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Sindrome de A Sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) é caracterizada pela triade: edema orofacial recorrente, paralisia facial
Melkersson-Rosenthal, e lingua fissurada. Ela é uma desordem rara e pode se manifestar na forma oligossintomatica ou monossintomatica.
Pediatria, No relato atual, apresenta-se uma paciente de 13 anos, com paralisia facial periférica e cefaleia didria desde os 8
Paralisia facial. anos de idade, principalmente em regido temporal e frontal, em masseteres bilaterais e holocraniana, com dor em

periodos noturnos sem sinais de alerta. Apds o primeiro episddio de paralisia facial, manteve seguimento ambulatorial,
com melhora parcial dos movimentos de pélpebras e desvio labial, sendo estabelecido o diagnédstico de Sindrome
de Melkersson-Rosenthal devido a presenga de paralisia facial periférica persistente, dois episddios de lingua plicata
e edema orofacial em crises. Ressalta-se a importancia de realizar o diagndstico precoce e o tratamento adequado
para a melhora da qualidade de vida e investigagdo de doenca sistémica subjacente, podendo ou ndo estar presente.

Keywords: Abstract

Melkersson-Rosenthal Melkersson-Rosenthal Syndrome is characterized by the triad: recurrent orofacial edema, facial paralysis and fissured
Syndrome, tongue. It is a rare disorder and it can manifest itself in oligosymptomatic or monosymptomatic form. In this report, a
Pediatrics, 13-year-old patient is presented with peripheral facial paralysis and daily headache since the age of eight, mainly in the
Facial palsy. temporal and frontal regions, in bilateral masseters and holocranial, with pain at night without warning signs. After the

first episode of facial paralysis, she continued outpatient follow-up with partial improvement in eyelid movements and
lip deviation. The diagnosis of Melkersson-Rosenthal Syndrome had been established due to the presence of persistent
peripheral facial paralysis, in addition to two episodes of plicated tongue and orofacial edema in crises. The importance
of carrying out early diagnosis and appropriate treatment to improve quality of life and investigation of an underlying
systemic disease, which may or may not be present, is highlighted.
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ASindrome de Melkersson-Rosenthal é uma desordem
neuroldgica rara, cuja triade classica consiste em edema oro-
facial recorrente, paralisia facial periférica e lingua fissurada
de forma episddical; porém, pode também se manifestar nas
formas oligossintomaticas ou monossintomatica em crises2.
Sua patogénese é incerta, limitando o tratamento, mas sabe-se
gue estd associada a fatores hereditarios, alérgicos e infeccio-
sos, além de poder ser decorrente de traumas locais ou de
disfuncdo do sistema nervoso parassimpatico’4.

Normalmente, os primeiros sintomas surgem entre 25 e
40 anos, sendo uma condicdo rara na infancia e adolescéncia,
com média de aparecimento entre 7 e 12 anos nesse grupo®.
Quando presente a triade completa, o diagndstico é clinico,
sendo os exames complementares necessarios para descartar
diagndsticos diferenciais e secundarios®. Ndo ha consenso
sobre o tratamento ideal, mas este consiste geralmente na
administracdo de imunossupressores e medicamentos sin-
tomaticos.

Apesar dararidade da doenca, é fundamental o conhe-
cimento dessa sindrome pela comunidade médica, com intuito
de evitar subdiagndsticos e consequentes lesdes irreversiveis.

Paciente do sexo feminino, 13 anos de idade, procu-
rou hospital pediatrico terciario por apresentar lombalgia
ha 9 dias. Apds 1 semana, iniciou com cefaleia biparietal e
paralisia facial periférica (House-Brackmann grau 1V). Previa-
mente, apresentava cefaleia cronica didria desde os 8 anos
de carater tensional. No exame neuroldgico da admisséo,
constatava-se apenas paralisia de carater periférico, com
tomografia de cranio sem alteragGes, prescrito corticoterapia
com prednisona 40mg/dia por 5 dias, com resolugdo parcial
do quadro clinico. Dois meses apds o primeiro internamen-
to, a paciente apresentou novo episédio de paralisia facial,
voltando ao atendimento. Nessa situacdo, solicitada resso-
nancia magnética de cranio, que revelou assimetria e ténue
impregnacdo ao meio de contraste paramagnético junto ao
aspecto antero-superior do conduto auditivo interno esquer-
do, na projecdo do segmento intracanalicular do nervo facial
esquerdo (Figuras 1 e 2), corroborando a hipétese aventada
pelo médico assistente de processo inflamatdrio/infeccioso
(neurite facial) na dependéncia de correlagdo com os dados
clinicos e laboratoriais. A conduta tomada foi alta com pres-
cricdo de hidrocortisona por 5 dias.

Figura 1. Assimetria e ténue impregnac¢do ao meio de contraste paramagnético junto ao aspecto antero-superior do conduto auditivo
interno esquerdo, na projegdo do segmento intracanalicular do nervo facial esquerdo.
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Figura 2. Assimetria e ténue impregnac¢do ao meio de contraste paramagnético junto ao aspecto antero-superior do conduto auditivo
interno esquerdo, na projegdo do segmento intracanalicular do nervo facial esquerdo.

Ap0ds 3 meses, a paciente retorna por episédios de lipo-
timia, nduseas, edema orofacial especialmente em labios su-
periores e cefaleia didrios desde maio do mesmo ano, além de
lingua plicata notada no exame fisico, sem melhora da paralisia
facial e da dor ocular. A terapéutica decidida foi a prescri¢dao de
600mg/dia de carbamazepina, 50mg/dia de sertralina, colirio
lubrificante e pomada oftalmoldgica composta de acetato de
retinol, metionina e cloranfenicol. Devido aos episédios em
surto de paralisia facial e edema orofacial recorrente, junto ao
achado de lingua plicata, aventada a hipétese de SMR.

Apds 7 meses da ultima consulta em emergéncia,
paciente retorna ao ambulatério de neurologia infantil, com
gueixa de edema orofacial e cefaleia bifrontal, associada a
fotofobia e ndusea, sem melhora da paralisia facial. A inves-
tigacdo de doengas autoimunes foi negativa. Nos intervalos
das consultas, havia grande insatisfacdo de ndao haver uma
cura ou remissdao completa dos sintomas, com uso de multi-
plas farmacoterapias. Houve ajuste da farmacoterapia para
gabapentina 900mg/dia, ciclobenzaprina 5mg/dia e fluoxetina
40mg/dia, devido a baixa resposta da dor neuropatica com a
carbamazepina, além de farmacos que atuassem no quadro
psicolégico comérbido adquirido. Manteve-se com as mesmas
medica¢des com seguimento até os 18 anos, com melhora
progressiva da paralisia facial, principalmente em segmento
superior da face, mas ainda com quadro sequelar discreto em
em regido inferior — desvio de rima e assimetria —, notadas
ao sorriso forcado (House-Brockmann I1). O dltimo esquema
terapéutico foi o mais efetivo, com melhora das queixas e re-
missdo do quadro recorrente, sendo encaminhada ao servigo
de Neurologia aos 18 anos para seguimento em outro servico.

Apenas em um terco dos casos da sindrome o quadro
clinico consistira na triade classica, uma vez que os sintomas
podem ocorrer de forma isolada, com intervalo que varia
de meses a anos. O principal achado é o edema orofacial
ipsilateral a paralisia e, quando presente, tem as seguintes
caracteristicas: ndo eritematoso, assimétrico, ndo pruriginoso
eindolor; normalmente observado no labio superior, mas pode
acometer bochechas, labio inferior, nariz, palpebras e regido
temporal®. A paralisia facial pode ser unilateral ou bilateral,
completa ou incompleta, e, conforme a doenca progride,
torna-se mais frequente, podendo afetar o nervo corda do
timpano, culminando em disturbios auditivos. A lingua fis-
surada ou plicata consiste em uma variagdo anatdmica sem
significado patoldgico®. Pacientes com essa condigdo também
podem apresentar migranea, comprometimento de outros
pares cranianos, hiperacusia, alteracdes oftalmoldgicas e
disfuncdo das glandulas salivares e lacrimais, principalmente
apos surtos repetidos*®.

O diagnéstico clinico pode ser feito quando dois ou trés
elementos da triade estdo presentes. Na presenca de apenas
um, faz-se necessaria bidpsia mucocutanea, geralmente de
Iabios ou palpebra, com evidéncia de queilite granulomatosa
ou infiltrado linfocitico perivascular. A complexidade do quadro
clinico, somada a etiologia desconhecida, dificulta o diagnosti-
co, fazendo com que muitos casos sejam subdiagnosticados e
a média entre aparecimento e diagndstico seja de 4 a9 anos?.

A investigacdo de outras causas consiste em exame
neurolégico focado nos nervos cranianos, otoscopia, acuidade
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visual e auditiva. As investiga¢Oes laboratoriais sugeridas sao
hemograma, glicemia, provas de atividade inflamatdria, fungdo
renal e hepatica, tomografia e ressonancia de cranio, radio-
grafia de térax, niveis de enzima conversora de angiotensina,
fatores antinucleares, anticorpos antineutréfilos citoplasma-
ticos, funcdo tireoidiana, avaliagdo oftalmoldgica, potencial
evocado visual e auditivo e estudos de condugdo nervosa do
nervo facial. Toda essa investigagao foi realizada na paciente do
caso, sem sinais para doenga secundaria subjacente, além de
acompanhamento de longa data sem aparecimento de novos
sintomas. Investigagdes pormenorizadas mais dependentes da
causa-base secundaria de acordo com cada paciente sdo prova
tuberculinica, caridtipo, colonoscopia para doenga inflamatéria
intestinal, auséncia do inibidor de C1 para angioedema here-
ditario e sequenciamento de nova geragdo®.

Devido a raridade da doenga e a complexidade em
estabelecer o diagnéstico, a SMR permanece como um
diagnéstico de exclusdo. E fundamental descartar condigdes
congénitas associadas a paralisia do nervo facial, tais como a
sindrome de Mobius, sindrome de Goldenhar, paralisia pseu-
dobulbar congénita e sindrome de Arnold-Chiari. Traumas
obstétricos que resultam em paralisia facial também devem
ser considerados, especialmente nos casos de utilizagcdo de
férceps, macrossomia fetal, prematuridade ou parto cesareo.
Adicionalmente, é necessario excluir doengas infecciosas que
causam paralisia uni ou bilateral do nervo facial, como aquelas
provocadas pelos virus Herpes simplex, Varicela-zoster, Epstein-
-Barr e Citomegalovirus, além de infecgGes por Mycobacte-
rium tuberculosis e Treponema pallidum. A doencga de Lyme,
particularmente em areas endémicas, deve ser investigada
como uma causa comum de paralisia facial aguda em criangas.
Ademais, doengas granulomatosas, como sarcoidose e doenga
de Crohn, também podem simular a SMR. Por fim, é crucial
afastar causas de edema orofacial: angioedema hereditario
ou alérgico, granulomatose com poliangeite; causas de lingua
plicata: deficiéncia de vitamina B12*.

Apesar de existirem diversas teorias para explicar a
etiologia da SMR, sua fisiopatologia ainda é incerta, conse-
guentemente o tratamento ainda é questionavel. A terapia
com corticosteroides para manejo do edema orofacial e da
paralisia facial é proposta devido a desregulagao imune e
tendéncia alérgica associadas a sindrome, com melhora apro-
ximada de 50%-80% e redugdo da recorréncia em 60%-75%,
sendo utilizados por até 14 dias, com utilizacdo de pulsoterapia
apenas nos casos graves'. Ha outras abordagens sintomaticas
propostas, como o uso de triancinolona acetonida ou lidocaina
intralesional, antibidticos, fluoxetina, outros imunossupresso-
res, imunobioldgicos e, em alguns casos selecionados, trata-
mento cirdrgico, sendo ainda necessarios mais estudos para
comprovagdo da eficacia de cada uma dessas abordagens'?.

No presente relato de caso, a paciente foi diagnosticada
com SMR oligossintomatica, apresentando-se apenas em
uma ocasido com a triade completa, tendo sido tratada
com medicagGes para dor crénica e corticosteroides. Além
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da farmacoterapia, é necessario um acompanhamento
multiprofissional, especialmente com a equipe de saude
mental, devido ao seu possivel comprometimento da imagem.

A Sindrome de Melkersson-Rosenthal, apesar de sua
raridade, apresenta um quadro clinico complexo que pode
dificultar o diagndstico e o manejo adequado, principalmente
em pacientes pediatricos, populacdo de maior escassez dos
casos. O caso da paciente demonstrou a importancia de uma
abordagem abrangente, considerando a variedade de sinto-
mas que podem se manifestar, desde a paralisia facial até o
edema orofacial e a lingua fissurada, os quais podem ndo ser
sincrénicos com apresentagdes em intervalos longos, exigindo
acompanhamento longitudinal.

O tratamento, embora ainda em debate, obtém
beneficio do uso de corticosteroides e outras intervengées
sintomaticas, mostrando-se eficaz em muitos casos, com ob-
jetivo de minimizar complicag¢des irreversiveis, pois mesmo a
sindrome se apresentando classicamente de forma episédica
com remissdo completa dos sintomas, podem ocorrer sintomas
residuais e sequelas aos afetados, que podem ser minimizadas
com acompanhamento e tratamento precoce, com reabilita-
¢do motora. Dessa forma, a importancia de ndo haver atraso
diagnédstico e do acesso as terapias medicamentosas e ndo
medicamentosas.

Além disso, o acompanhamento multidisciplinar, es-
pecialmente no que diz respeito a saude mental, é essencial
para melhorar a qualidade de vida dos pacientes e minimizar
os impactos emocionais da condicdo, principalmente na faixa
etaria adolescente; fase, em que a estética comeca a ser valo-
rizada com intuito de pertencer ao meio. O atraso na terapia
pode resultar em recidivas e graves problemas sociais decor-
rentes das alteragGes faciais; algumas vezes, permanentes e
sequelares, como aconteceu no caso apresentado. A educagdo
continuada da comunidade médica sobre a SMR é crucial para
reduzir os subdiagndsticos e promover intervengées precoces,
evitando sequelas permanentes e melhorando o prognéstico
dos afetados por esta sindrome.
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