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INTRODUCCION.

En la actualidad existen una gran variedad de sindromes que pasan
desapercibidos, sin embargo afectan diferentes aparatos y sistemas del cuerpo

humano, tal es el caso del Sindrome de Melkersson Rosenthal.

Con base en lo anterior se ha realizado el siguiente trabajo, el cual tiene como
objetivo principal, presentar y dar a conocer el Sindrome de Melkersson
Rosenthal, el cual se aborda desde el punto de vista odontolégico. La importancia
del tema en cuestion reside principalmente en que es una enfermedad poco

frecuente y asi mismo poco estudiada.

El Sindrome de Melkersson Rosenthal, a mas de un siglo y medio, de haber sido
descrito por el doctor Hubschmann, es de etiologia desconocida aun en el

presente.

Dicha enfermedad se caracteriza por una triada de sintomas en su cuadro clinico,
gue no siempre se presentan en un mismo momento, es decir, cada uno puede
aparecer en diferentes etapas de la vida del paciente. Dicho lo anterior
predominan las formas clinicas monosintomaticas y oligosintomaticas. Sin
mencionar que existen variantes del sindrome afectando otras partes del cuerpo
humano. Se trata de una entidad nosolégica de curso crénico y recurrente que no

compromete la vida del paciente y si su estado fisico.

Se presenta el diagndstico diferencial, para descartar que se trate de otra entidad
nosolégica.
Se describe la terapéutica que ofrece los mejores resultados, asi como los

cuidados que se requieren para aliviar los sintomas de la enfermedad.



1. MARCO TEORICO.

1.1 ANATOMIA DE LA REGION LABIAL.

1.1.1 Region labial.
Es una regién impar y media que forma la pared anterior de la boca.’

1.1.2 Limites.

« Por arriba la extremidad inferior del tabique, el borde de las ventanas
nasales, extremidad posterior del ala de la nariz y el surco labiogeniano.

+ Por abajo el surco mentolabial, prolongado lateralmente hasta el limite de
la regidon geniana.

* A los lados una linea que pasa 10 o 12 mm. por fuera de las comisuras

(Fig.1).!

Fig.1 Regioén labial !

1.1.3 Forma y extension.



Los labios son pliegues musculofibrosos moviles que rodean la boca,
extendiéndose desde el surco nasolabial y de las narinas lateralmente y
superiormente, hasta el surco mentolabial inferiormente. Los labios estan cubiertos
externamente por piel e internamente por membrana mucosa y funcionan como
valvulas de la fisura oral, conteniendo el esfinter (orbicular de la boca) que
controla la entrada y salida de la boca y de la porcién superior de los tractos
digestivo y respiratorio. La zona de transicion de los labios (considerada
comunmente como el labio mismo), situada entre el pardo y el rojo, continta
dentro de la cavidad oral con la membrana mucosa. Esta membrana cubre la

porcidn intraoral o vestibular del labio .2

Los frenillos labiales son pliegues de la membrana mucosa en la linea media, que
se extienden desde las encias vestibulares hasta la mucosa de los labios superior
e inferior; el que se extiende hacia el labio inferior es mas pequefio (Figs. 2 y 3).
Oftros frenillos mas pequefios aparecen algunas veces lateralmente en las

regiones vestibulares premolares.?

Fig.2 Anatomia del labio superior.’ Fig.3 Anatomia del labjo inferior.!

1.1.4 Planos constitutivos.
Los labios estan constituidos por cinco capas, de adelante hacia atras son:

Piel:



Esta compuesta por la dermis y epidermis, es gruesa y resistente, adherida a los

musculos subyacentes, presenta foliculos pilosos y gldndulas sebaceas.”

Tejido celular subcutaneo:

Solo existe en la parte lateral de la region, falta casi totalmente en la parte media.’
Capa muscular:

Esta constituida por el musculo orbicular de los labios que se dispone a manera de
elipse, éste se entremezcla con el buccinador, mirtiforme, los elevadores, canino,
cigomatico mayor y menor, risorio de santorini, triangular de los labios, cuadrado

de la barba.’
Capa glandular:

Hay glandulas salivales menores en una capa constante entre la muscular y la

mucosa.’
Capa mucosa labial:

Es la mas profunda, tiene color grisaceo y aspecto mamelonado por las glandulas
subyacentes, al nivel de la comisura se continla con la de la regién geniana. La
capa mucosa esta en contacto con la semimucosa del labio, y con la ginviva por
debajo. El color de la semimucosa es rojo bermelléon, no posee glandulas salivales

ni foliculos pilosos.
1.1.5 Funciones.

Los labios se utilizan para atrapar la comida, succionar liquidos, mantener la

comida fuera del vestibulo oral, vocalizacion y osculacion (besar).2

1.1.8 Irrigacién e inervacion.



El labio superior esta irrigado por ramas labiales superiores de las arterias facial y
mentoniana. El labio inferior esta irrigado por ramas labiales inferiores de las

arterias facial y mentoniana.?

Las arterias labiales superiores e inferiores, ramas de las arterias faciales, se
anastomosan entre si en los labios, para formar un anillo arterial. El pulso de estas
arterias se puede palpar asiendo ligeramente los labios superior o inferior con los

dos primeros dedos.?

El labio superior esta inervado por las ramas labiales superiores de los nervios
infraorbitarios (NC V), y el labio inferior esta inervado por las ramas labiales

inferiores de los nervios mentonianos (NC V3).2

La linfa del labio superior y de las porciones laterales del nervio inferior se recoge
principalmente en los ganglios linfaticos submandibulares, mientras que la linfa
procedente de la porcién medial del labio inferior se recoge principalmente en los

ganglios linfaticos submentonianos.?

1.2 ANATOMIA DE LA LENGUA.

1.2.1 Caracteristicas y funciones.

La lengua es un érganc muscular movil que puede asumir una gran variedad de
formas y posiciones, se localiza en la cavidad oral y en la orofaringe. La lengua
participa en la masticacion, gusto, deglucién, lenguaje y limpieza oral, sin embargo
sus funciones principales son: la articulacion de palabras durante el habla vy

empujar la comida hacia la orofaringe durante la deglucic’m.2



1.2.2 Conformacion.

Su parte anterior esta en la cavidad oral y su forma es algo triangular con una
punta roma. La lengua se dirige anteriormente y se apoya inmediatamente detras
de los dientes incisivos. La raiz de la lengua esta unida a la mandibula y al hueso
hioides. La superficie superior de los dos tercios orales o anteriores de la lengua

esta orientada en el plano horizontal (Fig. 4).3

El dorso (cara dorsal) de la lengua corresponde a su cara posterosuperior, se
caracteriza por la presencia de un surco con forma de V, el surco terminal, divide
el dorso de la lengua en una porcion anterior (oral), situada en la cavidad oral y
una porcion posterior (faringea) situada en la orofaringe. Los bordes de la lengua

se relacionan a cada lado con las encias linguales y los dientes laterales.?

Uvula

Arco

palatotaringeo. . ; Amigdala

" palatina

, Pliegus
Mucoso
scbre el rafe
plarigo-
rmandibular

Arco
palatogloso

~Vértice de la
lengua

— Cuerpo de la
lengua

Vena lingual

Frenillo de la - profunda

lengua

Carunculas sublinguales con orificios
de conductos submandibulares

Fig.4 Ubicacion de la lengua.’



La membrana mucosa de la porcién anterior de la lengua es rugosa debido a la

presencia de numerosas papilas linguales pequeﬁas.2

La membrana mucosa que cubre la porcién anterior del dorso de la lengua es de
tipo especializada, es delgada y esta intimamente adherida a los musculos
subyacentes. El surco medio de la lengua, poco profundo, la divide en una mitad
derecha y una mitad izquierda, e indica el lugar donde se fusionan las papilas

linguales distales embrionarias.?

Las papilas linguales se clasifican en:
-Papilas circunvaladas:

Grandes y aplanadas, se sitUan inmediatamente por delante del surco terminal y
se disponen en una fila con forma de V. Estan rodeadas por zanjas profundas con
forma de foso, cuyas paredes presentan papilas gustativas incrustadas. Los

conductos de las glandulas serosas de la lengua se abren dentro de las zanjas.2
-Papilas foliadas:

Pliegues laterales y pequefos de la mucosa lingual que estan escasamente

desarrollados en los humanos.?
-Papilas filiformes:

Largas y numerosas, contienen terminales nerviosos aferentes que son sensibles
al tacto. Estas proyecciones conicas y escamosas presentan un color gris rosaceo
y estan ordenadas en forma de V que son paralelas al surco terminal, excepto a

hivel del vértice, donde tienden a ordenarse transversalmente.’

-Papilas fungiformes:



Son puntos de color rosa o rojo con forma de champifién que estan dispersos
entre las papilas filiformes pero que son mas numerosas en el vértice y los bordes

de la Iengua.2

Las papilas circunvaladas, foliadas y la mayoria de las fungiformes contienen

receptores del gusto (Fig.5).2

Epiglotis

Ganglios linfatices de las
amigdalas linguales

Foramen ctego
— Palatofaringec

Amigdala Amigdala palatina
lingual Palatoglosa Raiz de
. o . ia lengua
v - 3 . > —— Surco terminal |
Arco palatogloso e N N e 4
Circunvaladas
Foliadas
Su'co en lalinea Filiformes Papilas
media (que cubre lingugles | Guerpo de
€] sakique lingugl) la lengua
Fungiformes __J

Wision superiar Vértice

Fig.5 Anatomia de la lengua.’

La membrana mucosa de la porcidén posterior de la lengua es gruesa y movil. No
presenta papilas linguales, pero los nédulos linfoides subyacentes le confieren una
apariencia irregular y adoquinado. Los nddulos linfoides forman colectivamente la

amigdala Iingual.2

La cara inferior de la lengua esta cubierta con una membrana mucosa fina vy
transparente, a cuyo través se pueden observar las venas subyacentes. Esta cara
esta conectada con el suelo de la boca a través de un plieque denominado frenillo
de la lengua. El frenillo permite a la porcion anterior de la lengua se mueva
libremente. A cado lado del frenillo es visible una vena lingual profunda a través de

la delgada membrana mucosa. A cado lado de la base del frenillo se localiza una



caruncula (papila) sublingual, que incluye la abertura del conducto submandibular,

procedente de la glandula salival submandibular (Fig.6).”

Fig.6 Cara inferior de la lengua.’

1.2.3 Constitucion.

La lengua es en esencia una masa de musculos cubierta practicamente en su
totalidad por una membrana mucosa. En cada mitad de |la lengua existen cuatro
musculos extrinsecos y cuatro intrinsecos, que estan separados por un tabique

lingual fibroso y medio, que se fusiona por detras por la aponeurosis lingual.”

Musculos extrinsecos de la lengua. Se originan fuera de la lengua y se insertan
en ella. Principalmente mueven la lengua pero también pueden cambiar su forma
(Tabla.1). 2



Geniogloso. Totalidad del dorso de la lengua;
sus fibras mas inferiores vy
posteriores se insertan en el

cuerpo del hueso hicides.

Hiogloso. Cara inferior de la porcion lateral
de la lengua.

Estilogloso. Posteriormente en la caras
laterales de la lengua,

interdigitandose con el hiogloso.

Palatogloso. Entra en la lengua de forma
transversal posterolateralmente,
mezclandose con el mudsculo

transverso intrinseco (Fig.7).

Tabla.1 Musculos extrinsecos de la lengua.®

Misculos intrinsecos de la lengua. Presenta todas sus inserciones dentro de
ella y no tienen inserciones 6seas. Su accion principal es la de cambiar su forma

(alargar, estrechar, acortar) ('I'abla.2).2

Longitudinal superior. Bordes de la lengua y membrana mucosa.

Longitudinal inferior. Vértice de la lengua.

Transverso. Tejido fibroso de los margenes laterales de
la lengua.

Vertical. Cara inferior de los bordes de la lengua.

Tabla.2 Musculos intrinsecos de la lengua
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Fig.7 Anatomia de la lengua.’

1.2.4 Inervacion e Irrigacion.

Los dos tercios anteriores de la lengua estan inervados por el nervio lingual (NC
V3) para la sensibilidad general y por la cuerda del timpano, una rama del nervio
facial que transfiere fibras nerviosas al nervio lingual para el gusto. El tercio
posterior de la lengua y las papilas circunvaladas estan inervados por la rama
lingual del nervio glosofaringeo para la sensibilidad general y del gusto. Otra
contribucién la realiza la rama laringea interna del vago para la sensibilidad
general y el gusto. Asi los Nervios VI, IX, X aportan fibras nerviosas para el
gusto; todos los musculos de la lengua, excepto el palatogloso (un musculo
palatino inervado por el plexo faringeo) reciben su inervacién motora del nervio
hipogloso NC XI1.2

La irrigacion esta dada por la arteria lingual que es la principal, es una rama de la

arteria carétida externa. Las arterias linquales dorsales aportan la vascularizacion



de la raiz de la lengua y una rama a la amigdala palatina. Las arterias linguales
profundas vascularizan el cuerpo de la lengua. Las arterias sublinguales aportan la

vascularizacion al suelo de la boca, incluidas las glandulas sublinguales (Fig.8).2
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Fig.8 Irrigacién.’

1.3 ANATOMIA DEL NERVIO FACIAL.

1.3.1 Nervio facial.



El nervio facial es un nervio craneal mixto, que contiene fibras motoras, sensitivas
y parasimpaticas, todas las cuales se originan o terminan en nucleos de la

protuberancia.4

1.3.2 Nuacleos.

El nucleo motor del nervio facial es un nlcleo branquiomotor situado en la parte
lateral ventrolateral del puente.z' * Los cuerpos celulares de las neuronas
sensitivas se encuentran primarias se localizan en el ganglio geniculado.z' ® Las
prolongaciones centrales de las neuronas relacionadas con el gusto terminan en el
nucleo del tracto solitario del bulbo raquideo. Aquellas prolongaciones que
conducen la sensibilidad general (dolor, tacto y temperatura) de alrededor del

conducto auditivo externc terminan en el ndcleo espinal del nervio trigémino.2
1.3.3 Trayecto.

Tanto la raiz motora del facial como el intermediario de Wrisberg, después de
pasar por el angulo pontocerebeloso, se dirigen al conducto auditive interno, en
donde penetran acompafados por el nervio auditivo; z después el facial y el
nervio de Wrisberg se introducen en el acueducto de Falopio o canal facial del
hueso temporal y recorre un trayecto de dos acodaduras. A poco de recorrer este
acueducto, en la primera acodadura, el nervio de Wrisberg termina en un ganglio
nervioso llamado geniculado, el que a su vez, emite una rama que abandonando el
ganglio se mezcla con el facial propiamente dicho. A partir del ganglio geniculado
el facial se convierte en un nervio mixto, con las fibras motoras que le pertenecen
en propiedad, y las fibras sensitivas que proceden del intermediario de Wrisberg
(Fig.9).* 8
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En el interior del acueducto de Falopio, el facial emite cinco ramas colaterales, las
ramas intrapetrosas. Después de seguir el complicado trayecto del acueducto de
Falopio, el facial abandona el pefiasco por el agujero estilomastoideo y emite las
cinco ramas extrapetrosas. Posteriormente el nervio facial se introduce en el
espesor de la parétida y después de un trayecto de 1-1,5 cm., se divide en sus dos
ramas temporales la temporofacial y la cervicofacial, éstas a su vez se dividen en
multiples ramos y forman el plexo parotideo. Estos ramos, en general tienen
disposicion radial, dirigidos de atras hacia delante y al salir de la glandula van a la
caray a la parte superior del cuello, anastomosandose ampliamente con los ramos

subcutaneos del nervio trigémino e inervan todos los musculos de la mimica.’

1.3.4 Ramas.

Dentro del canal facial del hueso temporal, el nervio facial forma el ganglio
geniculado.2 Ningun otro nervio del cuerpo humano pasa por un recorrido
constituido por un canal ¢seo de tal longitud como el nervio facial dentro del canal
del hueso temporal. A pesar de que el nervio facial pasa a través de la glandula
parétida, no produce inervacion a esta glandula. Esta accién es responsabilidad

del IX par craneal, el nervio glosofaringeo.’



El nervio facial produce ramas dentro del hueso temporal: 2

Nervio petroso mayor, que suple inervacién parasimpatica a la glandula

lagrimal, a los senos esfenoidal, frontal, maxilar y etmoidal, a la cavidad
nasal, asi como fibras especiales gustativas al paladar por medio del nervio
vidiano.

+« Nervio estapedio, que inerva al musculo del estribo en el cido medio.

+« Nervio de la cuerda del timpano, que suple inervacion parasimpatica a la
glandula submandibular y sublingual y fibras qustativas a los 2/3 anteriores
de la lengua.

+« Rama del plexo timpanico. 27

Cuando el nervio facial sale del agujero estilomastoideo produce el nervio auricular
mayor que controla los movimientos de musculos que rodean la oreja y una rama
al musculo digastrico y al estiloideo. Después de salir de penetrar el parénquima

de la glandula parétida, el nervio facial se divide en dos ramas; *

« Larama cervicofacial, que a su vez se divide en:
. Bucal, que inerva el musculo buccinador y el orbicular de los
parpados.
. Mandibular, que inerva al musculo masetero.*
. Cervical, que inerva al musculo cutaneo del cuello.
« Larama temporofacial, que se divide en dos:
. Rama temporal, que inerva al musculo frontal y a los musculos
faciales por debajo del arco cigomatico.
. Rama cigomatica que termina inervando la nariz y el labio superior
(Tabla.3).*

1.3.5 Funciones.

e Funcién motora:



El nervio facial, nervio del 2° arco faringeo, inerva los musculos estriados
derivados de su mesodermo, principalmente los musculos de la expresién
facial y los musculos auriculares. También inerva los musculos vientre

posterior del digastrico, estilohiodeo y estapedio.2
« Funcién gustativa (sensitivo especial):

Las fibras de la cuerda del timpano se unen al nervio lingual para trasmitir
la sensacion gustativa de los dos tercios anteriores de la lengua y paladar

blando.?
+ Funcién de sensibilidad general:

Recoge la sensibilidad de la piel del dorso de la oreja (zona de Ramsay-

Hunt) y para el conducto auditivo externo.’
+ Funcién motora visceral:

Porque forma parte del parasimpatico craneal al poseer fibras secretoras vy
vasodilatadoras, inervar las glandulas lagrimales, las sudoriparas de la cara,
las salivales sublingual y submaxilar, la arteria auditiva y sus ramas y los vasos de

las mucosas del paladar nasofaringeo y fosas nasales ?
Distribucién muscular de las ramas del nervio facial.

Rama del nervio facial. Distribucion muscular.

Auricular posterior. |Auricular posterior {rama auricular).

Vientre occipital del occipitofrontal (rama occipital).
Vientre posterior del digastrico (rama digastrico).
Estilohiodeo (rama estilohiodea).

Temporal. Auricular superior.

Auricular inferior.

Vientre frontal del occipitofrontal.

Corrugador superciliar.

Porcién superior del orbicular de los ojos.




Cigomatico. Porcidn inferior del orbicular de los ojos.

Bucal. Musculo procer (piramidal de la nariz).
Nasal.
Depresor del tabique.
Buccinador.
Elevador del labio superior y del ala de la nariz.
Elevador del labio superior.
Cigomatico mayor.
Cigomatico menor.
Elevador del angulo de la boca.
Porcion superior del orbicular de los labios.

Marginal Mentoniano.

mandibular. Depresor del labio inferior.
Depresor del angulo de la boca.
Porcién inferior del orbicular de los labios.
Risorio, Platisma (Fig.10).

Tabla.3 Musculos de la cara.?

Aponeurosis epicranzal "7
Periostio =, s Temporsl ©

Cepas supericial ¢ profunda_ - S
defa fascia temporal S

Auricular suparior *-_,[f el

e inferior \.r'\“'*-u..x

-~ Wantre frontal det ccoigistenseal =

-~ Corugadar supenciar

= Qiicular de los ajas
(porcionss oroitara v palpebml]

Vientre ccoipial -
del ocoipitofrontal ‘

Maseatero ~

Esternocladomasiden © -

(A) Vision |ateral

Fig.10 Musculos de la cara.’

1.3.6 Semiologia.



La funcion del nervio facial se puede explorar con la inspeccion de los rasgos
fisondmicos de la cara, en particular observando la simetria de la cara reflejada en
las comisuras labiales y la apertura ocular con el parpadeo. El lagrimeo es un
signo presente con la caida del parpado inferior del ojo afectado. Para la
exploracion motora de las ramas superiores se pide al sujeto arrugar la frente y
abrir y cerrar los ojos. La exploracion motora de las ramas inferiores se logra
pidiendo al individuo a silbar o soplar para observar la caracteristica simetria

labial.®

La funcién sensitiva del nervio facial se explora con el gusto de los dos tercios

anteriores de la lengua y con la sensibilidad del pabellén auricular.®



2. SINDROME DE MELKERSSON ROSENTHAL Y SUS
CARACTERISTICAS CLINICAS.

2.1 Definicion.

El Sindrome de Melkersson Rosenthal también llamado fibroedema idiopatico y
Granulomatosis recidivante edematosa.'® Es una enfermedad poco comun,
caracterizada por una triada clasica de inflamacién recurrente de los labios
(queilitis granulomatosa de Miescher), lengua fisurada (lengua plicata) y paralisis

facial recurrente periférica. 10,11,12,13, 14,15, 16,17, 18,19, 20

En la expresién completa del sindrome, todos los sintomas pueden aparecer de
forma simultanea. Se considera que la queilitis granulomatosa de Miescher
representa una variedad monosintomatica del sindrome. La hinchazén suele

limitarse a los labios y la cara. 15,19,21,22, 23

2.2 Antecedentes.
Fue descrito por primera vez por Hubschmann en 1849 y por Rossolino en 1901 2

En 1928, un neurdlogo sueco, Ernest Melkersson describié un caso en una mujer

de 35 afios, con edema angioneurdtico y paralisis facial recurrente. 17,25, 26

En 1931, Curt Rosenthal agrega la lengua fisurada y resalta ademas el rol de

factores genéticos. 17,25, 26

En el afio 1941 se hizo conocida la triada clasica. '™ %> %
La queilitis granulomatosa, que integra este sindrome, fue descrita por primera vez
por Miescher en 1945, 18,19, 20,25 y ha sido considerada tradicionalmente, como una

forma monosintomatica del Sindrome de Melkersson Rosenthal.'> %®



En 1949 Luscher reunié todos los signos y dio al sindrome el nombre de

Melkersson Rosenthal, con el que hoy se le conoce. 24,21

En 1985, Wiesenfield y colaboradores introdujeron el concepto de "granulomatosis

recidivante edematosa” (granulomatosis bucofacial).10

Meisel-Stosick y cols. realizan un estudio en 73 casos con el Sindrome de
Melkersson Rosenthal y los familiares correspondientes, concluyendo que la
etiologia es multifactorial y se presenta en pacientes que tienen una predisposicion

genética y se transmite en forma poligénica.28

Hornstein y cols. en la etiologia, consideran que influencias ambientales y una
susceptibilidad para disturbios neurovegetativos, neurcendocrinos y vasomotores
pueden desencadenar una reactividad alérgica local a diferentes estimulos
(alérgicos, infecciosos, etc.); tampoco descartan al estrés como probable

desencadenante.”
2.3 Prevalencia y Epidemiologia.

El Sindrome de Melkersson Rosenthal se estima en torno al 0.08% de la poblacién

general, tiene ligero predominio femenino y suele aparecer entre la segunda

década de la vida. 1 303132

Hasta 1992 habia menos de 300 casos de Sindrome de Melkersson Rosenthal

publicados.?®

Suincidencia se estima en 1 de cada 2100 enfermos dermatolc’:gicos.28

2.4 Etiologia.

El origen de la enfermedad es desconocido.” ¥ 3" e han postulado diversas

teorias:



-Infecciosas:

Sobre todo las oligosintomaticas, que han cursado con episodios de herpes simple
labial y genital. También procesos bacterianos como las infecciones dentarias, que
al ser tratadas coinciden con la resolucion del edema orofacial. Se ha propuesto
que el Mycobacterium tuberculosis juegue un posible rol eticlégico. Usando
meétodos de deteccion del acido ADN del Mycobacterium tubercufosis con
reaccion de cadena de la polimerasa, esta ha resultado positiva y la aplicacion de
un test directo para Mycobacterium tuberculosis Gen-Probe amplificado, basado
en la amplificaciéon del RNA en tejidos en parafina estudiados en cinco pacientes
con Sindrome de Melkersson Rosenthal vy uno con Queilitis granulomatosa de
Miescher, el 50% resulté positivo e inclusive uno de ellos fue Ziehl-Neelsen
positivo. Por el contrario, también hay reportes de negatividad para TBC, hongos y

Herpes simple.24' 31,33

-Alérgicas:

A los sintomas alérgicos, se suman aumento de las inmunoglobulinas, leucocitosis
moderada e incremento de la velocidad de sedimentacidon. En sangre periférica
usando anticuerpos monoclonales se ha demostrado un incremento de leucocitos
con receptores IL-2 y también granulocitos atipicos. Dado que estas células
juegan un rol importante en este sindrome, se postula que reacciones
autoinmunes condicionen esta enfermedad. Los alérgenos de contacto, incluyendo
alimentos y cosméticos (lapices labiales), han sido implicados ya que incluyen
dodecyl y octilgallatos, que se utilizan como antioxidantes que previenen el
deterioro de los acidos grasos insaturados. La positividad a los test de parche y
luego la mejoria del cuadro al retiro de estas sustancias confirman una aparente

relacién de contacto.?* *

-Hereditarias:



Se ha reportado el sindrome en grupos familiares y la lengua con fisuras en
descendientes y parientes que no presentan otras manifestaciones clinicas. Se
considera que la transmision sea autosémica dominante de tipo poligénico. Los
estudios de inmunogenética de los patrones HLA observan la ausencia de los
haplotipos HLA-B22, HLA-B37 y HLA-Dr@ que favorecerian la predisposicion
Inmunogenética. Otros han mostrado un incrementoc notable, aunque
estadisticamente no significativo del HLA-B16 y HLA-Cw3, que alcanzan a
familiares de primer grado. Se ha propuesto la posibilidad de establecer el gen del
Sindrome de Melkersson Rosenthal que estaria localizado en el cromosoma 9p11,

dado que en un paciente se demostroé traslocacion 9:21 RUESEL

-Linfaticas:

Se ha postulado que el edema labial es causado por trastornos de los vasos
linfaticos cervicales. 2%

2.5 Caracteristicas clinicas.

Se presenta alrededor de la segunda década y se manifiesta con edema labial
recurrente (queilitis granulomatosa de Miescher), paralisis facial periférica

10, 11, 12, 13, 14, 15, 16, 17, 19, 22

recurrente y lengua fisurada, el cuadro completo se

presenta del 25 a 40%. El sindrome se observa a menudo en forma incompleta

(oligosintomatica): 11,17,18,22,32, 34

1) Edema vy lengua plegada sin paralisis facial es la forma mas frecuente.
2) Paralisis facial y edema sin lengua fisurada.

3) Paralisis facial y lengua plegada sin edema. "



En el sindrome de Melkersson Rosenthal pueden presentar otros sintomas

menores, Como son.

-Edema gingival.35
-Glositis granulomatosa.

-Migrafias.”® !

-Nausea.?® !

-Trastornos de la salivacién.
-Trastornos del gusto.

-Aumento de la secrecién lacrimal.

-Hiperacusia. 27,28

2.5.1 Edema labial (queilitis granulomatosa de Miescher).

Este edema que aparece bruscamente suele ser la primera manifestacion del
sindrome es recurrente y se instala de una forma subita, a veces va precedido de
lesiones herpetoides y se instala en forma difusa y ocasionalmente en forma
nodular en uno o ambos labios, y preferencialmente lo hace en el labio superior
(Fig.11).17:27:31.32

El edema orofacial es una manifestacién dominante dentro del sindrome, ocurre

en el 80 a 100% de los casos. > 3% %



Fig.11 Edema labial

En orden decreciente de frecuencia afecta: labio superior, labio inferior, rara vez
una o ambas mejillas, frente, mentén, parpados o un lado del cuero cabelludo. El
labio superior, que es el mas comprometido, se observa eritematoso, con aumento
de wvolumen difusamente y a Ila palpacibn es blando, suave, firme
homogéneamente y en algunos casos es nodular, sin dejar huellas a la presién y
eventualmente adquiere la consistencia de caucho duro. Una vez que la cronicidad
se ha establecido, la macroquelia (labio agrandado) toma aspecto queloideano de

% que muestra ectropidn de la mucosa labial, con fisuras

color rojo-azulado,
radiadas acompafiadas de descamacién. El labio con fisuras se hace doloroso,
exuda serosidad y toma apariencia herpetoide y limita los gestos y movimientos.
En conjunto la hipertrofia finalmente adquiere el aspecto de hocico de tapir
(Fig.12). En el interior de la cavidad oral se puede observar edema de encias y del

paladar duro. El edema puede revertir lentamente después de algunos afios.?*




Fig.12 Hocico de tapir.®

Una variante del sindrome que compromete solo al area ocular, por su rareza es
usualmente ignorado y es confundido con tumores y pseudo tumores orbitales que
son confirmados por la biopsia, por lo que este examen se recomienda en los

edemas de parpados de etiologia desconocida (Figs.13y 14).%*

Fig.14 Edema periorbital

5

Otra variante dentro de las granulomatosis, es la glositis granulomatosa, descrita
por Schuermann en 1952, es una forma peculiar y poco conocida por la escasez

de casos publicados. La inflamacién recurrente tiende a la macroglosia



permanente con disturbios funcionales y sensoriales orales consiguientes. La
macroglositis cronica tiene el riesgo de desarrollar un carcinoma de lengua tardio
(Fig.15).3®

Fig.15 Glositis granulomatosa.?
Edema extrafacial se han observado en el dorso de las manos, en los pies y en la

region lumbar (Fig.16).>

Fig.16 Paciente con edema facial, labial, manos y pies.®

Este tipo de manifestaciéon en el Sindrome de Melkersson Rosenthal es muy rara y

llega a suceder.

También se puede presentar edema gingival leve a moderado, como resultado de

la queilitis granulomatosa (Fig.17).%!



Fig.17 Edema gingival.’

2.5.2 Lengua fisurada.

Lengua fisurada (escrotal o lengua plicata) es una variacioh de textura de la
superficie de la lengua. Clasicamente, una ranura central esta presente a lo largo
de la linea media de |la superficie dorsal, con una ramificacién de pequefios surcos

de esta fisura principal (Fig.18).'% 2%’

En 1931, Curt Rosenthal agrega la lengua fisurada y resalta ademas el rol de
17,25, 26

factores genéticos.

Fig.18 Lengua fisurada.®



La lengua fisurada tiene una frecuencia de 20 a 77% de los casos y no se puede
considerar por si solo como signo patognomonico del sindrome.” ¢ La lengua
fisurada tiene una incidencia mundial promedio de mas de 21% de la poblacion,
sin predileccién de raza. Los casos reportados muestran una mayor tendencia por
el sexo masculino y pacientes jévenes. La lengua fisurada es considerada una

variacién de la anatomia normal de la Iengua.35
Caracteristicas clinicas.

Se observan fisuras en el dorso de la lengua que pueden extenderse hasta los
bordes laterales vy ser tan profundas como para dividir la lengua en Iébulos
(Figs.19 y 20).35 Si las grietas son muy profundas, pueden tener una mayor
predisposicién a infecciones bucales bacterianas y micéticas que constituyen un

proceso cronico inflamatorio si no se trata.?’

Fig.19 Fisuras en el dorso de la lengua.?



Fig.20 Fisuras en los bordes laterales.®

2.5.3 Paralisis facial periférica.

La paralisis periférica es una forma de paralisis facial temporaria que se produce
por el dafio o trauma a uno de los dos nervios faciales.? Tiene un curso recurrente

con recuperacion esponta’mea.31

La paralisis del nervio facial periférico es la causa mas frecuente de debilidad de

los musculos de la expresion facial.?!

Clinicamente, la enfermedad se caracteriza por una caida del angulo de la boca
en el lado afectado, incapacidad para cerrar el parpado, hacer muecas, silbar, etc.
Cuando el paciente intenta sonreir, el lado afectado queda sin movimiento
mientras que el lado sano, muestra arrugas en la piel. Al intentar cerrar los ojos, el

globo ocular del lado afectado se desvia hacia arriba (Fig.21).21



Alisadura
de la
frente

Caida de
la comisura
de la boca

Fig.21 Caracteristicas de |a paralisis facial

La masticacion es dificil ¥ las alteraciones del gusto pueden ser evidentes ™

La paralisis penférica se inicia con dolor ligero alrededor de un oido, seguido de
paralisis subita & los musculos de ese lado de |la cara. Como resultado de la
debilidad del musculo buccinador, se retiene alimento en los pliegues vestibular v
labial superor e infenor. La expresion facial cambia notablemente v se aplanan los

pliegues de |la frente. Debido al deteroro del parpadeo, pueden ocurnr
Ulceraciones comeales por cuermos extrafios. ™

Mecanismo Fisiopatolégico

El agente causal viral penetra por primoinfeccion hasta el ganglio geniculado
donde permanece latente en forma de reservono. Al producirse un estado
inmunodepresivo los virus comienzan a replicarse en el interior del ganglio donde

gstan a salvo de los  anticuerpos v linfocitos circulantes produciendo una



ganglionitis. Posteriormente los virus pasan a los axones, afectando al nervio y
produciendo una radiculitis. Al ir ascendiendo por el nervio llegan al tronco
cerebral donde producirdan una meningo-encefalitis local y descenderan por los
axones, provocando la paralisis nerviosa. La replicacién y propagacién virica da
lugar a un fenédmeno poco inmune en los determinantes antigénicos de la mielina.
Este fendmeno de lugar a un proceso inflamatorio de las células de Schwann,
produciéndose una perineuritis que tiene como resultado la desmielinizacion

segmentaria del nervio.*®
Fisiopatologia de la regeneracion postparalitica

Cuando se produce la lesién del nervio facial, a las 24:00 horas comienza a
producirse una degeneracion de la porcion nerviosa distal a la lesién, que tarda en
completarse dos o tres dias. La desmielinizacién que se produce es horizontal y
segmentaria, con una afectacion aleatoria de los axones, tanto motores,
sensitivos, como sensoriales. Los nervios degenerados, es sabido desde los
trabajos de Ramén y Cajal, que tienen una tendencia espontdnea a la
regeneracion, lo que se produce de manera mas o menos completa, con una
velocidad de crecimiento de un milimetro al dia. Asi en el nervio facial, tras su
degeneracién, una vez que la infeccién es controlada por parte del sistema
inmunitario, comienza la remielinizaciéon, pudiendo llegar a producirse su
regeneracion axonal, ésta comienza a partir de un cono de crecimiento proximal
que va a progresar en sentido distal. Los axones que crecen son de pequefio
calibre y no mielinizados. Por esto al comenzar la recuperacién puede haber una
motilidad automatica, pero no voluntaria. No obstante, estas fibrillas amielinicas
pueden estimular a fibras vecinas sanas, lo que se traduce en movimientos en

masa.*
. . T .. 28
En un segundo tiempo se va a producir la mielinizacion axonal.

Si el nervio facial mide unos cuatro a cinco cm. en su porcién intracraneal y en
unos doce a quince cm. en las ramas extracraneales mas largas, su regeneracion

supondria un total de 180 a 200 dias. La regeneracion axonal esta facilitada



cuando las vainas, o tubulos endoneurales, estan intactos y permeables, lo que
permite caminar al nuevo axén en regeneracion por su canal natural. Cuando el
axon en regeneracién camina por otro tubulo que no es el que le corresponde
apareceran luego, como consecuencia de esa traslocacién de canales,
sincinesias. Cuando la lesién es axonal, y afecta a demas al tejido conectivo
nervioso, desapareciendo los tubulos, disminuyen Ilas posibilidades de
recuperacion; la fibrosis es el peor enemigo de la reinervacion adecuada. En
consecuencia, cuanto mas importante sea la denervacion, mas incompleta sera la

recuperacion motora.*

Finalmente es necesaria la recuperacién bioquimica del flujo axonal de

neurotransmisores.>®
Caracteristicas:

1. Casi siempre es unilateral (Fig.22), aunque a veces puede ser bilateral
(Fig.23).

2. Es total, es decir, involucra a los musculos inervados por la rama
temporofacial y cervicofacial.

3. Pérdida total o parcial de los movimientos voluntarios, reflejos y

automaticos.’®



Fig.22 Paralisis facial (debilidad muscular del lado afectado).™

Fig.23 Paralisis periférica bilateral.'"

La paralisis facial es frecuente y puede afectar hasta el 90% de los casos

reportados.®



2.6 Diagndstico.

El diagndstico del Sindrome de Melkersson Rosenthal es a menudo complicado,
ya que no siempre los rasgos tipicos se presentan simultineamente,
fundamentalmente es clinico y se confirma mediante la biopsia {operacién que
consiste en extirpar en el individuo vivo un fragmento de drgano o de tumor con

objeto de someterlo a examen microscopico) de piel. B

2.7 Histopatologia.

Se va a encontrar dilatacion de los canales linfaticos, agregados perivasculares de
histiocitos, linfocitos y células plasmaticas estas caracteristicas se encuentran por
lo regular en la fase precoz (67%). En estadios posteriores, especialmente en
semanas, comienzan a aparecer los hallazgos histopatolégicos clasicos: pequefios
granulomas no caseosos con células gigantes de Langhans. La ausencia de estas

caracteristicas no excluye el diagnéstico del sindrome (Fig.24). 15,19, 23,26, 27, 31, 32,

33,39

Fig.24 Reaccion granulomatosa difusa no caseificante

2.8 Diagndstico diferencial.



* Malformaciones labiales:

Familiares, congénitas y adquiridas por linfagiomas, hemangiomas vy
neurofibromas. En todos los casos se observa macroquelia. La biopsia confirma el

diagnéstico en la mayoria de ellos.?" 3

* Queilitis de contacto:

El cuadro clinico y las pruebas epicutaneas establecen el diagnéstico.33

= Erisipelas recurrentes:

La inflamacién repetida produce tumefaccién persistente por dafio linfatico. Se
plantean diagndsticos diferenciales cuando el Sindrome de Melkersson Rosenthal
se asocia a fiebre y malestar general.:”3 Se diferencia del sindrome ya que

presenta eritema rojo brillante, doloroso y caliente.?"*!

* Angioedema hereditario:

Episodios de edema facial, de vias aéreas superiores, tubo digestivo y de
extremidades, sin prurito ni dolor. Son desencadenados por traumatismos
menores, estrés o cirugias. Es autosémico dominante por déficit C3.% Puede
diferenciarse por la cronicidad de la tumefaccién y por la normalidad en las cifras

de complemento que presenta el sindrome.?”

* Angioedema alérgico:
Edema pruriginoso asociado a urticaria, con vomitos, disnea, broncoespasmo y

edema de glotis, constituyendo un cuadro de anafilaxia. Los desencadenantes son

alérgenos de alimentos, medicamentos, inhalantes y aditivos.®



* Sindrome de Ascher:

Es familiar y no cursa con paralisis facial. Hay episodios recurrentes de edema de
parpados superiores que luego conducen a blefarocalasia y aumento progresivo

del labio superior.®! ¥

sEnfermedad de Crohn:

Es una enfermedad que involucra todo el tracto gastrointestinal desde la boca
hasta el ano.”® Presenta engrosamiento de la mucosa oral y de labios. Las
lesiones cutaneas se asocian a afectacion intestinal subyacente. Se observan

infiltrados granulomatosos de tipo sarcoidal en las biopsias.31‘ 33

sSarcoidosis:

Enfermedad sistémica e idiopatica que afecta mediastino, ganglios, higado, bazo y
piel. En cara afecta nariz, ojos, pabellones auriculares y boca. En esta ultima
produce edema labial progresivo no fluctuante y otras lesiones simultaneas en
otras localizaciones, lo que facilita el diagnéstico. Las pruebas de laboratorio,

radiograficas y endoscépicas ayudan a precisar el cuadro. 20.24,31.33

2.9 Tratamiento médico y odontolégico del paciente con Sindrome de

Melkersson Rosenthal.

Los tratamientos han sido diversos debido a la etiologia desconocida del
sindrome. %% % Se han usado numerosos farmacos tanto locales como sistémicos:
antibiéticos sistémicos, salazosulfapiridina, radioterapia, corticoides tépicos,
intralesionales y sistémicos, farmacos antileprosos, asociados, en muchos casos a

una queiloplastia labial para alcanzar mejores resultados. 13.17.23. 31, 34. 40



Lo que respecta a la queilitis granulomatosa se ha utilizado con mayor frecuencia
y mejores resultados el acetonido de ftriamcinolona (un corticoesteroide), ya que
reduce el granuloma y promueve la cicatrizacién de los tejidos, permitiendo la

involucion del volumen en los labios. Aplicando 10mg/ml intralesional una o dos

veces al mes durante seis meses (Fig.25).% " ?° Se puede acompafiar con
18, 20, 26, 40, 41, 47

100mg/dia de clofamizina durante tres meses.

Fig.25 Inyeccién de triamcinolona.'"

Otro medicamento que se tiene que utilizar para atacar la paralisis facial es la
prednisona, a dosis de 1mg/kg/dia/10 dias y con posterior pauta descendente a lo
largo de un mes (1/3 de dosis cada 2 dias), es especialmente eficaz en los casos
con dolor y en aquellos casos de paralisis completa. Se consiguen resultados mas

constantes si se administran en el 1er. dia (mejoria del pronéstico) (Fig.26). 4%+

Fig.26 tabletas de prednisona.'



En los ditimos afios se reporta el exto de la clofazimina, en daosis 100 mgfdia par
10 dias disminuyendolo luego a 200 a 400mgisemana por 3-6 meses. Tiene
efectos colaterales como la coloracidn de piel naranja, sintomas gastraintestinales
y alteraciones corneales que limitan su administracion a largo plazo y no estan

exentos de recaidas, %

E= necesario recordar gque el sindrome maneja una sintomatolagia recurrente vy los
medicamentos funcionan en el momento, ya postenormente al cabo de un tiempo

se vuelven a manifestar.

=e encantrd un caso clinico, en el que s utilizd tetraciclinas, por su efecta
antinflamatorio. Como lo es la limeciclina en dosis de 300mg/dia durante tres
meses vy los resultados fueron satisfactorios, reduciendo el edema y la paralisis

facial sin recaida en 2 afios (Fig27) 7

Tetralisal

Fig. 27 Limeciclina, ™

E= necesario tener proteccion ocular con el uso de lentes obscuros con barrera
lateral, para evitar la irrtacidn por rayos solares, efecto traumatico del polvo v
prevenir la lesion cormeal por desecacion. Lubnicacian ocular mediante unglenta
oftalmico (sdlo por la noche) v uso de lagrimas artificiales (ambas una gota cada
ocho horas por 10 dias). En caso de ser necesario colocar un parche sobre el ojo

para evitar irfitacian ocular (Fig.28). %



DA
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Fig.28 Parche en el ojo. ™

La fisioterapia para estimular al nervio facial y ayudar a mantener el tono muscular
puede ser beneficiosa para algunas personas. El masaje y los ejercicios faciales
pueden ayudar a evitar las contracturas permanentes (contraccién o acortamiento
de musculos) de los musculos paralizados antes de que se produzca la

recuperacion. El calor humedo aplicado al lado afectado de |la cara puede ayudar a

disminuir el dolor (Fig.29). “°

R i Y
NN ED
’f | e = /|| ’
|| J| \
' ( el - \

|.14

Fig. 29 Movimientos que se realizan para la recuperacion de la paralisis facia



La recuperacion del nervio facial, se puede inducir por medio de laserterapia v
magnetoterapia para acortar el tiempo de recuperacion del paciente. Estos

métodos tienen una efectividad del 90.47% segin estudios realizados, *

Otras terapias gue pueden ser Utiles para algunos individuos incluyen técnicas de
relajacion, acupuntura, estimulacian eléctrica, capacitacion de
biorretroalimentacian, y terapia con vitaminas (que incluye las vitaminas B12, BE v

Zincy, gue pueden ayudar al crecimiento nervioso, *

La ultima opcion de tratamiento es la cirugia, en caso de reincidencia de paralisis

facial (descompresion del nervio facial). ¥ la guelloplastia, en caso de que el lakio

no regrese  a su tamafio normal se hace la reduccion de este por medio de |a
1,45

cirugia (Fig.30).

Fig.20 Reduccion del labio por medio de queiloplastia (izg-antes, der -despues) '

Es importante que el odontdlogo evite alguna complicacion, entre ella las
infecciones (generalmente por los hongos) debido a la gran cantidad de fisuras y



profundidad de estas en la lengua donde se puede alojar la placa bacteriana, por
lo que es labor del odontdlogo educar al paciente acerca de una correcta higiene
de la cavidad bucal (con énfasis en la superficie dorsal de la lengua) (Fig.31),

tener una dieta libre de irritantes asi como evitar bebidas alcohdlicas y tabaco.*

El tratamiento del edema gingival en caso de presentarse, este va remitir junto con
el tratamiento de la queilitis granulomatosa, posteriormente se puede realizar la

fase uno en periodoncia, para reducir totalmente el edema del tejido gingival.

En casos de dolor agudo en la lengua al ingerir alimentos, puede indicarse algun

anestésico tépico sobre la superficie lingual, como la lidocaina y benzocaina.®

Fig. 31 Cepillado de la Iengua.16

2.10 Pronoéstico.

Este sindrome no tiene repercusion en el estado general, ya que no compromete
la vida del paciente y por lo tanto su prondstico es favorable, siguiendo las

indicaciones terapéuticas.17



CONCLUSIONES.

El Sindrome de Melkersson Rosenthal se puede definir como una enfermedad de
afeccién  neuromucocutanea, que presenta lengua fisurada, queilitis
granulomatosa y paralisis facial, de caracter crénico y recurrente que tiene una

etiologia multifactorial con predisposicién genética.

Es importante la valoracién de estos pacientes por un equipo multidisciplinario,
que ademas de cirujanos dentistas, incluya dermatélogos, neurélogos, cirujanos
plasticos, ya que esta enfermedad afecta principalmente numerosas estructuras

de la cara.

Si bien el Sindrome de Melkersson Rosenthal no tiene repercusiones en el estado
general del paciente, si las tiene en el aspecto estético, cabe mencionar la
importancia de sacar adelante la sintomatologia, ya que puede afectar su vida

social.

La existencia de tantas posibilidades terapéuticas, no hace sino justificar la
ausencia de un tratamiento con resultados 6ptimos para esta enfermedad, que hoy

por hoy continua siendo desconocida.

Los medicamentos que ofrecen los mejores resultados son el acetonido de
triamcinolona, la clofamizina y la prednisona. Se ha reportado un caso de un
paciente que utilizé limeciclina con excelentes resultados, se espera que en un
futuro este medicamento u otros que se descubran sean el tratamiento definitivo.
Mientras tanto las personas que sufren este sindrome probablemente deban
enfrentarse a la recurrencia de sus sintomas durante una gran parte de su vida, ya

que las alternativas terapéuticas no suelen ser definitivas.
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