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” Resumo

Introducdo: A Sindroma de Melkersson-Rosenthal constitui uma rara sin-
droma neuromucocutanea cronico-recidivante granulomatosa de causa des-
conhecida.

Caso Clinico: Apresenta-se o caso de uma doente com episodios de edema
labial recorrente, com resposta parcial aos anti-histaminicos e corticides
com 3 anos de evolucdo. Com episodios prévios de paralisia facial periférica.
0 estudo analitico evidenciou alteragdes inflamatérias inespecificas. O exa-
me histopatoldgico da bidpsia labial foi compativel com queilite granuloma-
tosa. Sob corticoterapia sistémica com diminuicdo da frequéncia dos epi-
sodios.

Discussdo: No caso apresentado os episodios de edema labial recorrente
foram interpretados inicialmente como angioedema recorrente. A historia
de episddios de paralisia facial levantou a hipétese diagnostica de Sindroma
de Melkersson-Rosenthal, confirmada pelo exame histopatolégico. Outras
causas de edema labial crénico/recidivante foram excluidas.

Conclusao: A Sindroma de Melkersson-Rosenthal é acima de tudo um diag-
nostico de exclusdo, carecendo de uma extensa investigacdo complementar

W Abstract

Introduction: Melkersson-Rosenthal is a rare neuromucocutaneous syndro-
me of granulomatous and chronic-relapsing nature which etiology is unknown.
Clinical Case: we present a case of a female patient with episodes of recur-
rent lip edema with partial remission under antihistamines and corticoste-
roids for over 3 years. Previous peripheral facial paralysis episodes were de-
scribed. Laboratory results evidenced a nonspecific inflammatory syndrome.
Histopathology of lip biopsy was compatible with granulomatous cheilitis.
Less frequent episodes occur under systemic corticotherapy.

Discussion: In the presented case the recurrent lip edema episodes were ini-
tially interpreted as recurrent angioedema. The peripheral facial paralysis
episodes raised the diagnostic hypothesis of Melkersson-Rosenthal syndro-
me, later confirmed by histopathology. Other causes of chronic/recurrent lip
edema were excluded.

Conclusion: The Melkersson-Rosenthal syndrome is above all a diagnosis of
exclusion, needing an extensive investigation to eliminate other pathologies.
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para exclusdo de multiplas patologias.

” INTRODUCAO

A Sindroma de Melkersson-Rosenthal (SMR)
constitui uma rara sindroma neuromucocuta-
nea cronico-recidivante granulomatosa que afe-
ta os tecidos moles da regido oral e maxilofa-
cial, descrita pela 12 vez por Melkersson em
1928. @ A sua causa é desconhecida. ¥ Carac-
teriza-se pela triade classica de edema orofa-
cial recorrente ou persistente, paralisia facial
recidivante e lingua plicata ou escrotal. A apre-
sentacdo completa dos 3 elementos da triade é
rara. A forma monossintomatica é mais fre-
quente e o edema orofacial, sobretudo labial, a
manifestacdo mais tipica e inicial. 2 A triade
sintomatica estabelece por si s6 o diagnostico.
No entanto, pela inconsisténcia de aparecimen-

to de sinais e sintomas e sua duracdo, o diag-
nostico pode levar décadas a fazer-se. ® O exa-
me histopatoldgico das lesdes constitui um im-
portante auxiliar diagndstico. ¥ O tratamento
constitui um desafio e apesar das mdltiplas mo-
dalidades utilizadas estas tém tido apenas su-
cesso limitado ou beneficio temporario. “

» CASO CLINICO

Apresenta-se o caso de uma doente, caucasia-
na, 30 anos, com diagndstico conhecido de ti-
roidite de Hashimoto, medicada com levotiroxi-
na. Referenciada a consulta por apresentar,
desde os 27 anos, episodios recorrentes de
edema do labio superior, com duragdo em 3-10
dias, melhorados apds toma de corticéide sis-
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témico e anti-histaminico, mas sem resolucao
completa entre episddios. Sem outros sinais ou
sintomas associados. Ndo identificava relagdo
com alimentos, farmacos, agentes fisicos ou am-
bientais, febre, infecdo ou traumatismo. Des-
creve sete episodios (isolados) com sintomas
sugestivos de paralisia facial periférica transito-
ria desde os 7 anos, com lateralidade alternan-
te. Nega sintomas semelhantes em familiares.

0 exame objectivo apresentava edema do labio
superior, firme, elastico, indolor, sem Godet, fis-
suras ou vesiculas (Figura 1). Lingua, mucosa
oral e outras mucosas sem alteracdes. Sem ma-
terial dentario extrinseco. Sem adenopatias pal-
paveis nas principais cadeias ganglionares. Exa-
me neuroldgico e restante observacdo sem al-
teracdes.
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FIGURA 1 - Imagem da doente com edema labial em
perfodo de agudizacdo.

0 estudo laboratorial evidenciou alteracdes bio-
quimicas compativeis com sindroma inflamato-
ria inespecifica: velocidade de sedimentacédo
(VS) 44 mm/h (<15), desidrogenase lactica 228
U/L (135-214); Imunoglobulina A 253 mg/dL
(70-230). Estudo de hemograma, restante bio-
quimica, complemento e autoimunidade nor-
mais. Serologias virais normais e pesquisa de
BAAR negativa. Estudo radioldgico do torax sem
alteragBes. Estudo histopatologico da bidpsia
do labio superior compativel com queilite gra-
nulomatosa (Figura 2). Provas epicutaneas in-
cluindo aditivos alimentares positivas apenas
para cobalto e niquel.

Encontra-se atualmente medicada com pred-
nisolona 5 mg/dia mantendo episodios de ede-
ma labial menos frequentes, sem resolucdo com-
pleta e sem fator desencadeante aparente.

” DISCUSSAO

0 edema labial constitui um motivo frequente
de recurso ao servico de urgéncia. Numerosas
condi¢des podem manifestar-se com edema la-
bial recorrente e/ou persistente e requerem
tratamentos distintos (Quadro ).

A SMR constitui uma sindroma rara, estiman-
do-se uma incidéncia de 0,08% na populagdo
geral. Tem uma distribuicdo mundial, sem pre-
dominio de sexo, raca ou idade (incidéncia
maéxima entre a 2?2 e 42 décadas de vida). 9

A apresentacdo completa dos 3 elementos da
triade é rara e os sinais tipicamente desenvol-
vem-se ao longo de anos. A 12 manifestacéo é
habitualmente o edema agudo, difuso, indolor,
firme, elastico e sem Godet do labio, que evolui
por surtos até se tornar permanente. Pode en-
volver a mucosa oral, laringea, faringea, facial e
excecionalmente extra-cefélica (genitais exter-
nos). @ No caso descrito, os episodios isola-
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dos de edema labial recorrente, que remitem
parcialmente com terapéutica anti-histaminica
e corticoides, foram interpretados como angio-
edema recorrente.

A paralisia facial motora periférica é habitual-
mente unilateral e pode surgir, tal como no ca-
so descrito, como manifestacdo inicial da SMR.
Outros pares craneanos podem estar envolvi-
dos como o nervo olfativo, auditivo, glossofa-
ringeo ou hipoglosso. ®” Nesta doente, peran-
te uma historia prévia de episodios de paralisia
facial periférica desde a infancia e um quadro
de edema labial persistente, colocou-se a hipé-
tese diagndstica de SMR.

A lingua difusamente fissurada (plicata ou es-
crotal) é mais infrequente, @ estando ausente
no caso descrito.

Outros sintomas ou comorbilidades tém sido
descritas, nomeadamente do foro neuro-vege-
tativo, psiquiatrico, oftalmoldgico, doenca de
Crohn (DC), sarcoidose, auto-imune (lGpus, ti-
roidite auto-imune), neoplasias, sinusite ou sa-
prodontia. #291012 A doente tem diagnéstico de
Tiroidite de Hashimoto com hipotiroidismo. Ou-
tras patologias foram excluidas pela historia
clinica e o estudo complementar.

Estdo descritos 2 tipos histopatologicos de acor-
do com a gravidade do quadro e duracdo das

b Y

FIGURA 2 - Histopatologia da biopsia labial evidenciando agregados linfohistiocitérios perivasculares - esbogo de
granuloma ndo caseoso (seta).

lesdes: tipo sarcéide com granulomas ndo ca-
seosos (agregados de histidcitos, plasmacitos,
macréfagos) e edema difuso do tecido conecti-
vo intersticial e tipo linfedematoso (distensdo
linfética, linfedema e infiltracdo de plasmaci-
tos). ™ No entanto, um exame normal ndo ex-
clui o diagnoéstico. @ No caso apresentado o es-

QUADRO | - Diagnéstico diferencial de edema labial.

1. Doenca de Crohn
2. Sarcoidose (manifestagdes orais)

3. Granulomas infecciosos (tuberculose, hanseniase,

sffilis, saprodontia)
4. Granuloma de corpo estranho
5. Sindroma de Melkersson-Rosenthal
6. Sindroma de Ascher
7. Angioedema (alérgico, déficit C1-inibidor esterase)
8. Amiloidose tipo V
9. Linfedema
10. Erisipela recorrente
11. Trauma (mucocelo profundo, contusao)
12. Neoplasia
13. Dermatite de contato

14. Queilite glandular
I ———




tudo demonstrou presenca de granulomas nédo
caseosos, confirmando o diagnéstico de SMR.
A avaliacdo laboratorial pode evidenciar sinais
inflamatorios inespecificos (aumento de VS, ga-
maglobulinas e moderada linfocitose e/ou eo-
sinofilia). @ Nesta doente verificou-se apenas
VS aumentada e alteraces da funcdo tiroideia
e auto-anticorpos tiroideus.

A etiopatogenia da SMR é ainda desconhecida.
Dados experimentais implicam fatores genéti-
cos, infeciosos, alérgicos e traumaticos clinica-
mente ainda ndo comprovados. “*2 No caso
descrito ndo existe historia familiar sugestiva
de SMR e foi excluida patologia infeciosa, ato-
pia, assim como hipersensibilidade a alimentos
ou aditivos alimentares ou farmacos.

Dado o desconhecimento da etiopatogenia da
SMR o seu tratamento constitui um desafio.
Apesar das diferentes modalidades aplicadas
sdo frequentes as recidivas. > Dos varios mé-
todos terapéuticos descritos os corticosterdides
(sistémicos, tdpicos, intralesionais ou sub-cuta-
neos) sdo 0s mais comummente utilizados, re-
duzindo o edema e prevenindo recorréncia. €
Tém sido utilizados isoladamente ou associa-
dos a antibidticos, antibacilares, antileprosos,
anti-inflamatérios ndo esterdides, bioldgicos,
talidomida ou antimaldricos. “* Terapéuticas
adjuvantes incluem fisioterapia facial, dietas de
eviccdo alergénica, electroestimulacdo ou in-
tervencdo cirirgica. %+ A doente estd atual-
mente medicada com prednisolona 5mg/dia,
com episodios menos frequentes de agravamen-
to do edema labial. Mantém seguimento em
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consultas de Imunoalergologia, Medicina In-
terna, Neurologia e Endocrinologia.

A sua evolugdo é imprevisivel. O prejuizo referi-
do pelo doente é sobretudo estético. ©® Embora
ndo exista evidéncia de progressdo da doenca
para DC deve-se excluir o desenvolvimento ou
coexisténcia desta patologia assim como de sar-
coidose e outras patologias granulomatosas,
especialmente na populacdo pediatrica. -1
A remissdo espontanea esta descrita. 4
Segundo alguns autores a SMR representa um
espectro de doencas que pode co-expressar-se
com outras patologias. ® E, acima de tudo, um
diagnéstico de exclusdo, carecendo de uma ex-
tensa investigacdo clinica e laboratorial (com
estudo histopatoldgico) para exclusdo de mdl-
tiplas patologias. ¥ 4
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7 INSEGURANCA LABORAL E SINTOMATOLOGIA DE DEPRESSAO MAJOR:
RESULTADOS DE UM ESTUDO EPIDEMIOLOGICO SUECO

A'inseguranca laboral é considerada um fator de stress laboral profundo mas, embora estudos anteriores tenham indicado que a inseguranca laboral repre-
senta um fardo substancial a nivel de satide mental, poucos estudos examinaram a sua relagdo com a sintomatologia de depressao major. Foi este contexto
que levou L. L. Magnusson Hanson e colaboradores, do Instituto de Investigagéo do Stress e do Departamento de Psicologia da Universidade de Estocolmo
(Suécia) e do Departamento de Epidemiologia e Satide Publica do “University College”, Londres (Reino Unido), a conduzir um estudo epidemioldgico para
avaliar se as ameacas, episodicas e repetidas, de despedimento aumentam o risco de sintomatologia depressiva subsequente e se os sintomas de depresséo
estdo relacionados com ameacas de demissdo subsequentes.
0 estudo, cujos resultados foram publicados em Abril de 2015, teve como base o “Swedish Longitudinal Occupational Survey of Health” (SLOSH), estudo de

coorte com mdltiplas avaliacGes repetidas.

(continua na pdgina 16...)
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