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RESUMO

Objetivo: Descrever os achados clinico-patologicos de um paciente com
apresentacdo monossintomatica da sindrome de Melkersson-Rosenthal.
Métodos: Revisdo do prontuario e das preparagdes histopatologicas
obtidas nas bidpsias. Resultados: O diagndstico da sindrome de Melker-
sson-Rosenthal foi estabelecido clinicamente por meio da apresentagdo de
edema bipalpebral unilateral. A tomografia computadorizada orbitaria
demonstrou expansdo dos tecidos moles das palpebras superiores. Histo-
patologicamente ficou evidenciada linfangite granulomatosa, com granu-
lomas nas vizinhangas e no interior de vasos linfaticos. Conclusoes: A
sindrome de Melkersson-Rosenthal pode ocorrer de forma monossintoma-
tica. A demonstragao histopatologica de linfangite granulomatosa confir-
mouodiagnoéstico. A corticoterapia sistémica foi eficiente no caso estudado.

Descritores: Sindrome de Melkersson-Rosenthal/diagndstico; Sindrome de Melkersson-
Rosenthal/quimioterapia; Edema/patologia; Palpebras; Linfangite; Tomografia computa-
dorizada por raio-x; Corticosteroide/uso terapéutico

INTRODUCAO

A sindrome de Melkersson-Rosenthal € rara e caracterizada por: parali-
sia facial alternante, edemas recorrentes de face, palpebras e labios. Queilite
e lingua fissurada completam o quadro clinico”. Entretanto, recentemente
novos aspectos clinicos e histopatologicos foram acrescentados a referida
sindrome®. Alguns destes aspectos foram observados em um paciente e
nao foram por nds encontrados na literatura oftalmologica brasileira com-
pulsada, o que nos estimulou a divulga-los.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, negro, 43 anos, registro de nimero 500453
do Hospital Universitario Professor Edgard Santos. Histéria de tumefacao
palpebral bilateral iniciada ha 8 meses, apresentando regressdo espontanea
pouco tempo apds a esquerda. Em uso de medicagdes para hipertensao
arterial sistémica ha cerca de 3 anos. Provas de fungdo renal, ultra-sonogra-
fia orbitaria, testes alérgicos e exames da funcao tireoidiana resultaram
normais. A vis@o era igual aum em ambos os olhos. O exame oftalmolégico
revelou, de anormal, edema bipalpebral a direita, de consisténcia elastica. A
tomografia das drbitas revelou imagem captante nas palpebras superiores
(Figura 1). Foi submetido, sob anestesia local, a orbitotomia anterior direita
superiormente. O estudo histopatologico do material obtido revelou pro-
cesso inflamatdrio cronico discreto, inespecifico, associado a edema. Diante
da possibilidade diagnostica de pseudotumor inflamatério linfocitico
orbitario foi instituida corticoterapia sistémica com prednisona na dose de 80
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Figura 1 - Tomografia computadorizada revelou imagem captante
difusa na proje¢do de ambas palpebras superiores

mg/2 dias, 60 mg/2 dias, 40 mg/2 dias e manuten¢do de 20 mg/dia
por dez dias. Ocorreu regressao do edema bipalpebral a direita.
No entanto, o paciente apresentou niveis glicémicos em torno
de 500 mg/dl, o que fez com que fosse suspensa a corticote-
rapia, levando ao ressurgimento do edema bipalpebral bilateral-
mente (Figura 2).

Na tentativa de estabelecer definitivamente o diagndstico
de pseudotumor inflamatério linfocitico e indicar radioterapia
em doses antiinflamatorias foi realizada, sob anestesia local,
nova biodpsia de tecidos da palpebra inferior direita, cerca de
dois meses apds a primeira bidpsia.

O exame histopatolégico revelou grande nimero de vasos
linfaticos dilatados contendo material eosinofilico, homogéneo
e acelular no seu interior. Reagdo inflamatoria de tipo granulo-
matoso, constituida por linfocitos, histidcitos e células
epitelidides, estava presente nas proximidades dos vasos linfa-
ticos, e em algumas areas, tal reag@o inflamatoria foi vista no
interior de vasos linfaticos (Figura 3). Idéntico processo gra-
nulomatoso foi também identificado na derme, nas vizinhancas
do musculo orbicular e tecido adiposo pré-septal (Figura 4).

O paciente encontra-se em uso de prednisona sistémica
(20 mg/dia) associada a hipoglicemiante oral, apresentando
regressdo do edema de palpebra apos cerca de quatro meses.
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- Fotografia clinica. Evidencia edema bipalpebral bilateral

Figura
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Figura 3 - Microfotografia. Vasos linfaticos dilatados contendo material

eosinofilico no seu interior. Reagao inflamatéria composta por linfo-

citos, histiocitos e células epitelidides nas vizinhangas de tais vasos,
e em algumas areas, no lumen dos mesmos (HE x 200)

Figura 4 - Microfotografia. Semelhante reacao inflamatéria de tipo
granulomatoso é observada no tecido adiposo pré-septal (HE x 400)

DISCUSSAO

Paralisia e edema facial foram descritos inicialmente por
Melkersson em 1928. Trés anos apds, Rosenthal associou a
estes sintomas a lingua fissurada. Esta triade foi denominada
sindrome de Melkersson-Rosenthal por Liischer em 1949®),
Entretanto, alguns autores advogam ser a sindrome completa
rara, sendo a apresentagdo monossintomatica ou seqiiencial
mais comum®. A incidéncia da sindrome de Melkersson-Ro-
senthal ¢ de 0,08%™. Tem sido sugerido que o edema facial
recorrente (denominado queilite granulomatosa de Meis-
cher)® ¢é o mais consistente achado da sindrome de Melker-
son-Rosenthal™, ja que a paralisia de Bell e fissura lingual
(50% na populagdo geral)©® tém uma significante incidéncia em
pacientes normais. A paralisia facial pode preceder o edema
em semanas, meses ou muitos anos®. Outros achados oftal-
mologicos associados tém sido incluidos: neurite retrobulbar,
lagoftalmo, opacidades corneanas, ceratoconjuntivite sicca,
blefarocalase ¢ anormalidades dos vasos retinianos!-.
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Os sintomas se apresentam, geralmente, na segunda déca-
da de vida, sem prevaléncia de raga ou sexo®, embora alguns
autores tenham observado uma relagio de 8:1 do sexo mascu-
lino sobre o feminino™.

A etiologia e patogénese da sindrome de Melkersson-Rosen-
thal sao desconhecidas: anormalidade da inervacdo vasomotora
autondmica craniana, infeccdo cronica, hipersensibilidade a
bactérias, granulomas dentdrios, alergia e heranca autossdmica
dominante com penetrancia incompleta tém sido sugeridos®.

Os achados de biopsia da mucosa bucal e palpebral tém
mostrado granulomas nao-caseosos compostos por células epi-
telidides com raras células gigantes multinucleadas. Muitos gra-
nulomas localizam-se adjacentes aos vasos linfaticos dilatados,
podendo também se localizar em seus lumens, chegando até
mesmo a sua oclusdo completa®?. Tal aspecto histopatologico
foi observado na segunda bidpsia do paciente em questdo.

A tomografia computadorizada pode mostrar edema dos
tecidos moles orbitarios® ou ainda, um padréo heterogéneo
destes tecidos compativel com a natureza granulomatosa do
problema®. No entanto, Cockerham, Hidayat, Cockerham,
Depper et al.® citaram que a ressonincia nuclear magnética
revelou, tdo somente, uma expansdo pré-septal ndo-especi-
fica. Esse fato nos leva a reservar o diagnodstico de sindrome
de Melkersson-Rosenthal apenas para os pacientes que apre-
sentem edema facial recorrente associado a achados histopa-
tolégicos compativeis com os anteriormente citados.

Devido a raridade da sindrome de Melkersson-Rosenthal,
deve-se sempre incluir no diagnostico diferencial destes
casos: dermatocalase, oftalmopatia enddcrina, pseudotumor
inflamatoério, fendmenos alérgicos, doenca de Crohn, angioe-
dema hereditario, erisipela recorrente, sarcoidose, dermatite
de contato, linfangioma e hemangioma®.

Variadas drogas e esquemas terapéuticos tém sido tenta-
dos como: corticdide tdpico, sist€émico e intra-lesional, dapso-
na, clofazimina em baixa dosagem, sulfasalazina, hidroxicloro-
quina, penicilina, tetraciclina, eritromicina, clindamicina, dife-
nildramina e irradiagdo de feixe externo®*89),

Glickman, Gruss, Chir, Birt et al.® sugeriram um algoritmo
para tratamento de pacientes com sindrome de Melkersson-
Rosenthal como segue abaixo:

Sintomas Agudo Crénico
Lingua Nenhum Nenhum
fissurada
Paralisia Nenhum ou Reanimagéo estatica
facial esterdides dindmica
Enxerto nervoso contralateral
Transferéncia de musculo livre
Edema Compressas geladas Labios focal: zetaplastia
facial Esterdide sistémico difuso: ressecgao
Esteroide local Palpebras: excisao, reconstrugcao
Outras medidas
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Segundo os mesmos autores, a utilizacdo de esterdide
intra-lesional ¢ associada com recorréncia, enquanto que o
esterdide sistémico geralmente conduz a remissao.

A blefaroplastia redutora e cirurgia para descompressao
do nervo facial tém sido tentadas, mas nenhuma terapia iso-
lada ou em combinag@o gera remissdo completa®, talvez pelo
carater recorrente de tal sindrome.

O paciente por nos estudado apresentou aspectos recen-
temente descritos na literatura®, ou seja: apresentagdo mo-
nossintomatica da sindrome, imagem a tomografia computa-
dorizada compativel com expansdo de tecidos moles e
finalmente a histopatologia, linfangite granulomatosa confir-
mando o diagndstico.

ABSTRACT

Purpose: To describe the clinicopathological findings of a case of
Melkersson-Rosenthal syndrome with monosymptomatic presen-
tation. Methods: Review of the clinical chart and histopathological
slides of the case. Results: The clinical diagnosis of Melkersson-
Rosenthal syndrome was suspected by the presence of unilateral
bipalpebral edema. The orbital computed tomography disclosed
tissue thickening of both superior lids. Granulomatous lym-
phangitis was demonstrated histopathologically. The granulomas
were present in the neighborhood and in the lumen of the
lymphatic vessels. Conclusions: Melkersson-Rosenthal syndro-
me can occur in a monosymptomatic presentation. The histopa-
thological demonstration of granulomatous lymphangitis con-
firmed the diagnosis. Systemic steroid therapy was efficient re-
ducing the edema of the lids.

Keywords: Melkersson-Rosenthal syndrome/diagnosis; Mel-
kersson-Rosenthal syndrome/drug therapy; Edema/patholo-
gy; Eyelids; Lymphangitis; X-ray tomography computed;
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