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Zespo6t Melkerssona—Rosenthala jest klasycznie definiowany jako triada objawdw pod postacig nawracajacego
obwodowego porazenia nerwu twarzowego, obrzeku w obrebie twarzy oraz jezyka pofaldowanego. Etiologia cho-
roby nie zostala jednoznacznie potwierdzona — prawdopodobnie jest wieloczynnikowa, z dominujacym mecha-
nizmem reakcji autoimmunologicznej o typie nadwrazliwosci pozZnej. Istotny moze by¢ takze wplyw infekeji,
chordb ogdlnoustrojowych oraz urazéw. Nie wyklucza si¢ rowniez predyspozycji genetycznej. Postaci petnoob-
jawowe sg rzadkie, a przypadki niepelnoobjawowe stanowia problem zaréwno diagnostyczny, jak i terapeutycz-
ny, mimo coraz liczniejszych opisoéw przypadkow klinicznych. W artykule zaprezentowano przypadek pacjenta
7 nawracajacym porazeniem nerwu twarzowego i jezykiem pofatdowanym, u ktdrego rozpoznanie ustalono po
18 latach od wystapienia pierwszego objawu choroby. Po przeprowadzeniu diagnostyki réznicowej zdiagno-
zowano niepelny zesp6t Melkerssona—Rosenthala i wiaczono standardowe leczenie, nie uzyskujac jednak satys-
fakcjonujacych efektow terapeutycznych. W pracy zwracamy uwage na heterogenny obraz kliniczny pacjentow,
wynikajacy z kolejnego pojawiania si¢ objawdw, na réznorodne podejscia terapeutyczne, brak jednoznacznych
wytycznych co do strategii leczenia oraz potrzeb¢ wspodtpracy lekarzy rdznych specjalnosci w celu ustalenia tego
rzadkiego rozpoznania.

Stowa kluczowe: zespot Melkerssona—Rosenthala, obwodowe porazenie nerwu twarzowego, nawracajace pora-
zenie nerwu twarzowego, obrzek wargi, jezyk geograficzny

Melkersson-Rosenthal syndrome is traditionally defined as a triad of syndromes including recurrent facial nerve
palsy, oedematous changes within face and a geographic tongue. Aetiology of the disease is not definitely con-
firmed. Probably it is multifactorial with marked influence of autoimmune response of delayed hypersensitivity
type. It is also claimed that infections, systemic disorders as well as trauma may be relevant. The genetic predis-
position cannot be excluded. Cases with full clinical presentation are relatively rare, the incomplete cases are
problematic for establishing diagnosis and treatment despite the fact that case report of the syndrome are more
numerous nowadays. The article presents a case of patient with a recurrent facial nerve palsy and scrotal tongue,
in whom the diagnosis was established after 18 years after the first sign occurred. There was a differential diag-
nostics conduced and the final diagnosis of incomplete Melkersson—Rosenthal syndrome was established. Stan-
dard therapeutic strategy was introduced but satisfactory results were not obtained. This case report highlights
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the diversity of clinical manifestation of the syndrome effecting from a sequence of their appearance, the vari-
ability of therapeutic theories, lack of standardized guidelines for therapeutic strategies and importance of
collaboration between doctors of different specialties to elucidate this rare diagnosis.

Key words: Melkersson-Rosenthal syndrome, peripheral facial nerve paralysis, recurrent facial nerve paralysis

facial oedema, geographic tongue

WSTEP

zdefiniowany na poczatku XX wieku. Przyczy-

nili si¢ do tego dwaj neurolodzy: Ernst Mel-
kersson, ktory w 1928 roku opisal nawracajace obwo-
dowe porazenie nerwu twarzowego z nawracajgcym
lub statym obrzgkiem twarzy®, oraz Curt Rosenthal,
ktory w 1931 roku opisal jezyk pofaldowany jako trzeci
objaw zespotu®?. Klasyczng dzis triad¢ objawow powig-
zal w calos¢ E. Liischer w 1949 roku®. Znaczna wick-
sz0S¢ opisow przypadkoéw klinicznych dotyczy populacji
Europy oraz USA, co moze dawac zafatszowany obraz
wystepowania choroby w zaleznoSci od rasy czy sze-
rokoSci geograficznej (sugerowac czgstsze wystgpowa-
nie w tych regionach). Obecnie przyjmuje si¢, ze zespot
wystepuje z podobng cz¢stoscig u obu pici?, jednakze
do niedawna dominowat poglad, ze cz¢Sciej obser-
wuje si¢ go u kobiet®.
Choroba zaliczana jest do kregu rzadkich, jednakze bio-
rac pod uwage wystepowanie form niepetnoobjawowych,
oszacowano jej czestos¢ na 0,08% schorzen dermatolo-
gicznych®. Wystepowanie pelnej triady objawdw zda-
rza si¢ relatywnie rzadko (8-25% chorych)®. Wedtug
pisSmiennictwa nawet do okoto 70% przypadkdéw moze
przyjmowac postac jednoobjawowa”. Wydaje si¢, ze
postac jednoobjawowa choroby czgsciej rozpoznawana
jest u dzieci®. Moze to wynika¢ z dofgczania kolejnych
objawdw w pozniejszych latach choroby®. Uznaje sig,
7e pierwsze objawy zazwyczaj pojawiaja si¢ w drugiej
lub trzeciej dekadzie zycia®. Pierwszym objawem jest
zazwyczaj trwajacy kilka dni obrzegk twarzy lub jedy-
nie jednostronny obrze¢k gornej wargi. Obrzekowi temu
towarzyszy jedno- lub réznoczasowe obwodowe poraze-
nie nerwu twarzowego, ktore podczas kolejnego nawrotu
moze pojawic si¢ po stronie przeciwnej niz poprzednio.
U czesci chorych stwierdza si¢ jezyk geograficzny!?.
Ustalenie rozpoznania mozliwe jest po stwierdzeniu
dwdch z trzech klinicznych objawow lub obecnosci jed-
nego przy histopatologicznym potwierdzeniu ziarni-
niakowego zapalenia warg (cheilitis granulomatosa)® .
Ponadto cz¢$¢ autorow wyréznia ziarniniakowe zapale-
nie warg Mieschera'V oraz izolowany obrze¢k powiek!?
jako najczesciej wystepujace jednoobjawowe postaci cho-
roby. Etiologia zespotu jest niejasna; pod uwage brane
sa: hipoteza autoimmunologiczna, tto infekcyjne i pre-
dyspozycja genetyczna.

Z espot Melkerssona—Rosenthala (ZMR) zostat
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Trzydziestoczteroletni pacjent zostat przyjety do Kliniki
Neurologii USK im. WAM w t.odzi z powodu nawraca-
jacego porazenia nerwu VII po stronie prawej. Podobne
epizody zdarzaty si¢ dwukrotnie — w 16. i 26. roku zycia,
takze po stronie prawej — i samoistnie catkowicie wyco-
fywaty po kilkunastu, kilkudziesieciu dniach. Trzeci epi-
zod rozpoczat sie mniej wiecej 7 tygodni przed hospita-
lizacjq i nie wycofal si¢ pomimo 2-tygodniowej terapii
metyloprednizolonem (doustnie w dawkach reduko-
wanych od 64 mg/dobg¢) oraz suplementacji witamin
z grupy B. Pacjent negowat infekcje w ostatnim potro-
czu (w tym nawracajgce opryszczki), problemy stoma-
tologiczne, obrzeki w obrebie skory twarzy, reakcje aler-
giczne (wziewne, pokarmowe, kontaktowe) oraz urazy.
W wywiadzie rozpoznana tuszczyca, aktualnie niewy-
magajaca leczenia. Ponadto pacjent nie leczyt si¢ prze-
wlekle z innych przyczyn i nie przyjmowat lekow na
state. Wywiad rodzinny w kierunku chordb neurologicz-
nych byt ujemny (w tym porazenia nerwu twarzowego).
W warunkach ambulatoryjnych oznaczono w surowicy
poziom przeciwciat anty-Borrelia burgdorferi, uzyskujac
ujemne wyniki w klasie IgG oraz IgM.

Przy przyjeciu do Kliniki w badaniu neurologicznym
stwierdzono z odchylefi obwodowe porazenie nerwu twa-
rzowego prawego (rys. 1, 2) oraz ostabienie odruchow
gardlowych po stronie prawej.

Zwracat uwage jezyk geograficzny (lingua plicata, scrotal
tongue; rys. 3), z ktorego odmiennoSci pacjent nie zdawat
sobie sprawy. Poza tym w badaniu neurologicznym nie
stwierdzono istotnych nieprawidiowosci.

Nie obserwowano obrz¢ku w obrebie twarzy. W celu
wykluczenia konfliktu naczyniowo-nerwowego wyko-
nano badanie rezonansu magnetycznego z oceng katow
mostowo-mdézdzkowych. Opisano podejrzenie konfliktow
naczyniowych nerwow VII i VIII po stronie lewej oraz IX,
X iXI po stronie prawej, ktore jednak nie korespondowaty
w pelni z obrazem klinicznym pacjenta i nie odpowiadaty
za porazenie prawego nerwu twarzowego. Przeprowa-
dzono takze badanie elektroneurograficzne, stwierdzajac
znaczne obnizenie amplitudy odpowiedzi jako wyktad-
nik uszkodzenia aksonalnego prawego nerwu twarzo-
wego. Parametry przewodzenia we wi6knach ruchowych
i czuciowych innych badanych nerwdéw (nerwy: posrod-
kowy, tokciowy, strzatkowy i piszczelowy po stronie pra-
wej) byly prawidtowe. W badaniach laboratoryjnych
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Rys. 1, 2. Obwodowe porazenie nerwu twarzowego: 1 — pacjent nie marszczy czola, 2 — nie szczerzy zebow po stronie prawej

z surowicy stwierdzono z odchylen jedynie nieznacznie
podwyzszony OB (20 mm/1 h) oraz obecnos¢ przeciwciat
anty-HSV (wirus opryszczki) w klasie IgG. Wykluczono
choroby uktadowe tkanki tacznej (przeciwciata przeciw-
jadrowe: dsDNA, histony, rybosomalne biatko P, nRNP,
Sm, SS-A, SS-B, Scl-70, Jo-1; centromery — ujemne;
indeks ANA — ujemne) oraz autoimmunologiczne zapa-
lenia naczyh (przeciwciala przeciw cytoplazmie granu-
locytow pANCA, cANCA - ujemne), choroby paso-
zytnicze (przeciwciata przeciw toksokarozie, przeciw
toksoplazmozie — ujemne), zakazenie HIV i kif¢. Stwier-
dzono brak przeciwcial przeciwko Borrelia w surowicy
oraz w ptynie mézgowo-rdzeniowym. W badaniu ptynu
mozgowo-rdzeniowego z odchylefi stwierdzono jedynie
niespecyficznie podwyzszony poziom biatka (0,49 g/l
przy normie <0,4 g/l) bez wyktadnikow wewnatrztekal-
nej syntezy immunoglobulin. Wykluczono takze cukrzyce
(glikemia na czczo dwukrotnie <126 mg%) oraz choroby
nowotworowe (CEA, TPSA, CA-19-9, CA-15-3, CA-125,
CEA - w granicach normy, RTG klatki piersiowej —
norma) i tarczycy (TSH — norma). Oznaczono poziom
witaminy B, ,, ktory kilkakrotnie przekraczat gorng gra-
nic¢ normy (pacjent pozostawatl w trakcie suplementa-
cji tej witaminy). Ze wzgledu na podejrzenie konfliktu
naczyniowego z nerwem VIII lewym oraz ostabienie
odruchéw gardtowych po stronie prawej pacjenta kon-
sultowano laryngologicznie — wykonano badanie audio-
metryczne i tympanometryczne. Wyniki badafi oceniono
jako prawidtowe. Potwierdzono ostabienie odruchow
gardtowych po stronie prawej przy zachowaniu symetrii
tukéw podniebiennych oraz prawidiowym obrazie pozo-
statych struktur gardta i krtani. Migdatki gardtowe byty

136 | niczmienione, wezly chtonne niepowigkszone. Z uwagi na

zmiany skorne w okolicy ust oraz plecow pacjenta kon-
sultowano dermatologicznie — rozpoznano tradzik poste-
roidowy. W badaniu okulistycznym z odchylefi opisano
jedynie niedomykalno$¢ szpary powiekowej oka pra-
wego. Po wykluczeniu konfliktu naczyniowego nerwu VII
prawego jako przyczyny nawracajacego obwodowego
porazenia nerwu VII prawego, jak rowniez po przepro-
wadzeniu szerokiej diagnostyki w kierunku choréb uktfa-
dowych, infekcji wirusowych (w tym boreliozy), cho-
rob nowotworowych, autoimmunologicznego zapalenia
naczyf, procesow demielinizacyjnych OUN ustalono roz-
poznanie niepelnego zespotu Melkerssona—Rosenthala.

e T

Rys. 3. Geograficzny jezyk
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Ze wzgledu na obraz kliniczny i wyniki badan dodatko-
wych oraz wywiad w kierunku choréb autoimmunolo-
gicznych (wspotistniejaca tuszczyca) najbardziej praw-
dopodobnym mechanizmem powstania ZMR u pacjenta
jest mechanizm autoagresji.

W trakcie hospitalizacji wigczono leczenie prednizo-
nem (60 mg/dobe przez 6 dni, p.o.) oraz amantadyna
(200 mg/dobe przez 6 dni, i.v.), nie uzyskujac istot-
nej poprawy klinicznej. W warunkach ambulatoryj-
nych kontynuowano leczenie prednizonem (20 mg/dobe
przez 7 dni, 10 mg/dobe przez 7 dni, 5 mg/dobe przez
7 dni, p.o.) oraz amantadyng (100 mg/2 razy na dobg
przez 3 tygodnie, p.o.), dotaczono do terapii acyklowir
(200 mg/5 razy dziennie przez 2 tygodnie, p.o.) oraz
galantaming (10 mg/dobe przez 20 dni, i.m.). Po 3 tygo-
dniach leczenia zaobserwowano tylko cz¢Sciowa
poprawe w zakresie ruchomosci powieki gornej oka pra-
wego. Zalecono dalszg rehabilitacje.

OMOWIENIE

Porazenie nerwu twarzowego jest wprawdzie drugim co
do czgstosci objawem klasycznej triady objawdw, nie-
mniej czgsto poprzedza wystgpienie obrzeku o kilka
lub kilkanasScie lat i pojawia si¢ jako pierwszy symptom
ZMR®. Objaw ten wystepuje u okofo 30-40% pacjen-
tow®. Do porazenia nerwu twarzowego dochodzi praw-
dopodobnie w mechanizmie ucisku w kanale nerwu twa-
rzowego w koSci skroniowej przez obrzeknicte tkanki
migkkie lub na skutek obrzeku samego nerwu i jego osfo-
nek spowodowanego naciekiem ziarniniakowym?. Pora-
zenie wystepuje zazwyczaj nagle, moze by¢ catkowite lub
czesSciowe, nawracajace, jednostronne lub naprzemienne,
poczatkowo wycofujace si¢ samoistnie po kilku dniach
badz tygodniach, z tendencja do przedtuzania si¢ i utrwa-
lania przy kolejnych epizodach. W piSmiennictwie mozna
znalez¢ opisy przypadkéw rodzinnego wystgpowania
porazenia nerwu twarzowego, co przemawia za gene-
tyczna predyspozycja do wystapienia choroby!¥.

Najbardziej statym (75% przypadkow) > objawem ZMR
pozostaje niebolesny, jednostronny obrzek wargi, czesciej
gornej, poczatkowo przemijajacy w ciagu kilku godzin lub
dni, takze z tendencjg do utrwalania przy kolejnych epi-
zodach. Obrzgk moze rowniez zajmowac okolice powiek,
policzka po stronie zewng¢trznej i wewnetrznej, dzigset,
jezyka, podniebienia, gardia i krtani. Istota zmian o cha-
rakterze obrzeku jest zapalenie ziarniniakowe. Histopato-
logicznie stwierdza si¢, w zaleznosci od stadium choroby;,
niespecyficzne nacieki limfocytarne, a nast¢pnie niesero-
waciejace ziarniniaki z komorek Langhansa i komorek
nabtonkowych, podobne do tych stwierdzanych w prze-
biegu sarkoidozy i choroby Crohna®. Wedtug niekto-
rych autoroéw wystapienie ziarniniakowego zapalenia
warg (cheilitis granulomatosa) moze wpisywac si¢ w obraz
pozajelitowej, skapoobjawowej postaci choroby Crohna
i wyprzedzac jej ujawnienie si¢ nawet o kilka lat1’-1.
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Kwestia przeprowadzania wczesnej diagnostyki w tym
kierunku przy braku innych objawéw choroby jest jed-
nak dyskusyjna®?. W patogenezie brany jest pod uwage
udziat mechanizméw odpowiedzi autoimmunologicznej
obejmujacej aktywacje i infiltracj¢ limfocytow CD8+ we
wczesnych zmianach oraz przewage limfocytow CD4+
w uformowanych ziarniniakach. Obraz taki przemawia
za odpowiedzia immunologiczng o typie nadwrazliwoSci
pozZnej po stymulacji antygenem4.

Trzecim, najmniej diagnostycznym elementem triady
zespolu Melkerssona—Rosenthala jest jezyk geogra-
ficzny. Jego czgstoS¢ okresla si¢ na poziomie 30-70%"
u pacjentow z ZMR. Wsrod dzieci z rozpoznaniem tej
choroby obserwowany jest w blisko 30% przypadkow!'?.
Cecha ta jest okreslana jako dziedziczona autosomalnie
dominujaco i opisywana rodzinnie u czgsci chorych®?.
Z drugiej jednak strony jezyk pofaidowany wystepuje
w populacji ogdlnej z czgstoscig okoto 5%%Y. Co wiecej,
ustgpienie tego objawu opisywane jest w mniej wigcej
10% przypadkow®, co czyni ten objaw najmniej diagno-
stycznym. U okoto 50% pacjentow stwierdza si¢ dodat-
kowo powigkszenie regionalnych weztow chtonnych®.

W obraz kliniczny choroby moga wpisywac si¢ takze
porazenia innych nerwoéw czaszkowych (II1, V, VI, VIII,
IX, X)®¥ i objawy wynikajace z ich dysfunkcji, m.in. zabu-
rzenia stuchu, zawroty glowy, neuralgia czy parestezje.
Moga dotaczac si¢ rowniez zaburzenia ukfadu wegeta-
tywnego pod postacig zmniejszonego lub nadmiernego
wydzielania fez i §liny, pocenie si¢, nudnosci, wymioty,
bole glowy!¥.

Etiologa choroby nie jest do kofica poznana, co utrud-
nia ustalenie wytycznych dotyczacych sposobu leczenia
1 sprowadza postgpowanie do zasad dobrej praktyki kli-
nicznej oraz opisOw przypadkow klinicznych. Pod uwage
brane sa czynniki genetyczne i autoimmunologiczne.
Opisano zwiazek ZMR z translokacja chromosomowa
t(9,2D) (pl1,p11)?>. Opisy przypadkow wystepujacych
wsrdd pacjentow spokrewnionych sugeruja dziedziczenie
autosomalne dominujace®®. Postuluje si¢ takze rolg czyn-
nikow infekcyjnych ze wzgledu na cze¢sto podwyzszong
warto$¢ OB oraz dobry efekt leczenia zgbopochodnych
ognisk zakazenia u cz¢Sci pacjentow¢272®, Nie potwier-
dzono jednak zwigzku z infekcjami bakteryjnymi: Bor-
relia burgdorferi, Toxoplasma gondii, Treponema pallidum,
Mycobacterium sp. czy wirusem Herpes simplexV. W pato-
genezie tego zespotu pod uwage brana jest takze moz-
liwa rola reakcji nadwrazliwosci na sktadniki pokarmowe
i dodatki do zywnosci (biatko mleka krowiego®, glutami-
nian sodu®”, benzoesan sodu, tartrazyna®’, azorubina,
z6kcien pomaranczowa®, kobalt®'=%, rte¢®) oraz reak-
cja alergiczna, ze wzgledu na wspotistniejace u pacjen-
tow z ZMR astmg i katar sienny. Opisywano tez pacjen-
tow ze wspotistniejacymi toczniem® oraz tuszezyca®®.
Wydaje si¢, ze zaburzenia naczynioruchowe oraz zabu-
rzenia uktadu przywspoiczulnego rowniez mogg odgry-
wac rol¢ w etiopatogenezie tego zespotu®?.
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W diagnostyce roznicowej postaci z obrzekiem jako
dominujgcym objawem nalezy uwzgledni¢ obrzek naczy-
nioruchowy i obrzek Quinckego oraz zmiany miejscowe
w przebiegu chordb ogdlnoustrojowych (niedoczynnosé
tarczycy, nerek, watroby), sarkoidozy, choréb tkanki tacz-
nej i zapalef naczyn. W nawracajacym porazeniu nerwu
twarzowego wykluczy¢ trzeba konflikty nerwowo-na-
czyniowe i malformacje naczyniowe oraz choroby zaj-
mujace nerwy czaszkowe: borelioze, infekcje HIV, cho-
roby nowotworowe, kife, gruzlicg, cukrzyce. Ze wzgledu
na obraz kliniczny r6zne moze byc¢ takze podejscie tera-
peutyczne. Z uwagi na niejednoznaczng etiologi¢ pod-
stawg terapii pozostaje leczenie objawowe. Literatura
wskazuje na pozytywne efekty leczenia kortykostero-
idami systemowo®® oraz miejscowymi iniekcjami triam-
cynolonu®®3®. Opisywano tez pozytywne efekty tera-
pii dapsonem i klofazyming, talidomidem, minocykling,
danazolem, metronidazolem i antybiotykami makro-
lidowymi®*®, Dodatkowo, w przypadku podejrzenia
udziatu mechanizmoéw alergicznych, uzasadnione jest
leczenie preparatami antyhistaminowymi oraz wyelimi-
nowanie potencjalnych alergendw z diety pacjenta®®b.
W zwiazku z koincydencjg infekcji wirusem opryszczki
opisywano proby leczenia acyklowirem™“". W przypadku
utrwalonego obrze¢ku lub porazenia nerwu twarzowego
stosuje si¢, z zadowalajacym efektem, odbarczajace lecze-
nie chirurgiczne™?.

WNIOSKI

Zespot Melkerssona—Rosenthala stwarza problemy
diagnostyczne i terapeutyczne gléwnie ze wzgledu na
kazuistyczny charakter oraz nieokre§long dotad, praw-
dopodobnie wieloczynnikowg etiologie. Dodatkowy pro-
blem diagnostyczny stwarzaja: heterogenny obraz Kli-
niczny, czeste wystepowanie postaci skapoobjawowych
oraz nawracajace i kolejno pojawiajace si¢ objawy, co
niejednokrotnie umozliwia postawienie wtaSciwej dia-
gnozy dopiero po kilku latach choroby. Ponadto mnogos¢
objawOw sprawia, ze wlaSciwe rozpoznanie jest efektem
wspotpracy wielu specjalistow: neurologa, dermatologa,
stomatologa, reumatologa czy lekarza chorob zakaz-
nych. Pomimo licznych opisow przypadkow klinicznych
nie ma do tej pory jednoznacznych wytycznych dotyczg-
cych leczenia objawowego.
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