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Melkersson-Rosenthalliv syndrom je vzacnd porucha neznamé etiologie charakterizovana skupinou pfiznak(, které nejcastéji
zahrnuji orofacialni edém, obrnu licniho nervu a zvrasnéni jazyka. Minimalné dva z vyse uvedenych pfiznakll jsou nezbytné pro
stanoveni klinické diagnézy. Zakladem Ié¢by jsou kortikosteroidy. Nasledujici sdéleni pojednava o klinickém pfipadu 51leté zeny
trpici chronickym otokem spodniho rtu a 0 moznostech l1é¢by Melkersson-Rosenthalova syndromu.
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Melkersson-Rosenthal syndrome in clinical practice

Melkersson-Rosenthal syndrome is a rare disorder of unknown etiology characterized by a group of symptoms that most com-
monly include orofacial edema, facial nerve palsy, and tongue wrinkling. At least two of the above symptoms are necessary for
a clinical diagnosis. Corticosteroids are the mainstay of treatment. The following report describes the clinical case of a 51-year-old

woman with chronic swelling of the lower lip and the treatment options for Melkersson-Rosenthal syndrome.

Key words: facial nerve palsy, orofacial granulomatosis, lingua plicata, intralesional corticosteroid application.

Uvod

Melkersson-Rosenthalliv syndrom (MRS)
je klinicky syndrom nejasné etiologie cha-
rakterizovany skupinou ptiznakl, mezi néz
nejcastéji spada orofacidlniho edém, obrna
licniho nervu a zvrasnéni jazyka. Syndrom byl
poprvé popsan v roce 1928 Ernstem Gustafem
Melkerssonem u 35leté Zeny (1). Asociace obr-
ny licniho nervu a zvrasnéného jazyka byla
nasledné popsdna v roce 1931 Rosenthalem
(2,3). Nastup symptomd je nejcastéjsi mezi 25
a 40 lety (rozmezi 1-69 let), s pfevahou u Zen
(pomér pohlavi 2:1), (4, 5). MRS u déti je velmi
vzacny, celkové bylo v literatufe popsano jen
okolo 30 pfipadU. Nastup onemocnéni u déti
je obvykle popisovan mezi 7. a 12. rokem véku,
pficemz nejmladsimu ditéti s MRS bylo 22
mésicu (6, 7). Diagn6za MRS je ¢asto opozdé-
na s medidnem doby do stanoveni diagn6zy
4-9 let (7).

Popis pripadu

51letd pacientka byla pfijata na nase pra-
covisté koncem brezna 2021 k celkovému
pfedetfeni a nastaveni terapie pro vyrazny
otok dolniho rtu v.s. v rdmci MRS. Pacientka
anamnesticky uvadéla zpocatku intermitent-
ni otok dolniho rtu, poprvé asi pred 12 lety,
v poslednich letech otok postupné progredo-
val a byl trvaly. V osobni anamnéze je uveden
st.p. obrné pravého licniho nervu v fijnu 2011
s recidivou v r. 2013. Pacientka uziv4 dlou-
hodobé trojkombinaci Iékd pro hypertenzni
nemoc, dalsi medikaci neguje. V minulosti
neprodélala zadny zdvaznéjsi uraz ¢&i operaci.
Rodinnd, osobni ¢i pracovni anamnéza byla
bez pozoruhodnosti. Z dostupné zdravotnické
dokumentace je pacientka od r. 2009 v péci
nefrologa pro IgA nefropatii s pokrocilou skle-
rotizaci, postupné progredujici proteinurii na
témér 4g/den (2014) a mirnou renalni insufi-

cienci pfi kombinované medikaci ACE inhibi-
tory a ATl blokétory. Od listopadu 2014 byla
nastavena vysokodavkovana kortikoterapie
s promptnim efektem na proteinurii (pokles
0 75%, pod 1g/den, normalizace renalnich
funkci). Pro ¢etné nezadouci ucinky (zvyseni
hmotnosti, vyrazné cushingoidni zmény obli-
Ceje, hypertenze, zmény nélad véetné deprese)
vsak musela byt terapie kortikoidy urychlené
redukovana a ukonc¢ena. V letech 2015-2016
byla zahajena lé¢ba mykofenolat mofenilem
v ddvce 2x500mg dennég, efekt terapie byl
jednoznacny, s poklesem proteinurie o 50%
na 1,2 g/den, s dobrou toleranci. Nasledné viak
byla lé¢ba ukon¢ena pro vznik infekénich kom-
plikaci. V poslednich 3-4 letech se proteinurie
pohybovala do 1g/den, pacientka je dosud
pravidelné dispenzarizovana v nefrologické
ambulanci. V téchto letech rovnéz dochazelo
k postupnému rozvoji orofacialniho edému,
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atozejména v oblasti doIniho rtu. V fijnu 2020
byla doplnéna probatorni excize cestou sto-
matochirurgické ambulance, v histologického
vysetieni byly popsany fibrotické zmény. Dle
interniho vysetieni a klinického obrazu byla
zvazovana diagnéza Melkersson-Rosenthalova
syndromu. V fijnu 2020 byla pacientka odesla-
na k odbornému koznimu vysetreni, kde byla
nastavena celkova terapie Prednisonem v po-
¢atecni davce 40 mg pro die. Pro maly efekt cel-
kové kortikoidni terapie a intoleranci ze strany
pacientky (podobné jako v roce 2014) byla vsak
|é¢ba postupné vysazena. Ambulantni cestou
byly také doplnény epikutanni testy, kde byla
prokazana pozitivita na rtut, rozsifena dental-
ni sada byla negativni. Cestou alergologické
ambulance byla pacientka v nedavné dobé
pred nastupem k hospitalizaci prelécena pro
pozitivitu H. pylori.

Objektivné v dobé piijmu (bfezen 2021)
u pacientky dominovalo diftznirozséhlé zbyt-
néni dolniho rtu, vice zvyraznéné vlevo, pfi
levém ustnim koutku erytémové makulozni
lozisko, ve stiedu dolniho rtu drobna raga-
da (obrézek 1). Palpa¢né byla tkan dolniho
rtu tuhd, subj. bolestiva. Jazyk byl zlutobile
povlekly, v jeho stfedu bylo viditelné drobné
vrasnéni (obrazek 2).

Po pfijmu na lizkové oddéleni nasi kliniky
byly provedeny zékladni laboratorni odbé-
ry, dopInéné o vylouceni infek¢nich fokusd,
sérologické vysetfeni hepatitid a rentgen
srdce a plic. V laboratornich odbérech byly
pozorovany znamky mirné renalni insufici-
ence v ramci IgA nefropatie, dalsi vysetieni
neprokazalo vyznamnou patologii. V pribéhu
hospitalizace bylo provedeno zubni vy3etfeni
véetné biopsie z dolniho rtu k verifikaci za-
kladni diagndzy. Vysledek histopatologické-
ho vysetfeni potvrzuje suspektni diagnézu
MRS. Ve vzorku je subepitelialné vyjadrena
stfedné az vyrazné denzni lymfoidni celuliza-
ce s noduldrni akcentaci, centrélné zastizeny
epitelioidni buriky ve formé mikrogranulomu
(obréazek 3 a 4). Rovnéz bylo dopInéno neuro-
logické vysetieni se zdvérem : st.p. opakované
paréze n. Vil vpravo vroce 2011 a 2013, t.¢. obj.
neurologicky rezidualni paréza n. VIl vpravo,
snizené reflexy na DKK, jinak normalni neu-
rologicky nalez. Dle doporuceni neurologa
doplnéno oc¢ni vysetieni — zjisténa elevace

nitroo¢niho tlaku ODS, papily zrakovych nervi

biomikroskopicky bez glaukomové neuropa-
tie — ke sledovani ve spadu.

V priibéhu hospitalizace (bfezen 2021) by-
la provedena 1. intraleziondIni aplikace 0,5ml
Depo-Medrolu (Methylprednisoloni acetas

Obr. 1.a 2. Klinicky obraz v 3/21, pfed zahdjenim terapie

Obr. 5. Stav bezprostredné po 1. aplikaci 0,5ml
Depomedrolu
".;)‘ 2 "
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40mg/ml) do dolniho rtu ze 3 vpichd (obrazek 5),
ktera nasledné byla opakovana v intervalu 4-6
tydn( (obrazek 6-8) ambulantni cestou. Tato
terapie méla u pacientky vyborny efekt, ob-
jektivné dochézelo k postupné regresi granu-
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Obr. 6. Stavpfed 2. aplikaci, 4/2021

.

www.dermatologiepropraxi.cz



la¢ni tkané a otoku dolniho rtu. Tkan viditelné
ubyvala na objemu, byla palpa¢né méki, subj.
pacientka popisovala mensi napéti a tlak v ob-
lasti doIniho rtu. Do konce roku 2021 probéhlo
celkem 9 aplikaci po 0,5ml Depo-Medrolu. Pri
kontrole v listopadu 2021 byla tkan rtu, v po-
rovnani s vychozim stavem viditelné reduko-
véana (obrazek 9). V planu je dalsi pokracovani
v nastavené intraleziondlni aplikaci kortikoidG

s postupnym prodluzovanim intervalu.

Diskuze

Diagnostika MRS muZe byt zpocatku znac-
né problematickd, v rdmci diferencidlni dia-
gnostiky je potfeba pomyslet na angioedém,
sarkoidozu, kontaktni alergie, erysipel, recidi-
vujici herpes simplex, amyloidézu, Ascherliv
syndrom, hemangiom ¢i lymfedém (8).

Z dostupnych zdroji vyplyva, Ze v etiopa-
togenezi MRS hraje vyznamnou roli abnormalni
imunitni funkce - imunitni deregulace a alergie.
Z3kladem lécby jsou tradi¢né kortikosteroidy.
Neexistuje zadnd specifickd 1é¢ba MRS, rovnéz
nejsou k dispozici zddné randomizované stu-
die, které by navrhovaly typ a délku podavani
kortikosteroid{. Terapie kortikosteroidy vede
ke zlepseni u 50-80% pacientl a snizeni frek-
vence relapsti 0 60-75 %.U tézkych pripad( se
pouziva pulzni terapie methylprednisolonem
ve vysokych déavkach (7).

U lokaIniho edému se doporucuje aplikace
1-2% triamcinolon acetonidu v roztoku lido-
kainu) (9). Triamcinolon acetonid je v soucasné
dobé v CR ve formé roztoku nedostupny.V pfi-
padé, ze je pfitomna paralyza licniho nervu
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i orofacialni edém, jsou tedy prvni volbou
v terapii MRS peroralni kortikosteroidy.

Dalsi moznosti je v soucasnosti ziejmé nej-
vice uzivana intraleziondlni aplikace depotnich
kortikosteroid( jako relativné uspésny zplisob
|écby. Tento zplisob podani kortikosteroida
je vyhodny zejména v téch pfipadech, kdy
je pfitomna orofacidlni granulomatéza bez
parézy licniho nervu nebo je takovyto pacient
rezistentni k peroralni |é¢bé kortikosteroidy.
Vyznamnym pozitivem intralezionalni aplika-
ce je vyrazné mensi riziko vedlejsich reakci.
Remise po této 1é¢bé byva ¢asto dlouhodobd
(10). U¢inna latka je do okolni tkané uvolfiovana
postupné po dobu cca 3-4 tydnd a dosahu-
je v postizené tkani koncentrace dostate¢né
k ovlivnéni abnormanich imunitnich procesg,
aniz je negativné ovlivnén cely organismus.

Pfi davkach 0,5 ml Depo-Merolu na jedno
osetfeni jsme u nasi pacientky nepozorovali
vedlejsi celkové nezadouci ucinky, které byly
evidentni pfi pfedchozim systémovém pe-
roranim podavani Prednisonu. Po technické
strance neni aplikace slozita, uvedené mnoz-
stvi aplikujeme vpichem z vestibula Ust do
tkané rtu rozdélené, obvykle ve 3 injekcich.

U nasi pacientky byl efekt vyse uvedené
1écby zjevny jiz od 1. aplikace, v prdbéhu nékoli-
ka mésict doslo k témér tplné regresi lokalniho
nalezu v oblasti dolniho rtu. V nasledujicich
mésicich bude interval [é¢by postupné pro-
dluzovén a v horizontu Sesti mésicli az jednoho
roku bude lé¢ba pravdépodobné ukoncena.
Navzdory urcité bolestivosti pacientka vykon
dobfe toleruje a je s vysledkem Iéby spokojena.
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Obr. 9. 11/2021, stav pfed 9. aplikaci

Pacientka bude naddle sledovéna na
nasem pracovisti. V ptipadé recidivy bude
opakovdna intralezionalni aplikace Depo-
Medrolu, eventualné nasazena jina celkové te-
rapie — dle dostupnych zdrojl prichazi v Gva-
hu dapson (11), methotrexat (12) ¢i infliximab
(13). Déle existuje i moznost chirurgického
feseni redukeni cheiloplastikou (14).

Zaver

Terapie orofacialniho edému v ramci
Melkersson-Rosentahlova syndromu je ob-
tizn4, s variabilnim efektem u jednotlivych
pacientd. V soucasnosti je zakladem lécby
predevsim farmakologicka terapie, a to zejmé-
na kortikosteroidy. Ty se pouzivaji jak zevné,
tak celkové. Dalsi moznosti je intralezionalni
aplikace, coz je v souc¢asnosti pravdépodob-
né nejvice uzivany, relativné uspésny zplsob
1é¢by, s minimalnim rizikem vedlejsich ucinka,
coz potvrzuji i nase zkusenosti prezentované
v této kazuistice.
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