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A síndrome de Melkersson-Rosenthal consta de paralisia facial periférica, 
edema da face e língua plicata. Justifica-se a apresentação destes casos pela 
sua raridade pois encontramos apenas 52 casos registrados na literatura a 
nosso alcance, sendo que só 22 com a tríade completa. 

Melkersson em 1928, citado por New e Kirch 2 3 , analizando casos de para­
lisia facial periférica associada a edema da face, chamou atenção para a 
característica desses dois elementos se apresentarem por surtos e para a rela­
ção entre eles o que, longe de ser uma coincidência, definia uma síndrome. 
Rosenthal 2 6 em 1931 descreveu o terceiro elemento — lingua plicata — com­
pletando a tríade. Lüscher em 1949, citado por Gualandi 1 3, propôs a deno­
minação de síndrome de Melkersson-Rosenthal. Trabalhos anteriores são refe­
ridos 1 6 > 1 7 , mas apenas descrevem casos de paralisia facial periférica associada 
a edema da face. A opinião dominante é que essa síndrome não tem prefe­
rência para sexo e aparece com maior freqüência entre as idades de 10 e 
30 anos. 

A paralisia facial, raramente bilateral (New e Kirch 2 3 em três casos e 
Gispert-Cruz 1 2 em um caso), e em tudo semelhante a de Bell, tem a caracte­
rística de se apresentar por surtos intervalados por tempo variável. No início, 
geralmente não deixam seqüelas. O edema, na maioria dos casos, sucede à 
paralisia facial, tendo duas características: acomete a face, especialmente os 
l á b i o s , 8 - 1 0 » 1 5 . 2 3 . 3 2 e aparece por surtos com intervalos variáveis; nas primei­
ras vezes regride totalmente e, depois, tende a deixar fibrose à medida que 
os surtos vão se repetindo. A língua plicata é de incidência rara na popula­
ção 2 5 e o caráter familiar tem sido freqüentemente assinalado 2. 6. 2 6 . Na 
síndrome de Melkersson-Rosenthal os sulcos podem ser dissimulados pelo grande 
edema da língua, o qual pode até determinar distrbios da deglutição e fona-
ção 3 2 . Além destes três elementos básicos, poderão aparecer sinais secundá­
rios entre os quais destaca-se a hemicrânia, considerada por alguns como o 
quarto elemento da síndrome, tal a freqüência com que é assinalada 1 4 . 1 9 > 2 6 . 2 7 . 
São também referidas perturbações do gosto 1 2 > 1 5 . 3 1 , do olfato a i > 1 6 , da audi-

T r a b a l h o do D e p a r t a m e n t o de N e u r o l o g i a e N e u r o c i r u r g i a da Esco la P a u l i s t a 
de Medicina , a p r e s e n t a d o no V Congresso Bras i l e i ro de N e u r o l o g i a e III Congresso 
Bras i l e i ro de E l e t r e n c e f a l o g r a f i a e Neurof i s io log ia Cl ínica (São P a u l o , 12-15 j u l h o 
1972) : * Professor A d j u n t o ; ** Ass i s t en te . 



ção 1 3 , hiperpatia da face 3, dor retro-auricular 1 4, secreção nasal com quera to-
-conjuntivite3, comprometimento do sistema nervoso central 9 - 1 1 e de outros 
nervos crânicos 3 . 1 1 • 1 2 . 

Na biópsia dos lábios o achado mais comum é o de edema crônico, difuso, 
com hipertrofia das fibras musculares, dilatação dos vasos sangüíneos1 6» 2 3 e 
linfáticos 1 6 . São referidos também achados semelhantes à dermatomiosite 3 1 , 
presença de gigantocitos 1 5 > 1 8 e fibrose 3 2 . No nervo facial é descrito infil­
trado linfocitário. A etiología é discutida, sendo mais aceita a alérgica 1- 3» 
1 2 , 1 9 , 24 A sua relação com a sarcoidose de Boeck é sugerida 3 2, o mesmo 
se dando com a tuberculose 3 2, lues 1 3 . 2 1 e afecções erisipeliformes 2 9 > 3 0 . A 
patogenia é obscura sendo a natureza angioneurótica do edema defendida por 
vários autores 7 ' 1 0 - 1 6 > 26» z8> 29> 3 2 ; New e Kirch 2 3 o consideram como devido 
a um distúrbio metabólico celular, com alteração da atividade secretoria das 
células endoteliais e, Ekbon e Waslstrom, citados por Kete l 1 6 como secundá­
rio à distúrbio linfático. A paralisia facial é atribuída ao próprio edema 7. 3 2 , 
a uma neurite independente u , a uma enxaqueca f ácioplégica 2 6, a uma per­
turbação primária dos vasa nervorum 2 0 e a uma compressão dentro do conduto 
de Falópio por formações granulomatoses 1 2. Desde que Rosenthal 2 6 consi­
derou a língua plicata como malformação congênita e estigma degenerativo, 
tem sido essa opinião unanimemente aceita. 

Poucas são as referências, na literatura, a resultados de exames comple­
mentares. Alterações do líquido céfalorraqueano são citadas: hipercitose e 
hiperproteinorraquia 9, dissociação proteino-citológica 1 1 . Alterações ósseas da 
região petro-mastóidea foram registradas em alguns casos 1 3 > 1 6 . Essa síndrome 
tem caráter benigno, com períodos de remissão e duração variável. Não há 
tratamento efetivo. As macrochelias 5> 2 2 , os edemas inflamatorios da face 2 9 , 
o edema de Quinke 1> 3. 4 e a sarcoidose de Boeck 3 2 são algumas das altera­
ções mais importantes no diagnóstico diferencial. 

O B S E R V A Ç Õ E S 

Nosso material consta de 4 pacientes que apresentavam a síndrome de Melkersson-
-Rosenthal . Os seus diversos aspectos clínicos são assinalados na tabela 1. 



C O M E N T A R I O S 

Pela análise da tabela 1 vemos que todos os casos apresentaram a tríade 
completa, ou seja, paralisia facial periférica, edema de face e língua plicata. 
Não houve predominância de sexo. Tanto o edema como a paralisia facial 
aparecem por surtos. Nos casos 2 e 3 estas manifestações surgiram pela 
primeira vez na ocasião da primeira consulta, podendo-se admitir que, com a 
evolução, novos surtos ocorram. A paralisia facial nunca foi bilateral. A loca­
lização do edema foi nos lábios e, em dois casos, somente no lábio inferior. 

A idade dos pacientes quando da eclosão do primeiro surto de edema 
variou de 30 a 39 anos e, quando da paralisia facial, de 5 a 32 anos. Em três 
casos a paralisia facial antçcedeu ao edema em tempo que variou de 2 até 
34 anos; em apenas um paciente (caso 2) o edema antecedeu a paralisia 
facial, por 2 anos. Na revisão da literatura, os casos de início mais precoce 
ocorreram com as idades de um ano e meio 1 7 e 2 anos 2 7 . Em nossa casuística 
o início mais precoce ocorreu no caso 1 (5 anos de idade): esta paciente, 
atendida aos 51 anos de idade contava que tivera o primeiro surto de paralisia 
facial aos 5 anos e, 34 anos depois, ou seja aos 39 anos de idade, ocorrera o 
primeiro surto de edema de lábio inferior. A língua plicata, como componente 
familiar, foi assinalada nos casos 1 e 3. 

Em nenhum caso houve outro sinal ou sintoma neurológico. Exames 
hematológicos, hemossedimentação, craniograma simples e radiografias da re­
gião mastóidea foram feitos em todos os pacientes. Exames de líquido céfalor-
raqueano foram feitos nos casos 2 e 3. No caso 2 foi feito pneumoencefalo-
grama. Todos esses exames resultaram normais. A biópsia de língua e lábio 
realizada no caso 2 mostrou algumas ectasias linfáticas e alguns acúmulos 
de linfo-plasmócitos. 

Em todos os pacientes foi instituída terapêutica com complexo B, estric­
nina e corticóides. Nossa impressão é que a afecção evolui crónicamente sem 
qualquer interferência da medicação. 

R E S U M O 

São relatados 4 casos de síndrome de Melkersson-Rosenthal nos quais 
tanto o edema predominante nos lábios como a paralisia facial periférica 
ocorreram por surtos. Nos 4 casos havia língua plicata sendo que, em dois 
deles, este componente era familiar. É realçado o fato de ser a paralisia 
facial geralmente o primeiro sinal, bem como a possibilidade dessa síndrome 
ser iniciada nos primeiros anos de vida. 

S U M M A R Y 

Melkersson-Rosenthal's syndrome. Review of the literature 
and report of four cases 

Four cases of Melkersson-Rosenthal's syndrome in which the edema pre­
dominant in the lips and the facial palsy ocurred by bursts are reported. 



The four cases presented the lingua plicata and in two of them familiar 
antecedents were present. The fact that the facial palsy is generally the 
first sign and that this syndrome may start in early childhood is pointed out. 
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