MEDICINA EN IMAGENES

Paralisis facial vy edema labial recurrente
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Caso clinico

Se trata de una mujer de 44 afios de edad, sin antecedentes patolégicos de interés, remitida para
estudio al presentar desde hacia un afio episodios recurrentes y autolimitados de edema orofacial y
labial de inicio stbito. En la Gltima semana el cuadro se acompané de tumefaccion bilateral de am-
bos parpados, no eritematoso, no doloroso ni pruriginoso, asi como de pardélisis facial derecha que
apareci6 en los dos dias previos a la consulta.

En la exploracion fisica destacaba la presencia de pardlisis facial derecha infranuclear, tumefaccion
de ambos labios y lengua engrosada v rugosa (figs. 1, 2 y 3).

Los estudios complementarios practicados, hemograma, velocidad de sedimentacién globular
(VSG), bioquimica elemental, proteina C reactiva (PCR), radiografia (Rx) de térax, determi-
naciéon de autoanticuerpos (anticuerpos antinucleares [ANA], antigeno nuclear extraible [ENA]),
enzima convertidora de la angiotensina (ECA), elemental de orina y Mantoux fueron norma-
les o no significativos.

Fig. 2. Pardlisis facial infranuclear derecha.

Fig. 1. Se puede apreciar la presencia de una lengua engrosa-
da y muy rugosa.

Fig. 3. Apreciamos un marcado engrosamiento de ambos labios.
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Evolucién

Con los datos anteriormente expuestos se procede a
la biopsia de la mucosa del labio inferior, observando-
se granulomas no caseosos con células gigantes de
Langhans, compatible con el diagnéstico de sindrome
de Melkersson-Rosenthal. Se inici6 tratamiento con
60 mg/dia de prednisona, con lo que desapareci6 la
paralisis facial y la tumefaccién palpebral.

Diagnéstico

Sindrome de Melkersson-Rosenthal.

Discusion

El sindrome de Melkersson-Rosenthal es un término
que comenzd a usarse en 1949 para describir una en-
fermedad neuromucocutanea compleja, con presen-
tacion, gravedad y evolucion variables y dificiles de
predecir.

Esta es una enfermedad cuya prevalencia estimada es
del 0,08%, aunque se cree que esta infraestimada
porque, en opinién de algunos autores, muchos pa-
cientes al presentar sintomas leves, en muchas oca-
siones autolimitados, no solicitarian asistencia médi-
ca'. Generalmente aparece en la segunda o tercera
década de la vida y con un ligero predominio en el se-
xo femenino.

Su etiologia y mecanismos fisiopatolégicos son aiin
desconocidos. Posiblemente sean de naturaleza multi-
factorial, de tal manera que, sobre una base genéti-
ca?, diferentes agentes infecciosos (micobacterias, es-
piroquetas, herpes, etc.)** o medioambientales sean
capaces de desarrollar una reaccién inflamatoria de
naturaleza autoinmune o alérgica local .

El cuadro clinico tiene una triada clasica que, aunque
es diagnostica de la enfermedad, su apariciéon es muy
poco frecuente (se estima que entre el 10%-25% de los
casos): parélisis facial, edema facial y lengua plicata.
Hay autores que consideran una forma monosinto-
matica de la enfermedad denominada queilitis granu-
lomatosa de Miescher’, caracterizada por la aparicion

Gnicamente de las lesiones labiales y que esta relacio-
nada con otros cuadros de etiologia autoinmune como
la enfermedad de Crohn ®° y el sindrome de Sjdgren.
Ademas se han descrito formas oligosintomaticas
de la enfermedad cuando aparecen combinaciones de
dos de las tres manifestaciones de la triada tipica, po-
siblemente mas frecuentes que la forma clasica com-
pleta.

Dada la multitud de teorias etiopatogénicas formula-
das y el desconocimiento de las mismas es muy dificil
la obtencién de un tratamiento especifico para esta
enfermedad. Se han ensayado miiltiples agentes (tali-
domida, dapsona, inyeccién intralesional de triamci-
nolona, clofacimina, minociclina, esteroides, interfe-
rén, etc.) con resultados dispares '°. Hoy dia el tnico
tratamiento que se recomienda es puramente sinto-
matico.
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