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Sindrome de Melkersson-Rosenthal

El Sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR), también denominado granulomatosis orofacial, es un
trastorno neurolégico crénico y raro que se caracteriza por una triada de sintomas: edema orofacial
recurrente (hinchazdn facial), paralisis facial y lengua fisurada (surcada). Aunque estos sintomas son
indicativos del SMR, al menos dos componentes de la triada deben estar presentes para un diagnéstico
clinico. La enfermedad tipicamente se manifiesta durante la edad adulta joven, con episodios de
exacerbacion de la enfermedad de manera intermitente, a menudo recurriendo durante dias a meses.

A pesar de su reconocimiento clinico, la etiologia exacta del SMR permanece poco clara, aunque puede estar
vinculada a predisposicion genética, reacciones de hipersensibilidad o infecciones virales. Ademas, la
condicion se considera frecuentemente en asociacion con otras enfermedades granulomatosas, como la
sarcoidosis y la enfermedad de Crohn, donde la formacién de granulomas juega un papel fundamental.

Fisiopatologia y Etiologia

La causa precisa del SMR no esta bien comprendida, aunque se han propuesto varias hipdtesis. Alguna
evidencia sugiere que los factores genéticos pueden jugar un papel, ya que ciertos casos de SMR ocurren en
familias, indicando un componente hereditario potencial. Adicionalmente, el SMR puede ser desencadenado
por reacciones de hipersensibilidad o infecciones virales, aunque estas asociaciones no estan
definitivamente establecidas.

Como enfermedad granulomatosa, el SMR comparte caracteristicas fisiopatoldgicas con otras condiciones
como la sarcoidosis y la enfermedad de Crohn, que también involucran la formacién de granulomas. Estas
enfermedades se caracterizan por la acumulacién de células inflamatorias, particularmente macroéfagos,
que llevan a la formacion de granulomas. En algunos casos, el SMR puede preceder al diagndstico de estas
condiciones, sugiriendo una posible vinculacién en la patogénesis.

Caracteristicas Clinicas
Los sintomas distintivos del SMR incluyen episodios recurrentes de edema orofacial, paralisis facial y
lengua surcada. Estas manifestaciones pueden variar en severidad y pueden evolucionar con el tiempo.
> Edema Orofacial (Hinchazdn Facial): La hinchazoén caracteristica en el SMR tipicamente afecta
los labios (queilitis granulomatosa), con el labio superior siendo mas cominmente involucrado que
el labio inferior. La hinchazén puede ser aguda, resolviéndose en horas a dias durante los episodios
iniciales, pero puede volverse mas persistente o severa en exacerbaciones subsecuentes, a veces
llevando a cicatrizaciéon permanente. Este sintoma a menudo aparece como el primer signo clinico y
puede ser mal diagnosticado como una reaccidn alérgica. En algunos casos, la hinchazén puede
extenderse al area alrededor de la boca y los ojos. La hinchazén persistente del labio, especialmente
cuando se acompafia de otras caracteristicas como paralisis facial, es fuertemente sugestiva de SMR.
> Lengua Surcada (Lengua Escrotal o Lingua Plicata): La lengua surcada, un sintoma clave del
SMR, se caracteriza por surcos profundos o fisuras en la superficie dorsal de la lengua. Esta
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condicién puede estar presente desde el nacimiento y es tipicamente indolora. Sin embargo, la
fisuracion de la lengua puede llevar a complicaciones como infecciones locales, agrandamiento de la
lengua, pérdida de papilas gustativas y sensaciones de picazén o ardor.

> Paralisis Facial: La paralisis facial, que puede ser unilateral o bilateral, a menudo ocurre después
de los primeros episodios de hinchazon. Este sintoma puede afectar los musculos faciales
controlados por el nervio facial (nervio craneal VII). Los episodios recurrentes de paralisis facial
ocurren en aproximadamente 10% de los pacientes, y la severidad tiende a aumentar con la
progresién de la enfermedad. Otros nervios craneales también pueden verse involucrados, llevando
a deterioros neurolégicos adicionales, incluyendo dificultades con la deglucién o el habla.

> Sintomas Neurolégicos y Sistémicos: Ademas de la paralisis facial, los individuos con SMR pueden
experimentar una variedad de sintomas neuroldgicos, incluyendo migrafas, mareos, tinnitus y
pérdida auditiva. También se han reportado alteraciones visuales. Las manifestaciones sistémicas
pueden incluir uveitis (inflamacién del ojo), asi como afectacién gastrointestinal, notablemente
diverticulitis, que puede ser sugestiva de enfermedad de Crohn subyacente.

Diagnostico

El diagnéstico del SMR es principalmente clinico, basado en la presencia de al menos dos de los sintomas
caracteristicos (hinchazén facial, paralisis facial y lengua surcada). Dada la rareza de la condicién, a menudo
es mal diagnosticada o pasada por alto, especialmente en las etapas tempranas cuando los sintomas son
sutiles.

Las evaluaciones diagnosticas adicionales, incluyendo el examen histopatolégico, pueden ayudar a
confirmar el diagnéstico al revelar inflamacién granulomatosa en los tejidos afectados. La asociacion con
otras enfermedades granulomatosas, como la sarcoidosis y la enfermedad de Crohn, también debe ser
considerada, y las pruebas apropiadas para estas condiciones deben ser realizadas cuando sea necesario.

Estrategias de Tratamiento
El tratamiento para el SMR esta dirigido a manejar los sintomas, reducir la inflamacién y prevenir
complicaciones. Dada la naturaleza crénica y episddica de la enfermedad, una combinacién de
intervenciones médicas y quirdrgicas puede ser requerida.

> Tratamiento Sintomadtico:

o Esteroides Intralesionales: La inflamacion y la hinchazén a menudo pueden ser
controladas con inyecciones de esteroides intralesionales, que reducen la inflamacion
granulomatosa asociada con el SMR.

o Antiinflamatorios No Esteroideos (AINEs) Orales: Los AINEs, como el ibuprofeno, pueden
ayudar a reducir la inflamacién y manejar el dolor asociado con la hinchazon facial y otros
sintomas inflamatorios.

o Antihistaminicos: Estos pueden ser utiles para manejar reacciones de tipo alérgico o para
aliviar las sensaciones de picazén y ardor asociadas con la lengua surcada y la hinchazén
facial.

> Terapias Sistémicas:

o Metotrexato: El metotrexato, un agente inmunosupresor, ha sido usado para manejar el
SMR refractario. Funciona inhibiendo la actividad de las células T y suprimiendo la
respuesta inmune que contribuye a la formacién de granulomas.
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o Inhibidores de TNF-alfa: Los inhibidores del factor de necrosis tumoral (TNF) alfa, como
infliximab y adalimumab, son agentes biolégicos que pueden ser efectivos para controlar la
inflamacién en enfermedades granulomatosas, incluyendo el SMR.

o Antibidticos: En casos donde se sospechan infecciones bacterianas secundarias (ej.,
infecciones relacionadas con la lengua fisurada), los antibioticos pueden ser prescritos.

> Tratamiento Quirtrgico:

o Descompresion Quirtrgica: Para casos severos de paralisis facial, la cirugia puede estar
indicada para aliviar la presion sobre los nervios faciales. Esto se considera especialmente
cuando los tratamientos conservadores son inefectivos para controlar el dafio nervioso o
cuando el deterioro neuroldgico se vuelve debilitante.

Prondstico y Progresion de la Enfermedad

La progresion del SMR varia entre individuos. Mientras que algunos pueden experimentar solo episodios
leves o intermitentes, otros pueden desarrollar sintomas crénicos que empeoran progresivamente. El
desarrollo de paralisis facial permanente u otras complicaciones neurolégicas es una preocupacion en casos
severos. El manejo a largo plazo se enfoca en minimizar las exacerbaciones, manejar los sintomas y abordar
cualquier complicacién, como infecciones secundarias o afectacion sistémica.

Conclusion

El Sindrome de Melkersson-Rosenthal es una condicién crénica y rara que se presenta con una triada
distintiva de sintomas: edema orofacial, paralisis facial y lengua surcada. Mientras que la causa del
sindrome permanece poco clara, se sospecha que tiene una base genética y puede estar vinculada a otras
enfermedades granulomatosas. El diagnéstico temprano y la intervencién son cruciales para manejar los
sintomas y prevenir complicaciones. El tratamiento es principalmente sintomatico, con el uso de esteroides
intralesionales, AINEs y bioldgicos, junto con intervenciones quirdrgicas cuando sea necesario. Se necesita
investigacion continua sobre la fisiopatologia y el tratamiento del SMR para optimizar la atencién y mejorar
los resultados de los pacientes.
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