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RESUMEN

Presentamos un informe sobre un caso clinico incompleto de un
Sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR).

Los motivos de la presentacion son: la baja frecuencia de apariciéon de
esta patologia, el manejo diagndstico llevado a cabo en nuestro pacien-
te, el estudio detallado de esta enfermedad, las dificultades terapéuti-
cas que ofrecié este caso, y el intercambio de experiencias que pudiera
resultar de esta presentacién. Fue estudiado minuciosamente para con-
firmar el proceso clinico, histolégico, ver las posibles etiologias, diag-
nosticos diferenciales. Finalmente se establecieron acciones terapéuti-
cas con variados resultados.

Palabras claves: Melkersson-Rosenthal , queilitis granulomatosa, parali-
sis facial.

ABSTRACT

We are presenting a report about an incomplete case of the Melkersson-
Rosenthal Syndrome (MRS).

The reasons of the presentation are the following: low frequency of
appearance of this pathology, the diagnostic procedure used in our patient,
the detailed analysis of this desease, the therapentic difficulties experienced
in this case, and the exchange of experiences that may result from this
presentation.

1t was thoroughly studied in order to confirm the clinical and histological
processes. In addition, it was analised to see the possible etiologies and the
differential diagnosis. Finally, therapeutic actions were performed with
different results.

Key Words: Melkersson- Rosenthal- granulomatons cheilitis-  facial
drooping.

INTRODUCCION

El sindrome de Melkersson Rosenthal es
una enfermedad de género inflamatorio-
granulomatosa. (5)

Es una alteracion de muy baja frecuencia
y de causa desconocida hasta la actuali-
dad. (1)

Presenta como caracteristica semioldgica
méas constante una tumefaccion de los
labios, denominada queilitis granuloma-
tosa de Miescher (7), cuya descripcion his-

tolégica se corresponde con un infiltrado
cronico de células epitelioides con patro-
nes sarcoidiformes, ademas del linfoplas-
mocitario, lengua escrotal o cerebriforme
y pardlisis facial que no siempre esta pre-
sente, constituyendo a veces formas oli-
gosintomaticas. (6)

No presenta adenopatias y es vista por
igual en sexo masculino y femenino, a
pesar de que algunos autores sostienen
mayor prevalencia en las mujeres. (4)

CASO CLINICO

Se presentd a nuestra consulta un pacien-
te de sexo masculino de 22 afos de edad,
residente en la ciudad de San Juan, quien
manifesté haber comenzado con hincha-
z6n en el labio de abajo hace 4 afios, que
luego se extendié al labio de arriba, lo
cual le produjo una fea sensacion, dificul-
tad para hablar y le trajo molestias para
desarrollar sus normales actividades per-
sonales, sociales y laborales.
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Foto 1

Como antecedentes personales mencio-
n6 enfermedades de la infancia y haber
padecido Hepatitis A.

Relaté que, hace aproximadamente un
afno, le hicieron una biopsia que arrojo
como resultado el de Hemangioma intra-
muscular (el que no se condice con el pro-

Foto 2
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ceso clinico que estamos estudiando).
Posteriormente le hicieron algun tipo de
tratamiento quirurgico, y luego fue infil-
trado, no recordando el medicamento
utilizado.

Al poco tiempo las lesiones volvieron a
aparecer.

También le solicitaron T. A. C. en las que
no se interpretaron cambios tanto en los
tejidos duros como en los tejidos blandos
y una radiografia panordmica con eviden-
tes cambios en el aspecto odontoldgico
(Foto n° 1).

En el estado actual, a la inspeccién, se
observa una alteraciéon en los labios (tanto
superior como inferior) la que se manifies-
ta como una importante tumefaccion,
denominada macroqueilia. Esta induce a

()

Foto 3

la formacion de surcos en distintas direc-
ciones, sobre la mucosa de la boca, no
habiendo soluciéon de continuidad. Se
aprecia un notable color rojizo (eritema-
t0so) y desaparicién de la unién entre la
semimucosa labial y piel. (Fotos n° 2, 3, 4
y 5).

La importante eversion de ambos labios
hizo que el paciente respire parcialmente
por la boca, generandole una gran desca-
macién a nivel de la semimucosa.
(Queilitis exfoliativa) (Fotos n° 6y 7).

A la palpacién es notorio un edema lige-
ramente blando, homogéneo y renitente,
es decir que al liberar la presion vuelve a
su lugar sin dejar marcas isquémicas.
(Fotos n° 8y 9).

Presentd una lengua aumentada de
tamano y sobre la cara dorsal se aprecia-
ron gran cantidad de surcos en distintas
direcciones, sin presentar fisuras, lo cual
nos permitié hacer el diagndéstico de len-
gua escrotal o plegada, constituyendo el
segundo aspecto muy importante que
compone este sindrome. (Fotos n°® 10, 11
y 12).

A pesar del examen minucioso del enfer-
mo, no presentd pardlisis facial y en la
anamnesis mencioné no haberla padeci-
do (esta situacion seria la que completa la
triada diagndstica para este proceso).

El paciente no acusé situaciones prodro-
micas como hipertermia, cefaleas, seque-
dad ocular, enfriamientos o traumatismos
previos, aunque manifesté tener mucha
saliva de aspecto pegajoso especialmente
en la noche.

Se le solicitaron anélisis de sangre de ruti-

Foto 5
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na y coagulograma completo, no habien-
do alteraciones en los valores de referen-
cia, si bien algunos autores mencionan
que puede haber aumento en la veloci-
dad de sedimentacion globular, linfocito-
sis, eosinofilia periférica y aumento en los
valores de Ig A.

También se le solicité radiografia panoréa-
mica y periapical del sector anterior. En
las mismas se revelan imagenes con dis-
tintos tratamientos odontolégicos efec-
tuados en diferentes momentos, tales
como exodoncias en sectores alternados,
endodoncias en los sectores anterior y
posterior del maxilar superior, caries y res-
tauraciones de tipo estética y amalgamas.
En el sector anterior se observé un proce-
so periapical en relaciéon al elemento n°
21 que mostraba la presencia de un
perno mufén. (Fotos n° 13y 14). No obs-
tante, no presentaba grandes trastornos
de oclusion. (Fotos n° 15, 16y 17)

El paciente fue medicado con amoxicilina
mas acido clavulanico como preparacion
para efectuarle una biopsia del labio.

La misma se efectué tomando mucosa
del labio superior del lado izquierdo (el
més afectado), con un Punch de 5 mm de
didmetro, llegando a la profundidad del
corion y colocando sobre la herida polvo
de subgalato de bismuto y dos puntos de
sutura.

La descripcion histopatolégica mostré un
epitelio pavimentoso conservado y en el
corion la presencia de granulomas peque-
flos con células epitelioides, numerosos
linfocitos periféricos, histiocitos, ausencia

Foto 7

de necrosis central y como diagnéstico:
Granulomatosis Disciforme (Granuloma
de Miescher).

Con el diagnostico de certeza, se le solici-
t6 como tratamiento odontolégico y apo-
yando la teoria del origen infeccioso:
rehacer las endodoncias en elementos 11,
21 y 15; rehacer endodoncia en el 24 o
exodoncia, y eliminar posibles restos radi-
culares en zona del 26. No todos estos
tratamientos pudieron ser completados.
Se comenz6 el tratamiento general utili-
zando meprednisona 40 mg/dia en una
sola dosis por la mafana, durante 5 dias,
se baj¢ la dosis a la mitad los siguientes 5
dias y se continué mas tarde con una
dosis de mantenimiento de 10 mg/dia
hasta completar los 30 dias. Se combind
con Minociclina 200 mg/dia en la noche
durante 15 dias.

En la revisacion a los 30 dias, hubo algu-
na mejorfa con disminucién del cuadro
inflamatorio. Se continué con mepredni-
sona 8 mg/dia y se agregd difenidramina
200 mg. cada 12 hs. (Benadryl)

A la siguiente visita no se observaron
cambios, por lo que se decidié aumentar
la dosis de Meprednisona.

Cuatro meses después del comienzo del
tratamiento, la respuesta fue notoria, dis-
minuyendo el tamafo de los labios. En
consecuencia se suspende la medicacion.
En el control a distancia, cuatro meses
mas tarde, volvieron a aparecer los sig-
nos.

Se aplicaron infiltraciones intralesionales
con triamcinolona a razén de una por

Foto 8
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semana durante 5 semanas, obteniendo
remisiones parciales.

En visitas posteriores se efectuaron des-
gastes selectivos en algunos elementos
dentarios para eliminar factores traumati-
cos, se agregd Dapsona 100 mg. por dia
durante 30 dias, encontrando en el tiem-
po sélo una leve mejoria.

Finalmente el paciente desistié del trata-
miento.

DISCUSION

El llamado sindrome de Melkersson-
Rosenthal es una enfermedad de estirpe
inflamatorio-granulomatosa que fue des-
cripta por Melkersson en 1928 como ata-
ques de paralisis facial con edemas recu-
rrentes en los labios hasta que se hacian
constantes (2), luego por Rosenthal en
1931, quien describe las mismas altera-
ciones y les agrega la lengua escrotal (4).

Foto 13

Posteriormente es estudiada por Miescher
en 1945 quien la describe como queilitis
granulomatosa (7).

Se trata de un trastorno no muy frecuen-
te, cuya etiologia es desconocida hasta el
momento (5).

Presenta como caracteristica semiolégica
mas constante, una tumefaccién de los
labios denominada queilitis granulomato-
sa de Miescher cuya descripcién histolégi-
ca se corresponde con un infiltrado créni-
co de células epitelioides con patrones
sarcoidiformes, ademas del linfoplasmoci-
tario, se suma la lengua escrotal o cerebri-
forme y paralisis facial, que no siempre es
constante, constituyendo a veces formas
oligosintomaticas (6).

El aumento de tamafio de los labios
puede conducir a problemas funcionales
y estéticos (11).

Se aprecia en ambos sexos por igual, aun-
que algunos autores mencionan mayor
frecuencia en las mujeres (4).

Los diagnosticos diferenciales los estable-
cemos con: queilitis crénicas especificas
como la Blastomicosis Sudamericana o la
Leishmaniasis que son procesos que ter-
minan produciendo lesiones destructivas.
Los Hemolinfangiomas presentan conte-
nidos serosos y el edema de Quincke es
de evolucion aguda. La Sarcoidosis se pre-
senta como lesiones nodulares, aunque
algunos autores sostienen que se trataria
del mismo proceso (1).

Foto 14
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Etiopatogenia: es hasta el dia de hoy des-
conocida, pero se postulan diversas teori-
as sobre sus causas:

a) Causa infecciosa: las infecciones de ori-
gen odontégeno tales como necrosis pul-
pares y alteraciones periapicales, fueron
mencionadas como agentes causales y
forma parte de la estrategia terapéutica la
realizacion de tratamientos endodonticos,
existiendo resultados favorables para
algunos autores (10).

b) Origen alérgico: en algunos casos por
contacto con alimentos, cosméticos o uso
de anestésicos locales.

Hay autores que le agregan aumento en
la eritrosedimentacion, en las globulinas y
leucocitosis con receptores IL-2 (11).

c) Origen malformativo: se trataria de
una alteracion durante el desarrollo que
se podria asociar con megacolon, otos-
clerosis, coloboma de iris y edemas
compresivos que pueden provocar parali-
sis facial (1).

d) Origen hereditario: se encontré en
grupos familiares, especialmente en
hermanos (2).

Al parecer, en algun caso se encontré una
alteracion en el gen 9p 11, como algunos
cambios en patrones de HLA, pero esto
requerird de estudios posteriores para ser
confirmado (8).

e) Traumatismos y enfriamientos también
fueron reportados como implicados en la
génesis de este proceso (1).

Tratamiento: ningun tratamiento ais-
lado ni combinado ha resultado ser
completamente efectivo, por no cono-
cerse la etiologia y por el caracter
recurrente de la patologia.

No obstante, se han ensayado diferentes
alternativas: los corticosteroides son los
mas utilizados, especialmente por via sis-
témica, con reduccién progresiva de la
dosis (4). También su uso por via intrale-
sional (6), a razon de una infiltracion
semanal, llegando a las 5 semanas.

En el caso de infecciones, se han combi-
nado antibiéticos como amoxicilina, clin-
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damicina y metronidazol. Minociclinas y
limeciclinas (tetraciclinas de moderna
generacion, que poseen actividad anti-
granulomatosa, fueron mencionadas
(12)).

Se presentaron también experiencias con
inmunosupresores como la azatioprina y
el metotrexato: antiinflamatorios como
sulfasalazina y sulfapiridina; antihistamini-

Foto 16

tivo, pero tiene notorios efectos colatera-
les. No obstante, los resultados son mas
alentadores (4).

El tratamiento quirdrgico estd indicado
cuando haya lesiones extensas que no
responden a la medicacién (13).

En algunos casos fue necesario realizar
técnicas descompresivas para evitar la
paralisis facial (14).

Foto 17

CONCLUSION

Aunque han sido vistas remisiones espon-
taneas y evoluciones por brotes, el SMR
es una patologia de dificil resolucién tera-
péutica.

Se han ensayado diferentes técnicas tradi-
cionales para su tratamiento.
Especialmente corticoides, antibidticos e
inmunosupresores, con variados resulta-

cos como la difenidramina (12).
En los ultimos anos, la clofazimina se
muestra como el medicamento mas efec-
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