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RESUMEN: El Sindrome de Melkersson-Rosenthal se caracteriza como un
sindrome clinico neuro-muco-cutaneo poco comun, cuyos rasgos distintivos
incluyen la presentacion simultanea de una triada de signos clinicos: parali-
sis facial recurrente, edema orofacial y lengua fisurada. Esta manifestacion
conjunta se observa en tan solo un 8% al 25% de los casos documentados.
Se presenta el caso de una paciente diagnosticada con sindrome de
Melkersson-Rosenthal con una evolucién de dos anos. Es notable la presen-
cia de la triada clasica, siendo poco frecuente una presentacion tan completa
segun la literatura existente. Se abordan los hallazgos clinicos e
histopatolégicos asociados al caso.

PALABRAS CLAVE: Lengua fisurada, paralisis facial, edema orofacial,

Sindrome de Melkersson-Rosenthal.

INTRODUCCION

El sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR), se descri-
be como un sindrome clinico neuro-muco-cutaneo que se
caracteriza por edema orofacial, lengua fisurada y parali-
sis idiopatica del nervio facial de manera recurrente. Fue
descrito por Melkersson el afio 1931, sin embargo, fue re-
cién en 1949 cuando se utilizé por primera vez el término
SMR. Se reporta en la literatura como una condicién poco
comun, la cual presenta una incidencia de un 0,08%
(Tagliari et al., 2022). El inicio de los sintomas ocurre con
frecuencia entre los 25 y 40 afios, con una preponderan-
cia en mujeres, siendo muy poco habitual en nifios. Si bien,
la etiologia de este sindrome aun no esta clara, existe en
la literatura correlacion con alteraciones en factores
genéticos, inmunolégicos, microbianos y vasomotores.
Debido a la baja incidencia y a la infrecuente (8% de los
casos) manifestacion clinica simultanea de los signos ca-
racteristicos de este sindrome, el diagndstico se torna com-
plejo (Kuang et al., 2021).
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En relacién con lo anterior, se presenta el caso de
una paciente diagnosticada con SMR de 2 afios de evolu-
cion, en la cual, se logra identificar esta triada de signos y
sintomas con la intencién de presentar y discutir sus hallaz-
gos clinicos e histopatolégicos.

REPORTE DE CASO

Mujer de 35 afios de edad; fue referida al Servicio de Ciru-
gia Maxilofacial del Hospital San Juan de Dios desde el Ser-
vicio de Anatomia Patoldgica para evaluacién y toma de biop-
sia de labio superior edematoso.

La paciente no presentaba antecedentes moérbidos
ni alergias, consumidora de tabaco con un indice de paque-
te afio (IPA) de 13,5 y alcohol de manera ocasional. Relato
cuatro episodios de paralisis facial transitoria dentro de un
periodo de dos afios, asociado al aumento del tamafio del
labio superior con periodos de remision y exacerbacion,
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asintomatico. Durante el examen fisico destaca el labio su-
perior edematoso con aumento de volumen (Fig. 1) y multi-
ples surcos en la cara dorsal de la lengua (Fig. 2).

Con la sospecha de SMR, se realiz6 biopsia incisional

de labio superior en pabellon de cirugia menor, bajo aneste-

Fig. 1. Mujer de 35 afios de edad ue prsenta Sin-
drome de Melkersson-Rosenthal. Se evidencia la-
bio superior aumentado de volumen, edematoso.
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Fig. 3. Biopsia de labio superior de mujer de 35 afios de edad que presenta Sindrome de Melkersson-

sia local. Al examen microscopico se observé muestra de
mucosa oral revestida por epitelio escamoso
paraqueratinizado con hiperqueratosis, acantosis y
espongiosis. El tejido conectivo fibrovascular subyacente
presenté escaso infiltrado inflamatorio crénico,
linfoplasmocitario perivascular y edema; destaco la presen-
cia de acumulos perivasculares de macréfagos epitelioides.
Tejido nervioso y muscular esquelético de arquitectura ge-
neral conservada. Sin atipias en lo examinado (Fig. 3).
Correlacionando los hallazgos clinico-patoldgicos se diag-
nostico SMR.

Se inici6 terapia topica con propionato de clobetasol
0,05% en plastibase. Posteriormente, a los 30 dias se prescri-
bi6 terapia sistémica con prednisona de 40 mg cada 24 horas
por 7 dias (1° semana), prednisona 30 mg cada 24 horas por
7 dias (2° semana), prednisona 20 mg cada 24 horas por 7
dias (3° semana). Actualmente, la paciente refiere disminu-
cién de tamafio de edema en labio superior. Se mantiene en
controles periddicos, sin nuevos episodios de paralisis facial.

Fig. 2. Mujer de 35 afios de
edad que presenta sindrome
de Melkersson-Rosenthal. Se
evidencia lengua fisurada.

-

Rosenthal. A. Se observa epitelio escamoso paraqueratinizado, con hiperqueratosis, acantosis y leve
espongiosis. Tincion Hematoxilina Eosina, aumento 10X. B. Tejido conectivo fibrovascular con escaso
infiltrado inflamatorio crénico y presencia de acumulos perivasculares de macrofagos Tincion Hematoxilina

Eosina, aumento 40X.
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DISCUSION

Esta patologia es una condicién poco comun y generalmen-
te subdiagnosticada, debido a que la presentacion clinica
clasica de la triada se encuentra en un tercio de los pacien-
tes afectados. En este caso, al existir una historia de parali-
sis del VIl par craneal de manera recurrente, lengua fisurada
y edema orofacial, sumado al resultado histopatoldgico per-
mitié confirmar el diagndstico de SMR (Wehl et al., 2018).
A pesar de haber sido descrita hace casi un siglo, su etiolo-
gia aun sigue siendo desconocida. Algunos autores esta-
blecen una posible predisposicién genética, para el desa-
rrollo de este sindrome, incluso se ha hablado de una posi-
ble causa de origen infeccioso, relacionado con el virus del
herpes simple. Sin embargo, los factores autoinmunes tam-
bién parecen tener un papel en el desarrollo etiopatogénico
de esta condicion (Tagliari et al., 2022).

En base a las caracteristicas clinicas que presenta
este sindrome es que su diagndstico se torna un gran desa-
fio, considerando que su presentacion de triada clasica es
menos frecuente. Segun se describe en la literatura, se re-
quieren dos o mas de las caracteristicas clinicas menciona-
das para hacer un diagnostico y solo una de estas es sufi-
ciente para el diagnéstico en presencia de evidencia
histopatoldgica de queilitis granulomatosa (Dhawan et al.,
2020). Por lo cual, el término de SMR oligosintomatico se
usa cuando hay dos o mas caracteristicas clinicas presen-
tes y monosintomatico cuando solo hay una (Kuang et al.,
2021). La presencia de queilitis granulomatosa no
necrotizante, en la imagen histopatoldgica es esencial para
el diagndstico de este sindrome. Ademas, permite descar-
tar sus diagndsticos diferenciales que incluyen una varie-
dad de trastornos, como la enfermedad de Crohn,
sarcoidosis, granulomatosis, blefaritis, queilitis, dermatitis de
contacto y paralisis de Bell, ya que en algunos casos s6lo
se logra observar linfociticos con inflamacion alrededor de
los vasos sanguineos con ausencia de granulomas francos,
por lo cual, los hallazgos histopatolégicos pueden perderse
si la toma de muestra no se realiza durante los episodios
agudos (Mansour et al ., 2019). En nuestro caso, obtuvimos
la muestra en una agudizacién, lo que permitio en los cortes
histolégicos observar cambios propios de queilitis
granulomatosa.
forma

La queilitis granulomatosa es la

monosintomatica mas comun en un 86% de los casos, sien-
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do el labio superior el sitio mas afectado (Tagliari et al., 2022).
La paralisis facial ocurre en el 47 a 90% de los casos, mien-
tras que la presencia de lengua fisurada ocurre en el 8 a
25% de los casos (Tas,lidere et al., 2021). Por lo cual, debido
a las diversas caracteristicas clinicas del sindrome, es que el
diagnéstico se retrasa o no se logra, por esto, el presente
caso es relevante, dado que describe cuatro cuadros de pa-
ralisis facial transitoria en un periodo de dos afios, asociado a
aumento de tamafio de labio superior intermitente y la pre-
sencia de lengua fisurada, manifestandose en un periodo ex-
tremadamente corto de tiempo en comparacién con la litera-
tura, la cual describe que para ver la triada completa puede
tardar mucho tiempo o incluso toda la vida (Wehl et al., 2018).

Si bien, aun no existe un tratamiento especifico, los
cursos cortos de corticosteroides han sido la base del trata-
miento, generando una mejoria en 50 a 80 % de los pacien-
tes y reduciendo la frecuencia de recaidas en un 60 a 75 %
de los casos (Dhawan et al., 2020). Sin embargo, aun no
existen ensayos clinicos randomizados que sugieran el tipo
de corticosteroide y la duracién del tratamiento. Por lo gene-
ral, los corticosteroides orales se usan durante una semana
y se reducen gradualmente durante la segunda semana
(Dhawan et al., 2020).

En un articulo realizado el afio 2020 se describe un
estudio observacional retrospectivo, con un total de 22 pa-
cientes alos cuales se le inyectd acetonido de triamcinolona
intralesional de 40 mg/mL con una frecuencia de tres inyec-
ciones semanales y después de 6 meses en caso de edema
persistente o recurrente, observando a la segunda y cuarta
semana una disminucion significativa en la severidad y
recurrencia del edema labial, con un periodo libre de enfer-
medad después de la inyeccion de 28 meses. De manera
alternativa, la betametasona intralesional, junto con la
doxiciclina oral, puede usarse si no se dispone de aceténido
de triamcinolona. El estudio sugiere que el aceténido de
triamcinolona intralesional podria ser beneficioso en casos
de queilitis granulomatosa sin afectacion sistémica (Dhawan
etal., 2020). En linea con esta evidencia, en nuestro caso, y
se observo que el tratamiento con prednisona logré reducir
el edema del labio superior.

CONCLUSION

El SMR es una patologia de dificil diagndstico debido a su
variada presentacion, por lo que muchas veces es
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subdiagnosticada. El presente caso constituye el reporte de
una paciente con la triada clasica de esta condicion en un
corto periodo de tiempo, lo que es muy infrecuente. Cabe
destacar que una correcta correlacion clinico-histopatoldgica
es necesaria para lograr el diagnéstico oportuno y mejorar
el pronéstico de nuestros pacientes.
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ABSTRACT: The Melkersson-Rosenthal syndrome is
characterized as a rare neuro-muco-cutaneous clinical
syndrome, whose distinctive features include the
simultaneous presentation of a triad of clinical signs:
recurrent facial paralysis, orofacial edema, and fissured
tongue. This combined manifestation is observed in only
8% to 25% of documented cases. The case of a patient
diagnosed with Melkersson-Rosenthal syndrome with a
two-year history is presented. The presence of the
classical triad is noteworthy, and such a comprehensive
presentation is infrequently reported in the existing
literature. Clinical and histopathological findings
associated with the case are discussed.

KEY WORDS: Fissured tongue, facial palsy, orofacial
swelling, Melkersson-Rosenthal Syndrome.
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