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Bevezetés

A Melkersson-Rosenthal szindroma (MRS) ismeretlen etiologiaju tlinetegytittes,
amit a nervus facialis recurrens bénulasa, barazdalt nyelv és orofacialis oedema
jellemez. A triasz egytittes megjelenése ritka, monoszimptomas el6fordulas a
jellemzo.

Esetismertetés

Az 53 éves feérfi 2000-ben jelentkezett elsé alkalommal ambulanciankon 5 napja
fennallo, progredialo jobb oldali exophthalmus miatt. A beteg elmondasa alapjan
idonként jobban, maskor kevésbé boltosult el6 jobb szeme, als6 és felsd szemhé-
ja megduzzadt. Ekkor latasélessége mindkét szemén 1,0, szemnyomasa 14
Hgmm volt. Hertel vizsgalat a jobb szem 4 mm-es eloboltosulasat mutatta (102
alapon 19/15 mm). Echografiaval a musculus rectus internus atmeéréjét jobb
oldalon 4,3 mm-nek, bal oldalon 3,6 mm-nek, a nervus opticus vastagsagat 3,8
illetve 3,5 mm-nek mértiik. A klinikai kép és a kiszélesedett izomatmérok miatt
endocrin orbitopathia lehetosége vetodott fel. A beteget endocrinologiai szakvizs-
galatra iranyitottuk, de a vizsgalati eredményekkel nem jelentkezett.

2002-ben, amikor stabilla valt jobb oldali exophthalmusa és als6 szemhéj duz-
zanata, az elvaltozas infectiosus eredete vetodott fel. Per os Doxycyclint (doxycy-
clin, Sanofi-Aventis) és Ultracortenol (prednisolon acetat, Novartis) cseppet
kapott. (1)

Feltételeztiik, hogy a kezelés hatasos volt, hiszen a beteg csupan masfél év
mulva, 2004-ben jelentkezett. Latasélessége mindkét oldalon 0,7 , szemnyomasa
12 Hgmm volt. Az echografiai vizsgalat a m. rectus internust 5,7/4,2 mm-nek, a
n. opticus vastagsagot 3,2/2,5 mm-nek meérte. Jobb oldalon a Tenon rés is
kiszélesedett és az orbita valamennyi képlete oedemas fellazulast mutatott. (1.
abra) Ekkor ismeét felvetodott a korkép endocrin eredetének lehetésége. A TSH,
FT4 és FT3 eredményei alapjan euthyreosist irtak le, illetve a pajzsmirigy
echografiai leletei sem mutattak eltérést.
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A beteg ismételt megjelenését par hét mulva a tompa, jobb orbitatajra
lokalizalodo fajdalom és latoterének progressziv besziikiilése indokolta. Hertel
vizsgalat csupan 0,5 mm oldaldifferenciat mutatott. A m. rectus internus
vastagsaga fokozodott (5,7/4,2 mm), a n. opticus atméré nem valtozott. A
Goldmann latotér mindkét oldalon 15°-nyi latétér szikiiletet mutatott.
Tekintettel a valtozoé opticus atmérore és az orbitalis folyamat okozta esetleges
kompressziora, elektrofiziologiai vizsgalatokat végeztiink. A VEP és PERG vizs-
galat eltérést illetve oldaldifferenciat nem mutatott. Azonban a chronicus gyul-
ladast, mint korokot nem lehetett elvetni. Cataflam drazsé (diclophenac, Novartis)
és Voltaren Ophta csepp (diclophenac, Novartis Ophthalmics) terapiat inditot-
tunk. A beteg panaszai (fajdalom, latotér sziikiilet) nem sziintek, st az echogra-
fia a tiinetmentes bal oldali orbita és szemizmok fokozodo duzzanatat mutatta.
Sarcoidosist és TBC-t a pulmonologiai szakvizsgalatok kizartak.

Az elvégzett CT vizsgalat pseudotumor orbitae diagnozist véleményezett.
Tekintettel a fokozodo exophthalmusra és latasromlasra, felvételt javasoltunk
klinikankra megadozisu intravénas steroid kezelésre a neuropathia illetve a n.
opticus karosodas kivédése céljabol. 3 napig 1000 mg intravénas Solu-Medrolt
(methylprednisolone sodium succinate, Pfizer) kapott, majd a hatodik naptol 64
mg-os per os adagolasra tértiink at. A kezelés hatasara latasélessége javult,
exophthalmusa csokkent.

14 havi tiinetmentesség utan a beteg ismét jelentkezett jobb szem exophthal-
musa és a fajdalom kiujulasa miatt. A recidiva miatt a beteg ekkor mar bele-
egyezett az orbita biopsia elvégzésére a tényleges koroki tényezo tisztazasa
céljabol. A pathologiai vizsgalat vasculitis szert perivascularis plasmasejteket és
lymphoid sejteket irt le a szovettani mintaban. Histiocytak és eosinofil granulo-
cytak is lathatok voltak a harantesikolt izomrostnyalabok kézott. A fenti szovet-
tani eltérés illetve a klinikai adatok alapjan a Melkersson-Rosenthal szindréma
diagnozisa allithato fel.

A regressziot nem mutato exophthalmus és a betegség chronicus gyulladasos jel-
lege miatt radioterapia sziikségessége vetodott fel. Az Onkoterapias Intézet pro-
tokollja 3 hétig napi 1 Gray dozisu sugarazast, 2 honap sziinetet, majd ismételt
radioterapiat javasol. A sugarkezelés megkezdésekor a beteg panaszai nemhogy
nem sztintek, hanem azonnal fokozodtak, igy megtagadva e kezelést, klinikankon
jelentkezett a steroid terapia megismétléséert. (3. abra) Ekkor latasélessége 0,85
illetve 0,6 volt, latotere mindkét oldalon 10°-ra sztiktilt. (4. abra)

A steroid terapia masnapjan mar rapid javulas mutatkozott. Az exophthalmusa
csokkent, fajdalma, kettoslatasa megsziint, latotere 30°-ra javult. (5. és 6.abra) A
recidivak miatt ekkor a steroid terapiat csékkeno dozisban (64-32-16-8 mg) egy
honapig folytattuk. Latasa a kezelés befejezésére mindkét oldalon 1,0 lett.

A terapia megsziintével a szemhéj duzzanat és az exophthalmus is ujra kezdett
kialakulni. Az irodalmi adatok alapjan 6 honapig Klion (metronidazol, Richter) és
havonta egy steroidot rendeltiink (10mg/ml a lézioba). Azéta 8 hoénap telt el,
beteg kontrollra nem jelentkezett, igy feltehetéen szemészeti panasza nincs.
Jelenleg a Ful-Orr-Gégészeti  Klinikan részestil kezelésben jobb oldali hal-
lasvesztés miatt.
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Megbeszélés

A Melkersson-Rosenthal szindroma idiopathias, granulomatosus gyulladason
alapulo tinetegytuttes. Nokon és férfiakon egyenld aranyban fordul el6, a popula-
ci6 0.08 %-at érinti. Pathomechanizmusa ismeretlen. Ktilénbozo viralis illetve
bakterialis agensek szerepe (HSV, Leptospira, Candida, Mycobacterium tubercu-
losis, Streptococcus C) feltételezheto. Genetikai ok valamint allergia, adenoid,
tonsillaris és odontogén infekciok lehetésége is felmertil az etiologiai tényezdok
kozott.(2)

A tiinetekeért felelossé tehetd gyulladas okozta nyirokkeringési zavar, valamint a
fertozésekkel szembeni sejtes védekezeés.

A szindroma legfontosabb tiinetei a visszatérd orofacialis oedema, a n. facialis
dysfunctioja illetve bénulasa és a barazdalt nyelv. A rohamokban jelentkezo oede-
ma tobbszori recidiva utan allandésulhat, tomoétt tapintasava valhat. Minor tiinet
lehet a migrén, az otosclerosis, hyperplasticus gingivitis, buccalis és szemhéj
duzzanat valamint a nyaltermelés elégtelensége. (3,4)

A biztos diagnozist a szovettani vizsgalat adja.

A Melkersson-Rosenthal szindroma ritkan eléfordulo szemészeti tiineteit eloszor
David Paton irta le.(8) Leggyakrabban a lagophthalmus jelentkezik. Fajdalmatlan
szemhéj oedema mellett jellemzo a szemre lokalizalodo €go érzés a kialakulo ke-
ratitis sicca miatt. Megjelenhet periférias cornea homaly is. Néha a recurrens
exophtalmus kétoldali, de leirtak egy-egy eset kapcsan neuritis retrobulbarist és
a m. rectus medialis paralysisét is.(7)

A mi betegiinkén nem a gyakran el6fordulo csokkent kénnytermelés, lagophthal-
mus vagy keratitis sicca jelentkezett, hanem a ritkan el6fordulé recurrens exoph-
thalmus. Bar a masik oldalon nem volt exophthalmus, a musculus rectus inter-
nust a normalisnal vastagabbnak meértiik és latotér szukiilet is kimutathato volt.
A differencial diagnosztikaban szerepet jatszo korképeket az 1. sz. tablazatban
foglaltuk 6ssze. Az exophtalmus leggyakoribb okat, az endocrin orbitopathiat
hormonszintek ellenérzésével kizarhatjuk. A neoplasztikus orbita folyamatoktal,
a metastaticus tumoroktél, és az intracranialis, vascularis elvaltozasoktol
képalkoto eljarasokkal kiilénitheto el a MRS. Ritkabban el6fordulé betegségek,
mint a Non- Hodgkin lymphoma, a gyermekkori acut leukemia, Wegener granu-
lomatosis, Hand-Schiiller-Christian betegség a szovettani vizsgalattal zarhatok ki.

Terapias lehetéségek

A Melkersson-Rosenthal szindroma jelenleg még nem gyogyithato. A terapias
probalkozasok hatasa révidtavon csokkenthetik a tiineteket, mint a mi
esetiinkben is, de gyogyulast még semmilyen gyogyszerrel vagy kombinalt gyogy-
szeres kezeléssel nem sikertilt elérni. Leirtak néhany esetben spontan remissziot,
de a tiinetek egy id6 utan ismét megjelentek.

A lokalis és szisztémas steroid terapia kombinacioja a leggyakoribb és szemészeti
manifesztacio esetén a kompresszio okozta opticus karosodas megelozésére a
legjobb eredményt hozo terapias probalkozas.
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Feltételezve a betegség fertézéses eredetét, clofazimine, hydroxichloroquine, sul-
phasalazine, thalidomide tartalmu gyogyszerekkel is probalkoztak monoterapi-
aban vagy steroiddal kombinalva. Ezek a kezelések tobbnyire csak rovid tava
javulast hoztak. (2, 5, 6, 9)

A Szegedi Onkoterapias Intézet szerint lehet radioterapiat antiinflammatorikus,
antiproliferativ dézisban alkalmazni.

Nagyfoku és terapiarezisztens szemhéj oedema és exophthalmus esetén sziikség
lehet a dekompresszio sebészi megoldasara.

A Melkersson-Rosenthal szindroma ritkan eléfordulo betegség, de a szemészeti
gyakorlatban fél vagy kétoldali exophthalmus esetén gondolni kell ra. Gyogyitani
nem lehet, de megfelelé kezelés és kontroll mellett tiinetmentes allapot érheté el
illetve a kinjulasok idétartamat, sulyossagat csékkenteni lehet.

1. 4bra A jobb oldal A és B képes 2. abra A beteg jobb szemén
echogrifiai képe: a hegesen meg- lathaté az exophthalmus illetve
vastagodott musculus recnus az oldaldifferencia

internus, nervus opticus és
kiszélesedett Tenon-rés

I - & 7

1. tablazat Az exophthalmus dif-
ferencidldiagnosztikai lehetdségei

3. dbra A jobb szemérdl késziilt L Endocrinolégial ok
felvétel a terapia megkezdése elott o asasnl

= —~ II. Térszdkits folyamatok:
2 A. Tumorok:

1. Primer orbita tumorok:

- Haemangioma

- Retinoblastoma

- Angioma

- N. opticus glioma

- Gl. lacrimalis cc.

- Neurofibroma

- Rhabdomyosarcoma
2. Metastaticus tumorok:

- Mellkas cc.

- Prostata cc.

- Vese cc.

- Melanoma malignum
3. Egyéb tumor:

- Gyermekkori Acut Leukemia

Leukemia

- Non hodgkin lymphoma

B. Vascularis ok:

- Carofis fistula

- Retrobulbaris vérzés

- Arterias aneurysma

Il Ritkan el6fordulé rendszerbetegségek:

- Wegener granulomatosis

- Hand-Schiller - Christian
betegség
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4. abra Goldmann latétér: mindkét oldalon lathaté koncentrikus latotér

sziikiilet a terapia megkezdése elott

jobb oldal bal oldal

5. 4bra A beteg jobb szemérdl késziilt felvétel a terdpia masodik napjan,
rapid javulas lithat6
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6. abra Goldmann latétér: a koncentrikus latotér sziikiilet mértéke a
terapia 6. napjan

jobb oldal bal oldal
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