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Abstract

El Sindrome de Melkersson-Rosenthal es una entidad
rara caracterizada por edema granulomatoso orofacial,
episodios de pardlisis facial y lengua plegada.

La presentacién monosintomatica de labios se deno-
mina queilitis granulomatosa de Miescher. Clasicamen-
te se ha tratado con multiples medicamentos con res-
puesta parcial o insatisfactoria, por lo que el tratamien-
to ideal es el quirdrgico, que obtiene resultados perma-
nentes y permite al paciente relaciones interpersonales
satisfactorias. Sin embargo la correccion propuesta por
los diferentes autores disminuye el grosor del labio a
expensas de dejar un estigma de deformidad de labio
“ondulado” ya que no se acorta el labio en sentido trans-
verso y Unicamente se adelgaza.

El presente articulo describe el tratamiento propuesto
para corregir esta deformidad mediante la reseccidn en
bloque del tercio medio del labio superior. Ademds hace
referencia a la afectacion del cuello en el caso que pre-
sentamos, no descrita en la bibliografia actual al respec-
to, que daba al paciente un aspecto de cuello de “igua-
na”, y que fue corregida mediante reseccion en huso y
liposuccioén.

Melkersson-Rosenthal Syndrome is a rare entity cha-
racterized by granulomatous orofacial swelling, recu-
rrent facial palsy and lingua plicata. It’s monosyntoma-
tic form affecting only lips is known as Miescher gra-
nulomatous cheilitis. Many conservative treatments
have been proposed to resolve the swelling; however
many times they present recurrence or fail to respond.
The surgical correction permit permanent improvement
and better appearance. The surgical posterior reduction
cheiloplastry removing mucosa and submucosa all
along the lip proposed by several authors, gives the lips
an stigma of the “ ruffle* aspect; this is because there is
no shortening of the total length of the previously enlar-
ged lip because of the granulomatous swelling. We
report the correction of this deformity by total thickness
resection of the middle third of the lip which resolve this
deformity. In this patient, we also report the involve of
the neck which gave him the deformity of “iguana
neck”, resolved by direct resection and liposuction. The
neck involvement in this pathology was not previously
reported in the literature.

Palabras clave  Sindrome de Melkersson-Rosenthal. Key words Melkersson-Rosental syndrome, Surgical
Tratamiento quirdrgico. treatment.
Codigo numeérico 2522 Numeral Code 2522
¥ Cirujano Plastico, Profesora Adjunta Curso Postgrado Universidad Nacional Auténoma de México.

** Médicos Residentes.

Servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva, Hospital General «Dr. Manuel Gea Gonzalez», México DF. México.



Gutiérrez Gémez, C., Cervantes Diaz, J. P., Menéndez Arzac, R., Morales Naya, D. E.

Introduccion

Melkersson reportd en 1928 la asociacién de edema
y pardlisis facial recurrente (1). En 1931 Rosenthal
agregd el hallazgo de la lengua plegada (2); Fisher
describe que a pesar de que en la literatura se define
como “fisurada, escrotal o geografica”, ninguna de
estas descripciones es correcta (3).

El Sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) es
una entidad granulomatosa bastante rara, que afecta a
ambos sexos por igual; puede iniciarse a cualquier
edad, aunque mds frecuentemente lo hace entre la
segunda y cuarta décadas de la vida y hay una ten-
dencia familiar (4).

El sindrome se caracterizada por la triada: edema
orofacial, pardlisis facial intermitente y lengua plega-
da .El edema facial lleva frecuentemente a una defor-
midad estética funcional. El término de queilitis gra-
nulomatosa de Miescher se refiere a la forma mono-
sintomatica del SMR, descrita en 1945 (5).Uno de los
factores propuestos en la patogénesis del edema oro-
facial es la obstruccion de los vasos linféticos por gra-
nulomas. Larsson y colaboradores han descrito la
existencia de una vulvitis crénica hipertréfica en la
que se presentan cambios histolégicos idénticos a los
del SMR (6). Estas condiciones granulomatosas fre-
cuentemente son refractarias a la terapia antiinflama-
toria habitual (7).

Entre los diagndsticos diferenciales en donde encon-
tramos edema de labios estan: Sindrome de Ascher, el
angioedema, linfangioma, hemangioma y neurofibro-
ma de labios. Los hallazgos histopatoldgicos caracte-
risticamente revelan granulomas de células epiteliales

Fig. 1. Sindrome de Melkersson-Rosenthal:
vista de frente preoperatoria. Edema orofa-
cial y en cuello.

no caseosas perivasculares y linfangitis epitelial oblite-
rante (8). Hay asociacién con otras lesiones granulo-
matosas como la enfermedad de Crohn (9) y puede
representar una manifestacion de la misma enferme-
dad; también se ha asociado a sarcoidosis. Otros hallaz-
gos asociados incluyen macroglosia, con 8 casos pre-
sentados en los ultimos 25 afios (10); edema de parpa-
dos que puede ser unilateral o bilateral.

Entre los medicamentos utilizados para tratamiento
de este sindrome con respuesta limitada, estdn la
Metilprednisolona (18), Minociclina (19), Clofamici-
na (20) y el tratamiento propio de la enfermedad de
Crohn a base de Sulfasalacina (21), Metronidazol,
Radioterapia (11), Clofacimina (12,13), Danazol (14),
Tetraciclina (15) y corticoides intralesionales (16). El
tratamiento quirtrgico ha sido propuesto tanto para
tratamiento de labios (16) como de parpados (17) y
mejillas (18).

Material y método

Presentamos el caso de un paciente varén de 42
afios de edad que inicia su padecimiento a los 20 afios,
con edema facial, especialmente en mejillas, labio
superior y cuello; es tratado con Talidomida, Triamci-
nolona, Dapsén (presentando metahemoglobinemia),
Clofazimina y Celestone soluspan (Betametasona).
Presenta antecedentes de paralisis facial unilateral en
una ocasion a la edad de 34 afios y psoriasis de inicio
a los 30 anos de edad. Ademds del edema orofacial
nuestro paciente presentaba aumento de volumen
importante en cuello, de consistencia dura, hallazgo
no descrito previamente en la literatura (Fig. 1-5) y

Fig. 2 y 3. Imagenes oblicuas preoperatorias donde se aprecia la queilitis granulomatosa mar-
cada en labio superior.
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Correccion de «labio ondulado» en el sindrome de Melkersson-Rosenthal

Fig. 6. Lengua plegada.
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Fig. 7 y 8. Imagenes de Resonancia magnética donde se aprecia el engrosamiento con disminucion de la sefial en cuello, labio superior y mejillas

Fig. 9. Area de reseccion de labio superior.
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Fig. 10. Resultado tras la reseccion del labio corrigiendo la deformi-
dad en “labio ondulado”.
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Fig. 11. Imagen postoperatoria a los 12
meses tras reseccion en huso de tejido en
cuello y reseccion de espesor total del labio
superior. Primer tiempo quirargico.

Fig. 12 y 13. Imagenes oblicuas postoperatorio primer tiempo quirdrgico.

Fig. 14 y 15. Imagenes laterales postoperatorio primer tiempo quirargico.

lengua plegada (Fig. 6); todo esto motivaba que
sufriera ademds problemas para interrelacionarse ade-
cuadamente por su aspecto fisico.

Las imagenes de Resonancia Magnética muestran
engrosamiento de los tejidos con disminucién de la
sefal en cuello, labio superior y mejillas (Fig. 7 y 8).
Se planteé tratamiento quirdrgico corrector; en un pri-
mer tiempo se le realizé reseccion en huso de tejido
granulomatoso en cuello, asi como una reseccién de
espesor total del tercio medio del labio superior para
acortar la dimension horizontal del mismo (Fig. 9 y
10), corrigiendo asi la deformidad de “labio ondula-

do” (Fig. 11-15). En un segundo tiempo quirtrgico, a
los 12 meses, se le realizé adelgazamiento en sentido
transversal de la redundancia del labio superior y lipo-
succion del tejido residual en cuello y mejillas (Fig.
16-20). Ambos postoperatorios transcurrieron sin

incidencias. ) .,
Discusion

Diferentes autores proponen una reseccidn trans-
versal del espesor del labio para tratar esta patologia
(15,17, 18). Sin embargo esto lleva a una deformidad
en forma de “labio ondulado”, es decir, provoca un
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Fig. 16-20. Imagenes postoperatorias a los 4 meses del segundo tiempo quirdrgico.

labio redundante en el que a pesar de que se ha prac-
ticado un adelgazamiento, no se ha corregido el exce-
so horizontal en longitud, correccion que sélo se logra
al eliminar una porcién del labio en sentido horizon-
tal, tal y como sucede en la técnica que proponemos.

Consideramos que el resultado presentado logra
una mejoria sustancial que permite al paciente una
vida de interrelaciéon mds adecuada.

Conclusiones

La correccién quirdrgica del labio en el Sindrome
de Melkersson-Rosenthal requiere un acortamiento en
sentido horizontal para evitar una deformidad residual
de “labio ondulado”.
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