; LUCAS, 1986).
Atrofia tecidual e hipopigmentacgdo sdo os possiveis
efeitos colaterais relacionados a essa terapia quan-
do aplicadas doses superiores a 40 mg/ml de
triancinolona (STEIN; MANCNI, 1999). (Figs. 2,3,4,5).

Os pobres resultados no que concerne as va-
rias modalidades terapéuticas refletem a falta de

conhecimento da etiopatogénese da S.M.R. O uso do

corticéde intralesional para tratamento do edema
orofacial tem sido apoiado pela literatura mais recen-
te, embora seja de responsabilidade profissional co-
municar ao paciente sobre as limita¢cdes do tratamento,

a fim de evitar falsas expectativas.

CONSIDERACOES FINAIS

1. A falta de conhecimento relativo a etiopatogénese
dessa condigéo resulta em pobres resultados no que
concerne as varias modalidades terapéuticas.

2. O uso do corticoide intralesional mostrou-se eficaz
como modalidade terapéutica para caso de edema

labial associado a Sindrome de Melkersson-Rosenthal.
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