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CASE REPORT
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Resumo

A sindrome de Melkerson-Rosenthal (SMR) caracteriza-se
por edema orofacial, paralisia facial recorrente e lingua plica-
da. A triade completa € incomum, com freqiiéncia variando
de 8 a 25%, sendo que a apresentacao mais comum € a pre-
senca de somente um sintoma. A queixa mais freqiiente € o
edema facial e/ou no libio. No presente relato, descreve-se
o caso de uma jovem, 17 anos, com edema no labio persis-
tente e lingua plicada devido 2 SMR. A paciente informou
que o edema e as alteragoes na lingua haviam se iniciado ha
2 anos. Tratamentos prévios haviam sido realizados, porém
sem sucesso. Propds-se a injecdo intralesional de 20mg de
triancinolona a cada 15 dias, associada a 5mg ao dia de clofa-
zimine por trés meses. O labio voltou ao seu aspecto normal
ap6s quatro infiltracdes da medicacao. Estudos recentes tém
considerado a SMR como uma doenca granulomatosa, sendo
a fase inicial da apresentacio orofacial da Doenca de Crohn
em alguns pacientes. Assim, pacientes com SMR deveriam
ser avaliados e seguidos quanto 2 presenca de sintomas gas-
troenterolégicos. O tratamento com corticosteroides tem se
mostrado efetivo em reduzir a tumefacao do labio associada
a essa doenca. Discute-se caracteristicas clinicas, tratamento
e importincia da terapia com corticosterdides na paralisia
facial associada a SMR.
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rosenthal syndrome
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Summary

Melkersson—Rosenthal syndrome (MRS) consists of
persistent or recurrent orofacial edema, relapsing facial palsy
and fissured tongue. The complete triad of symptoms is
uncommon, varying from 8 to 25%. The presentation of only
one symptom is more common. The most frequent complaint
is facial edema and enlargement of the lips. We describe a
case of a 17-year-old Brazilian girl with limited edema of the
lower lip and fissured tongue due to MRS. Her complaints
had started two years before. She referred previous clinical
treatments without success. We proposed intralesional
injection of triamcinolone at 20 mg every 15 days associated
with oral clofazimine at 50 mg/day for three months. The lip
became normal after four triamcinolone injections. Recent
studies have considered MRS a granulomatous disease, and
possibly the initial presentation of Crohn’s disease in orofacial
area of some patients. MRS patients, therefore, should be
screened and monitored for gastrointestinal symptoms.
Corticosteroid treatment seems to be effective in reducing lip
enlargement. We discus the clinical features of this disease,
the treatment, and the importance of corticosteroid therapy
in cases of MRS-related facial palsy.
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INTRODUCAO

A presenca de edema labial, lingua plicada e
paralisia facial recidivante caracterizam a Sindrome de
Melkersson-Rosenthal (SMR). A triade cldssica ocorre em
freqiéncia que varia de 8% a 25%'. As formas oligossin-
tomdticas constituem a maior porcentagem dos casos,
destacando-se a queilite granulomatosa ou de Miesher
como a forma clinica predominante’.

A queilite de Miesher caracteriza-se pela presenca
de edema labial localizado, recidivante e indolor e faz
parte do grupo das granulomatoses orofaciais (GO)'. A
evolucdo cronica e recidivante do processo inflamatorio
leva a fibrose e tumefaco labial permanente, fazendo da
queilite uma entidade de dificil tratamento e com grande
risco de recorréncia. Histologicamente caracteriza-se pela
presenca de inflamacao granulomatosa nao-caseosa®?.

Recentemente, estudos tém sugerido associacio
entre 2 GO e a Doenca de Crohn (DC), baseados na
semelhanca histologica dessas doengas e na ocorréncia
de manifestacoes da SMR como apresentacao inicial da
DC*, podendo tratar-se de diferentes apresentacdes de
uma mesma entidade clinica’.

O objetivo deste estudo € apresentar o relato de
caso de uma paciente com queilite granulomatosa e lingua
plicada com excelente resposta ao tratamento com trian-
cinolona intralesional. Abordaremos a evolucio clinica, as
opgoes terapéuticas e a possivel associacio da SMR com
a doenca de Crohn.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 17 anos, branca, foi
avaliada com quadro de tumefacio labial persistente,
progressiva, de 2 anos de evolucio.

O exame clinico demonstrava edema circunscrito
ao labio inferior (Figura 1) e lingua plicada. A avaliacao
histolégica do labio demonstrou inflamagao caracterizada
pela presenca de granulomas nao-caseosos. Avaliacio
gastroenterolégica da paciente foi normal.

O tratamento foi realizado com inje¢ao intralesio-
nal de corticosterdide (triancinolona 20mg/ml 1ml a cada
15 dias por 60 dias) associado a clofazimine (50mg/dia)
por 90 dias. Ao final do primeiro més de tratamento, a
paciente apresentou grande melhora da tumefacio labial,
com resolucio total ao final de 4 sessoes de aplicacao de
corticosterdide.

DISCUSSAO

A granulomatose orofacial pode preceder ou suce-
der em varios anos o diagnostico da DC e ser entendida
como a manifestacido na mucosa oral dos processos infla-
matdrios que acometem o tubo digestivo’. Os pacientes
com o diagnostico de SMR devem ser advertidos em rela-

¢ao ao possivel desenvolvimento da DC e se submeterem
a investigacdo gastroenteroldgica®”.

O tratamento descrito para a granulomatose orofacial
com edema labial é a injecao intralesional de corticosterdi-
de que pode ou ndo estar associada a clofazimine oral®®.
No seguimento do paciente observa-se que o tratamento
local isolado € menos eficaz do que quando comparado
a agentes antiinflamatorios sistémicos associados®.

CONCLUSAO

A Sindrome de Melkerson-Rosenthal tem sido con-
siderada como uma enfermidade granulomatosa, o que
acarreta implicacoes na abordagem terapéutica. No trata-
mento da queilite granulomatosa, o uso de triancinolona
intralesional associado ao uso de clofazimine oral tem se
mostrado eficaz.

Figura 1. Queilite granulomatosa com edema circunscrito ao hemilabio
inferior esquerdo.
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