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RESUMEN

Se describe el caso de un paciente masculino de 56
aiios de edad, con edema hemifacial tanto en labio supe-
rior como inferios, asociado a pardlisis facial recurrente,
Al agravarse su cuadro clinico se apreciaron hallazgos
neurolégicos sugestivos de un proceso desmielizante,

INTRODUCCION

En 1928 Melkerson describe la asociacién de edema facial recurrente
y pardlisis facial. En 1930 Rosenthal al agregarle lengua plicata, conforma
la triada que caracteriza al sindrome. En la actualidad este sindrome es
considerado una entidad nosoldgica individual cuyas caracteristicas cifni-
cas parecen resultar de alteraciones neurovasculares o neuroldgicas circuns-
critas ocurriendo en individuos probablemente con uma predisposicidn
genética,

Asociado a la trfada bdsica, se puede observar el compromiso segmen-
tario del sistema nerviose central o periférico.



El motivo de este trabajo es presentar un paciente que ilustra esta in-
frecuente entidad a veces dificilmente diferenciable del edema angioneu-
rético.

MATERIAL Y METODOS
-Descripeifn del caso

Paciente masculino de 56 afios, referido a la Unidad de Dermatologfa
del Centro Médico Docente La Trinidad por edema de una mejilla y de los
labies, interpretados por su médico tratante como edema angioneurdtico.

Al examen de ingreso se observa al paciente angustiado, emocional-
mente labil, con una pardlisis periférica derecha, sialorrea, incogrdinacion
para la marcha, debilidad de los miembros inferiores, urgencia miccional
y parestesias en la cara anterior de ambos muslos. La mejilla derecha,
ambos labios y la mitad de la lengua estaban edematizados, y como con-
secuencia, el paciente emitia rongquidos intermitentes y estaba incapaci-
tado para hablar v tragar. La lengua presentaba ademds, una profunda
fisura medial (Figs. 1, 2).

En 1964, a la edad de 42 afios, el paciente sufrié un infarto del mio-
cardio; en 1976 fué tratado en Houston con aneurisectomia y puentes
aortocoronarios.

En 1969 el paciente sufrié un accidente cerebrovascular trombdtico,
involucrando la rama posterior de la arteria cerebral media derecha, que
deja como secuelas hemianopsia homdnima izquierda, hiperreflexia y
Babinski del mismo lado.

A partir de 1978, el paciente presenta episodios frecuentes de edema
hemifacial y labial, progresivamente mas intensos, interpretados por varios
médicos como de tipo angioneurdtico, los cuales respondfan rdpidamente
a dosis parenterales de 4 a 8 mg de dexametasona. En ataques sucesivos
se hiza aparente la necesidad de aumentar paulatinamente la dosis de es-
teroides para obtener la resolucién del cuadro. El dGlitimo episodio de ede-
ma respondid minimamente a mdiltiples dosis de dexametasona, adminis-
tradas durante las primeras 72 haoras, por fo cual se suspendi6 su uso, con-
tinuando uma paulatina mejorfa, pero sin ocurrir la resclucidn completa
del edema facial ni de la pardlisis, atin a los tres meses.

Los siguientes exdmenes de laboratorio fueron realizados: a) Hema-
tologfa completa (realizados en el contador de células Clay-Adams')
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Fig. 1.— Edema y pardlisis facial derechos.

b) Determinacion de inmunoglobulinas (método de inmunodifusion ra-
dial {s, 15); ¢} VDRL; d) Anticuerpos antinucleares (Método de inmuno
florescencia con substrato de higado de rata); e) Inhibidor de la C1q es-
terasa (o).

RESULTADOS
A} Hematologia completa. Globulos rojos: 4.900.000 mm3; hemo-

globina 14,4 ¢/d!; hematocritc 48%; leucocitos 8.413 mm?®, con 81% de
segmentados, 14% linfocitos y 5% monocitos; plaquetas 215.000 mm?3.
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Fig. 2.— Fisura lingual y caida del labio superior derecho.

B) Determinacion de inmunoglobulinas, IgG: 940 mg/dl (VN:800-
1801 mg/dl); IgM: 140 mg/d! (VN: 54-200 mg/dl); [gA: 420 mg/di (VN:
113-653 mg/dl).

C) VDRL. Noreactivo.
0} Anticuerpos antinucleares. Negativo.
E) Inhibidor de C1q esterasa. 21,3 mg% (VN: 18-25 mg%)

El Gnico pardmetro de laborataria que se encontrd elevada fué la ve-
locidad de sedimentacion globular (V.S.GJ, que se encontré en 19 mm
(1a. hora) (VN: hombres: 0-9 mm) (Wintrobe).
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DISCUSION

Dado lo infrecuente de esta entidad, evidenciado por la escasez de
trabajos publicados al respecto, asf como por el hecho de que en su ma-
yorfa se trata de informes de casos individuales, se ha hecho muy dificil
obtener conclusiones de su etiopatogenia o sobre los resultados de los dis-
tintos métodos terapduticos.

Con respecto a su etiologfa, los siguientes factores han sido incrimi-
nados:

1} Genética: ya que la lengua escrotal puede estar presente en fami-
liares infectados (3, &, s).

2) Bacteriano: la tuberculosis ha sido asociada en base de hallazgos
de granuloma en tejidos afectados(10); ademds, infecciones dentarias,
dticas o farfngeas, han sido asociadas al desencadenamiento de ataques de
edema y pardlisis (7).

3} Viral: algunos casos en que el edema fué precedido por ataques de
herpes simple (1, ), zoster (12), o gripe, han sido reportados.

4) Neurolgicos: ya que algunos pacientes mejoraron con la descrom-
presion del nervio facial a nivel del ducto de Falopio(2).

5} Inmunolégice: basado en multiples hallazgos clinicos y patoldgicos,
tales como similirades clfnicas con el edema angioneur6tico, presencia de
granulomas, alteraciones de la inmunidad celular (s}, y posible respuesta
al uso de cortico esteroides.

Sin embargo, ninguna de estas hip6tesis acerca de la etiologfa del
Melkersson-Rosenthal, estd fundamentada en series adecuadamente am-
plias de observaciones, por 10 tanto, su valor s por ahora solamente espe-
culativo,

En nuestro paciente aparte de la trfada cldsica de edema y pardlisis
hemifacial recurrente, que iuego se hicieron persistentes, y lengua plicata,
llama la atencién la profusion de hatiazgos neuroldgicos sugestivos de un
proceso desmielinizante,

Es de hacer notar que la pardlisis facial periférica que acompaiia a
estos ataques, estd ocurriendo en el lado opuesto al que se verfa de ser de-
bida a la oclusi6n de la arteria cerebral media derecha en su rama postarior,
que predeciera por 9 afios a la enfermedad actual del paciente. Como una

65



observacion discrepante a la de anteriores informes de disminucién de la

salivacion (13), en nuestro paciente ocurrié una profusa sialorrea durante
U mas reciente crisis.

Nuestra impresién desde el punto de vista terapéutico, es la de que si
bien el uso de dexametasona parecfa controlar los atagues més leves, su
uso sin éxito en el mds reciente y severo episodio sugiere que el beneficio
era coincidental,

En conclusifn en el paciente aqu( presentade, el diagndstico se basd
en: 1) Trfada cldsica descrita por Melkerson y Rosenthal. 2) En el des-
carte de otras posibles causas de edema facial, tales como: edema angio-
neur6tico de tipo alérgico o hereditario {debido a deficiencia de inhibidor
de Ciq esterasa), casos en los que el edema es transitorio y desaparece
totalmente entre los atagues; el sindrome de Ascher, en el cual el engrosa-
miento labial y facial es causado por redundancia de tejido salivar, que estd
presente desde la infancia, y que adem4s va acompafiado de blefarocalasia.
3) Y en que el cuadro neurol6gico, sugestivo de un proceso desmielini-
zante, es similar al previamente descrito ocurriendo en esta entidad (14).

ABSTRACT

Melkersson-Rosenthal Syndrome. Report of one case and Bibliographic
review. Abramovits W., Mogollén A., Malagola L., Fergie J. (Unidad de
Dermatologia y Unidad de Neurociencias, Centro Médico Docente La
Trinidad, Apartado 80474. Caracas y Hospital Universitario de Caracas,
Universidad Central de Venezuela, Caracas-Venezuela). Invest Clfn 24(2):
61-67, 1983.— A case of a 56 year old male patient with hemifacial oede-
ma in the superior and inferior lip, associated to recurrent facial paralysis
is described. As his clinical picture agravated neurologic findings were
apparent suggestive of a demyelinated process.
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