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Sindrome de Melkersson-Rosenthal.
A propdsito de um caso clinico
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RESUMO

INTRODUCAO

Os autores descrevem o caso clinico de uma doente
de 42 anos enviada pelo médico de familia por episédios
repetidos de edema do labio superior, considerados
episodios de “edema angioneur6tico do labio”. Apos
avaliacdo clinica, laboratorial e biopsia cutanea, o
guadro clinico foi diagnosticado como um Sindrome
de Melkersson-Rosenthal (SMR), uma doenca
granulomatosa rara de causa desconhecida que deve
ser considerada no diagnéstico diferencial do edema
facial cronico localizado.

PALAVRAS-CHAVE: Edema labial crénico,
gueilite granulomatosa, sindrome de Melkersson-
-Rosenthal.

SUMMARY

MELKERSSON-ROSENTHAL SYNDROME.
A CASE REPORT

The authors relate a case report of a female patient
of 42 years old refered by the Family Doctor for numerous
episodes of upper lip oedema, considered as
“angioneurotic oedema of the lip”. After clinical and
laboratorial evaluation and lip biopsy, Melkersson-
-Rosenthal Syndrome (SMR) was diagnosed, a rare
granulomatous disease of unknown aetiology that must
be considered in the differential diagnosis of chronic
localised facial oedema.

KEY-WORDS: Chronic labial oedema, granulo-
matous cheilitis, Melkersson-Rosenthal syndrome.
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O SMR é uma doenca granulomatosa nao caseificante
de causa desconhecida. Descrito pela primeira vez por
Melkersson em 1928, caracteriza-se por trés sinais
fundamentais: infiltracdo crénica da face (principalmente
de labio superior), episddios recorrentes de paralisia facial
periférica e lingua fissurada. Frequentemente a
apresentacdo desta triada ndo é completa, faltando o
componente lingudl.Inicialmente a inflamacéo do labio
ou face é intermitente mas posteriormente instala-se de
forma permanente. Embora de etiologia desconhecida, ha
autores que sugerem, com base em dados experimentais,
a existéncia de uma mutacdo especifica de um gene
localizado no bracgo curto do cromossoma 9 (9plia
alteracdo dos receptores beta das célulamilimatismos,
alergia$®%e infecg6es. Tem sido ainda descrito associado
a outras doencgas como a D. de Crdhi!tApesar de
poder surgir em qualquer idade e nos dois sexos, é mais
frequente na 22 década de vida e no sexo femihtay:®
O diagnéstico de SMR quando a triade esta completa
impd&e-se por si mesmo, sendo contudo dificil nas formas
incompletas e, sobretudo, quando ha apenas infiltracdes
fugazes e, principalmente, se estas atingem outras regidoes
gue ndo aface ou os labi6$’Os resultados da terapéutica
sdo quase sempre desanimadé&rego2

Os autores descrevem um caso clinico de SMR,
discutem critérios diagnosticos deste sindrome e as
caracteristicas diferenciais com outras patologias com
apresentacao clinica semelhante.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino, 42 anos de idade, empregada
de consultério médico, enviada pelo médico de familia
por episddios repetidos de edema do labio superior.

A doente referia, desde o ano anterior a consulta, o
aparecimento de multiplos episddios de edema néao
pruriginoso, com sensacao de tensdo e picada, localizado
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apenas ao labio superior, com periodicidade edema com um infiltrado inflamatério constituido por
aproximadamente mensal mas sem caracter ciclico, quelinfécitos, plasmécitos e histiécitos de predominio
revertiam inicialmente esponténeamente ou, nas SituagﬁeSperivascmar_ Estes achados sao Compaﬁveis com a fase
mais renitentes, apds terapéutica com corticoides orais. jpjcial de uma queilite granulomatosa.
Nf;\oreIacmnavaascn;escomfactorespr.eC|p|tant(.ascomo A cirurgia plastica foi da opinido que ndo havia
alimentos, farmacos, infec¢des, traumatismos fisicosou . .. . . .
indicacao cirtrgica.

contactantes. Nos quatro meses que antecederam a
consulta de especialidade, o edema do labio superior
tornou-se persistente, sem resposta a varios ciclos de
tratamento com anti-histaminicos e corticoterapia oral. (bet‘ametasona).

Nos antecedentes pessoais realcava-se a existénciade A data de elaboragéo do presente artigo a doente
duas paralisias faciais periféricas em 1965 e 1973. Negavaencontra-se na fase inicial de tratamento sem resultados

Pedida colaboracdo de Dermatologia, sugeriu um
tratamento com injec¢fes intralesionais de corticoide

habitos tabagicos ou alcodlicos. ainda aparentes.
Os antecentes familiares eram irrelevantes, sem
referéncia a situacdes semelhantes. DISCUSSAO

Ao exame fisico apresentava edema que afectava todo A apresentacio completa do SMR acontece s6 em

o labio superior, a palpagdo era indolor revelando .
oA . . . 21% dos casos, sendo as formas oligo ou monos-
consisténcia homogénea, depressivel mas sem sinal de

p " . ~ sintomaticas mais frequentés.
Godet” (Fig. 1). Lingua e mucosa oral sem alteraces _ q _ _
tréficas. Exame neurolégico sem alteracdes. Sem Embora muitas das causas de edema facial localizado

adenopatias palpaveis na cabeca ou pescoco. Sem outraB0Ssam ser excluidas com a anamnese e o exame fisico, o
alteracoes. Unico método para chegar a um diagnéstico definitivo é a
realizacao de uma bidpsia da area lesada.

Assim, os critérios diagndsticos do SMR séo a
tumefaccao facial e os achados caracteristicos na bidpsia
que incluem edema, granulomas nao caseificados, células
gigantes multinucleadas tipo Langerhans, infiltrado
inflamatério mononuclear perivascular, e fibrose em
estadios avancados. Numa fase mais precoce da doenca
pode haver infiltrado linfocitico com auséncia de
granulomas como aconteceu na nossa doente.

A patologia que pode dar origem a um edema facial é
muito variada pelo que € necessdaria uma aproximagao
sistematizada na nossa tentativa diagnogti@aadro |)

: : ; Quadro I: Diagnéstico diferencial no edema facial crénico
Fig. 1 - Edema do labio superior. localizado

. Angioedema
. Granulomas infecciosos?

O estudo analitico ndo apresentou alteracdoes:
Hemograma, VSG, sumario de urina, bioquimica geral
(glicemia, uremia, ionograma, proteinograma), estudo de
Complemento (inibidor do Cl-esterase, CH100, C3 e
C4), Proteina C reactiva, Titulo de antiestreptolisina O,
serologia da sifilis. Os anticorpos antinucleares e
anticitoplasma do neutréfilo (ANCA-C, P e X) assim
como os imunocomplexos circulantes foram negativos.
O exame parasitolégico de fezes foi negativo.

. Manifestacges orais de Sarcoidose™

. Doenga de Crhon #1011

. Obstrugdo linfdtica (elenfatiase nostra)®?

. Sindrome de Ascher (tumefacgio facial acompanhado de atrofia cutdnea)
. Erisipelas recorrentes

. Fasceite eosindfila

O @ N oUW N —

. Dermatite de contacto
. Edema facial idiopdtico
. Edema facial com eosinifilia

N - o

. Sindrome de Melkersson-Rosenthal

O exame histologico do fragmento de bidpsia revelou
. Amiloidose do tipoV (tipo arterial cerebral ou da Islandia)

uma epiderme sem alteracfes, e a presenca na derme d

w
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CONCLUSAO

Uma das maiores dificuldades com que o

Imunoalergologista se confronta na pratica clinica diaria

€ a observacéao de patologias alérgitiks” . Ao mesmo

tempo, um dos objectivos a atingir durante o Internato

8) Kano Y; Shiohara T; Yagita A; Nagashima M Association
between cheilitis granulomatosa and Crohn’s disdalse. Acad
Dermatol 1992 Mar; 26 (3 Pt 2): 371-83.

9) Misra S; Ament ME. Orofacial lesions in Crohn’s diseagen
J Gastroenteral1996 Aug; 91(8): 1651-3.
10) Cleary KR; Batsakis JG Orofacial granulomatosis and Crohn’s
diseaseAnn Otol Rhinol Laryngol1996 Feb; 105(2): 166-7.

Complementar é o desenvolvimento da nossa capacidade 11) De Aloe G; Rubegni P; Mazzatenta C; Fimiani M Complete

de realizar diagnosticos diferenciais com as patologias de

fronteira.

O caso que apresentamos tem interesse pela evidente
necessidade de um diagnéstico diferencial precoce para

Melkersson-Rosenthal syndrome in a patient with Crohn’s disease.
Dermatology 1997; 195(2): 182.
12) Pellegrino M; D’Altilia; Pastore M et al. La sindrome di

Melkersson-Rosenthal. Descrizione di un cddioerva Pediatr
1993 Oct; 45(10): 411-4.

evitar tratamentos sistémicos ineficazes e ndo isentos do 13) Cohen-HA; Cohen-Z; Ashkenasi-etal. Melkersson-Rosenthal

risco de graves efeitos secundarios.
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