Cas clinique

$yndrome de Melkersson-Rosenthal.
A propos de deux observations

Melkersson-Rosenthal syndrome: two cases report
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RESUME

Le syndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) est une pathologie rare caractérisée dans sa forme complete
par I'association d’un cedéme récidivant de la face, d’une paralysie faciale périphérique et d’une langue pli-
caturée. L’étiologie et la pathogénie de ce syndrome restent encore inconnues mais plusieurs théories ont été
proposées : immuno-allergiques, infectieuses (bactérienne ou virale) ou génétiques.

La symptomatologie est le plus souvent incompléte. La macrochéilie de Miescher est considérée par la plupart
des auteurs comme une forme monosymptomatique de ce syndrome. Le diagnostic est basé sur I'histologie
qui met en évidence des granulomes lympho-épithéloides, parfois giganto-cellulaires sans nécrose caséeuse.
Le traitement n’est pas bien codifié : il est avant tout symptomatique, médical parfois chirurgical. Med Buccale
Chir Buccale 2007; 13: 143-151.
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SUMMARY

The Melkersson-Rosenthal syndrome which is a rare pathology is characterised in its complet form by the asso-
ciation of the face’s offensive oedema, a peripheric facial paralysis and a plicatured tongue. The etiology and the
pathogenicity of this syndrome remain unknown, however certain immuno-allergic, infectious (bacteriel or viral)
and genetic theories exist.

The granulomatous macrocheilitis of Miescher is considered by the most of authors as a monosymptomatical form
of this syndrome.

The diagnosis essentially based on the histology which makes is evidence lymphoepitheliogranuloma without
€asous necrosis.

The treatment is not defined, but it is symptomatic: medical sometimes chirurgical. Med Buccale Chir Buccale
2007; 13: 143-151.
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Le syndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) est
une affection rare. C’est une granulomatose
faciale touchant les deux sexes avec une triade
de manifestations buccofaciales évocatrices,
caractérisée par I'association concomitante d’un
cedeme labial asymétrique, d’une paralysie faciale
homolatérale et d’'une langue présentant des pli-
catures. L’étiopathogénie est inconnue. Le dia-
gnostic positif est essentiellement clinique et le
chirurgien dentiste peut jouer un role important
dans le diagnostic précoce de cette maladie.
Cet article se propose de discuter, a partir de deux
cas cliniques de SMR et, a I'appui des données
de la littérature, les différentes possibilités dia-
gnostiques et thérapeutiques devant les mani-
festations cliniques considérées comme
caractéristiques du SMR.

PREMIERE OBSERVATION

Un patient &gé de 27 ans, hospitalisé dans le ser-
vice de médecine interne pour suspicion de SMR
nous a été adressé pour une biopsie buccale et une
mise en état de la cavité buccale.

Figure 1a: Vue de face. C(Edeme de |'étage moyen de
la face et de la région mandibulaire droite.

Front view of the face: oedema of the average stage of
the face, and the right mandibular area.

Linterrogatoire révele I'apparition d’une tuméfac-
tion labiale en 2000 qui a été attribuée a une aller-
gie alimentaire et qui a régressé spontanément, des
paresthésies et une impression de paralysie faciale
évoluant par épisodes.

Une nouvelle poussée de macrochéilie et d’cedéme
de la face est survenue deux années plus tard ; elle
a été mise sur le compte d’un abces dentaire. Cet
épisode n’a régressé que partiellement. D’autres
poussées se sont succédé sans facteurs déclen-
chants apparents. L'examen exobuccal montre une
macrochéilie asymeétrique, un cedéme intéressant
I'étage moyen de la face et la région latéro-mandi-
bulaire droite (Fig. 1a et 1b). A la palpation, cette
tuméfaction présente une consistance ferme et
fibreuse. A I’examen endobuccal (Fig. 1c), on
retrouve un aspect normal de la langue et un mau-
vais état buccodentaire (hombreuses caries den-

Figure 1b : Vue exobuccale. Macrochéilie asymétrique.
Exobuccal view: asymmetrical macrochilia.

Figure 1c : Vue endobuccale. Gingivite avec change-
ment de couleur coincidant avec le c6té de macro-
chéilie.

Intraoral view: gingivitis with change of color coinciding
with the side of macrochilia.
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taires et plusieurs dents a I'état de racine). L'examen
parodontal montre une gingivite avec une couleur
différente du coté de la macrochéilie. Une théra-
peutique dento-parodontale a été alors instaurée
avec motivation et instructions pour I’hygiéene
bucco-dentaire, détartrage, extraction des dents
non conservables, et traitement des caries. La biop-
sie gingivale a confirmé le diagnostic en mettant en
évidence une gingivite granulomateuse avec une
inflammation riche en plasmocytes et quelques gra-
nulomes épithélio-giganto-cellulaires sans nécrose
caséeuse (Fig. 2).

Figure 2 : Aspect histologique. Granulomes épithélio-
giganto-cellulaires sans nécrose caséeuse. (Hématéine-
éosine, 40).

Histological aspect: epithelio-giganto-cellular granulo-
mas without necrosis (Hematein-eosin, 40).

Une semaine apres la fin des soins, il y a une dis-
parition de la gingivite, une diminution spontanée
de I'aspect fibreux de la granulomatose (Fig. 3) et

Figure 3 : Vue endobuccale. Gencive d'aspect sain.
Intraoral view: gum of healthy aspect.

de I'cedeme. Deux semaines apres la fin des soins
dentaires, un traitement a base de corticoides a été
entrepris a la dose de 1 mg/kg/j d’équivalent de
prednisone par le médecin interniste. Aprés 1 mois
de traitement, la régression de I'oedéme est encore
plus nette (Fig. 4).

Figure 4 : Aprés 1 mois de traitement. Réduction signi-
ficative de I'cedéme.

To 1 month of treatment: significant reduction of the
oedema.

DEUXIEME OBSERVATION

Un patient &gé de 40 ans, a consulté en novembre
2004 dans le service d’Odontologie chirurgicale
pour une sensation d’engourdissement et une
tuméfaction intéressant la région labiale et I’hnémi-
face droites. Dans les antécédents médicaux, on
note une paralysie faciale droite en 1998, une mala-
die de Crohn évoluant depuis 2000 mais stable sous
traitement, un épisode de tuméfaction des lévres
en 2001 attribué a une infection d’origine dentaire
mais il a régressé spontanément. Deux années plus
tard, le patient a présenté une nouvelle poussée de
macrochéilie et d’cedeme facial sans facteurs favo-
risants apparents. L'examen exobuccal a révélé
(Fig. ba et 5b) un cedeme labial supérieur et infé-
rieur, une tuméfaction de I’hémiface droite, les tis-
sus de recouvrement sont d’aspect normal. A la
palpation, cette tuméfaction est élastique mais de
consistance variable, indolore, non fluctuante et
sans adénopathie associée. L'examen endobuccal
montre une langue cedématiée (Fig. 5¢) et une
muqueuse jugale lobulée (Fig. 6), prenant un aspect
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- R
Figure 5a : Vue de face. CEdeme de I’hémiface droite. Figure 6 : Vue endobuccale. Aspect lobulé de la
Front view of the face: oedema of the right hemiface. muqueuse jugale.

Intraoral view: lobule aspect of the mucosa jugal.

carrelé. 'examen dentaire décéle la présence de
multiples caries dentaires.
Devant I'association cedeme de la face et sensa-

médecine
buccale tions d’engourdissement facial, le diagnostic de
Cg‘;%‘ggiz SMR a été évoqué. Une biopsie de la muqueuse
—_— jugale et labiale a été réalisée ; I'examen anatomo-
voL. 13,N° 3 pathologique a montré la présence de granulomes
2007 épithélio-giganto-cellulaires sans nécrose caséeuse
page 146 (Fig. 7).

Le patient a été confié a un médecin interniste qui
a retenu le diagnostic de SMR et qui a entrepris une
corticothérapie (30 mg de prednisone/j) pendant
1 mois. L'évolution a été marquée par des périodes
Figure 5b : Vue exobuccale. Macrochéilie labiale. de rémission au cours desquelles I'cedéme bucco-
Exobuccal view: labial macrochilia. facial régressait de maniére significative (Fig. 8).

i

Figure 7 : Aspect histologique. Granulomes épithélio-
giganto-cellulaires sans nécrose caséeuse (Hémateine-
eosine, 400).

Figure 5c : Vue endobuccale. Langue tumefiée. Histological aspect: epithelio-giganto-cellular granulo-
Intraoral view: tumefied tongue. mas without necrosis (Hematein-eosin, 400).
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Figure 8 : Vue endobuccale. Aspect normal des levres
et de la langue apres le traitement.

Intraoral view: normal aspect of the lips and the tongue
after the treatment.

COMMENTAIRES

En 1928, Melkersson décrit un cedéme facial et
une paralysie faciale chez une patiente agée de
35 ans et suggere qu’il existe une relation entre
les deux symptdmes. Rosenthal rajoute, en 1931,
un nouveau symptéme, la langue plicaturée. La
triade sera désignée, en 1949, sous le nom de
SMR 1,

Le SMR survient chez I'adulte jeune, le plus sou-
vent apres la fin de la 2° décennie, sans prédo-
minance de sexe, ni de race £l. Selon une étude
réalisée sur 36 patients, Greenne et Rogers (1989)
ont noté que I’age moyen lors du diagnostic était
de 39 ans et que I'age moyen au début des symp-
tébmes de 33 ans .

La pathogénie du SMR reste inconnue. Stosiek
et coll. (1992) proposent une théorie inflamma-
toire : la présence d’antigénes circulants non spé-
cifiques entrainerait des troubles vasomoteurs
des petits vaisseaux de I'extrémité céphalique,
donnant des cedémes sous-cutanés et des gaines
nerveuses 4. D’autres mécanismes ont été évo-
qués : anomalies du drainage lymphatique, phé-
nomenes allergiques (aliments, cosmétiques,
certains composants des produits utilisés pour
I’hygiene buccale), origine bactérienne ou virale
(herpés, toxoplasmose, syphilis...), réle des foyers
infectieux dentaires et parodontaux 04,
Effectivement I'élimination des foyers infectieux
d’origine dentaire souvent présents chez les por-

teurs de SMR peut amener une amélioration par-
fois spectaculaire de I'cedéme, ce qui semble plai-
der en faveur de la théorie infectieuse notamment
bactérienne, mais il n’existe pas de preuves scien-
tifiques réelles 12. Le SMR pourrait représenter
une forme particuliére de sarcoidose ou de mala-
die de Crohn. Actuellement, beaucoup d’auteurs
considérent qu’il existe une prédisposition consti-
tutionnelle ou héréditaire.

Le diagnostic de SMR est essentiellement cli-
nigque. Meisel-Stosiek et Hornstein (1990) ont
proposé une classification qui rend compte des
manifestations cliniques trés polymorphes de
ce syndrome (Tab. 1). Un SMR typique com-
porte des symptémes du 1, 2° et 3° ordres.
C’est la connaissance parfaite de ces différents
symptdmes qui peut guider le praticien dans
son diagnostic ¥l Cependant, un examen
anatomopathologique des tissus cedématiés se
révélera d’une aide précieuse pour I’'orientation
du diagnostic 5L

Symptomes majeurs ou de 1° ordre

Il'y en a deux : I’cedéme buccofacial, avec son
aspect histologique typique, et la paralysie faciale.
L’'cedéme buccofacial est inaugural dans 33 a
42 % des cas, souvent asymétrique. Il est au
début intermittent, puis permanent ; il peut étre
exobuccal et intéresser les levres, les joues, les
paupiéeres ou bien il est endobuccal et toucher la
gencive, la muqueuse jugale, la langue. L'cedéme
labial est présent dans 70 % des cas de SMR; il
intéresse essentiellement la levre supérieure et
survient plutét de fagon brutale, sans véritables
prodromes. Parfois les patients signalent I’exis-
tence de signes précurseurs tels que des névral-
gies faciales, des migraines, des maux de téte.
Une sensation de tension ou de piqlre dans la
levre a été aussi rapportée ['. 2.6, Cliniquement,
on note un épaississement de la Ieévre qui donne
parfois un aspect de «groin » de face ou de
«museau de tapir » de profil. Progressivement, la
levre s’éverse, exposant ainsi la partie muqueuse ;
la Iévre peut atteindre deux a trois fois sa taille
normale 2671 | ’cedéme est souvent asymé-
trique [, le coté le plus atteint correspond presque
toujours a celui de la paralysie faciale 1. La région
cedématiée peut étre Ilégerement cyanosée, pre-
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nant alors une couleur rouge violacée, surtout
dans les formes sévéres. Mais dans bien des cas
cependant, les téguments conservent une cou-
leur normale. A la palpation, la lévre a une consis-
tance variable mais il n’y a jamais de fluctuation.
On percoit parfois des petits nodules qui corres-
pondent a I'inflammation granulomateuse [7- 8l
L’épisode cedémateux est souvent de courte
durée, tout au moins au début de la maladie. Il
persiste un jour ou deux, voire une semaine mais
rarement au-dela. Lors du premier épisode, I'ce-
deme disparait sans laisser de traces, pour réap-
paraitre de fagcon identique, le plus souvent a la
méme place, mais a intervalles irréguliers, allant
de quelques semaines a quelques mois. Apres
plusieurs épisodes, I'ccdéme perdure et se
résorbe lentement et partiellement, puis devient
finalement permanent dans de nombreux cas
[.5.8 Selon I'importance de I’cedéme, on peut
observer une incontinence labiale, une dysfonc-
tion labiale importante, des difficultés d’élocution
ou d’alimentation, et un préjudice esthétique. Les
levres présentent parfois des fissures et une colo-
ration comme cela a été observé pour le 1er
patient [,

D’autres localisations cedémateuses céphaliques
ont été rapportées, notamment I'atteinte des joues
(macroparéite), du nez, des paupiéres (blépha-
rite), du front (métopite) ou de toute la face (pro-
sopite) [ 9. Ziemmer et coll. (1992) ont décrit les
atteintes endobuccales qui peuvent siéger dans
la muqueuse jugale (12 %), les gencives (19 %),
le voile du palais (macroulie), la langue (17 %) [0l
La muqueuse buccale, et particulierement la gen-
cive, peut étre le siege d’hypertrophie, d’inflam-
mation et d’érosions douloureuses.

Le SMR s’inscrit dans le cadre des granuloma-
toses buccofaciales (orofacial granulomatosis).
Une hypertrophie gingivale peut constituer la pre-
miére manifestation d’une granulomatose 210 Le
mode d’évolution des lésions endobuccales est
identique a celui des manifestations exobuccales
du SMR '], ce qui permet de faire le diagnostic
différentiel avec la gingivite commune 1.

La paralysie faciale est de type périphérique. Elle
apparait aprés un ou plusieurs épisodes d’ce-
deme ; elle est présente dans 33 a 47 % des cas
11.121. Quelquefois, elle peut survenir des mois,

voire des années avant I'’cedéme. Elle apparait
soit de facon brutale, trés souvent constituée au
cours de la nuit et constatée au réveil, soit de
fagon progressive en vingt quatre a quarante huit
heures. Elle est en général unilatérale et excep-
tionnellement bilatérale #0111, Elle intéresse tous
les muscles de la face, le territoire facial supérieur
et inférieur étant touchés de facon identique. On
peut cependant observer des formes incomplétes
111, Le c6té atteint par la paralysie correspond
classiguement a celui touché par I'cedeme [11. 12,
Elle peut étre accompagnée d’autres atteintes
nerveuses se traduisant par une hyperacousie
douloureuse, une agueusie intéressant les 2/3
antérieurs de la langue, une altération des sécré-
tions lacrymales, nasales et salivaires.

Symptomes de 2° et de 3° ordres (Tab. 1)
La langue est plicaturée ou scrotale dans 20 a
60 % des cas .. Elle peut apparaitre vers I’age
de 4 ans, et pourrait parfois déja étre présente a
la naissance. Elle serait transmise suivant un
mode autosomique dominant irrégulier et semble
en corrélation avec une langue géographique qui,
le plus souvent, la précede dans le temps l'l. La
langue plicaturée constitue donc un signe carac-
téristique mais sans signification diagnostique.
Des signes neurovégétatifs sont assez fréquents :
larmoiements ou yeux secs, hypersialorrhée ou
asialie, dysgueusie, hyperacousie, troubles de la
sudation [6l. Des migraines, des paresthésies et
des troubles de I’humeur ont été aussi rappor-
tés 4. Une atteinte du nerf optique et des ano-
malies des vaisseaux rétiniens ont été observées.
Sur le plan anatomopathologique, il peut exister
deux types histologiques. Le type granulomateux
caractérisé par la présence des granulomes épi-
thélio-giganto-cellulaires sans nécrose caséeuse,
qui ressemblent aux granulomes sarcoidosiques
dont ils se distinguent par la taille plus petite et le
caractére non confluent '3, Le type lympho-nodu-
laire plasmocytique qui se voit spécialement dans
les tissus facilement cedémateux comme les pau-
pieres 2.8],

La macrochéilie granulomateuse est un signe
constant du SMR, mais on la retrouve également
dans le tableau clinique de la sarcoidose et de la
maladie de Crohn. Le diagnostic différentiel avec
ces deux affections est parfois difficile. Tatnal et
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coll. (1987) ont été les premiers a proposer une
eventuelle relation entre la SMR et la maladie de
Crohn, en se basant sur la similitude histologique
existant dans I'cedéme labial. Cependant, aucune
manifestation caractéristique de cette affection
(douleurs abdominales, diarrhées hémorra-
giques...) n’est rencontrée dans le SMR [14.15.16],
Dans la sarcoidose, le granulome est bien diffé-
rent de celui du SMR. Cependant, la distinction
peut s’avérer difficile lorsqu’il existe une inflam-
mation importante . 1. Ang et Jones (2002), dans
une étude portant sur 7 patients atteints de SMR,
ont trouvé une calcémie et un taux d’angioten-
sine convertase normaux, et une réactivité néga-
tive au test de Kveim ; ces résultats biologiques
semblent bien confirmer que la SMR et la sarcoi-
dose sont deux entités nosologiques différentes .
Devant un cedeme buccofacial, le chirurgien den-
tiste pense d’emblée a une infection d’origine
dentaire de type cellulite génienne ou labiale ; seul
un interrogatoire bien mené et des examens com-
plémentaires orientent le praticien vers le dia-
gnostic de SMR 7. 9],

La prise en charge des patients atteints du SMR
reste difficile. Il n’existe pas de traitement de fond
ou de traitement spécifique ['l. |l est essentielle-
ment symptomatique et dépend des répercus-
sions esthétiques et des signes cliniques 2. Le
traitement de premiere intention est la clofazimine
(Lamprene®) & la dose de 100 mg/jour, pendant
plusieurs mois (2 a 12 mois). Il permet le plus sou-
vent de prévenir les poussées d’cedeme et d’ob-
tenir une réduction de son volume .2, Au stade
de fibrose fixée, et en I'absence de poussées évo-
lutives, une correction chirurgicale des lévres peut
étre tentée l'l. Pour la macrochéilie, la réhabilita-
tion esthétique consiste a effectuer la résection
de I'excédent labial par voie endobuccale & 171,
Cette chirurgie qui ne laisse aucune cicatrice
visible, comporte également une résection des
glandes accessoires hypertrophiques [ 8l

Quelques résultats encourageants ont été obte-
nus avec la thalidomide '8, En cas de paralysie
faciale, la corticothérapie générale ou intralé-
sionnelle est le traitement de choix ['9. Une neu-
rolyse ou une décompression nerveuse
chirurgicale peut étre proposée en I'absence
d’évolution favorable en 1 ou 2 mois [17.20.21],

Tous les foyers infectieux dentaires et parodon-
taux doivent étre éliminés car ils pourraient entre-
tenir la réponse immunologique et étre a I’origine

de la persistance des symptémes buccofaciaux
[2,21],

CONCLUSION

Le SMR est une affection rare, caractérisée par

I’association de manifestations neurologiques

(paralysie faciale) et buccales (cedéme labial et

langue plicaturée).

Bien que I'étiologie et la pathogénie du SMR res-

tent imprécises, le traitement de I’cedéme buc-

cofacial et de la paralysie faciale comporte de

nombreuses propositions thérapeutiques qui ne

répondent que partiellement a I'attente des

patients. De plus, ces traitements n’empéchent

pas les récidives.

Le rble de I'odontologiste est triple :

¢ Participer a I’établissement du diagnostic en

cas de suspicion par un suivi régulier et attentif ;

I’interrogatoire et I’examen clinique jouent un role

capital, la biopsie labiale est indispensable.

e Lorsque le diagnostic est confirmé, adopter une

attitude prophylactique :

— instaurer une hygiéne buccodentaire rigoureuse
et des visites régulieres,

— procéder a I’élimination des foyers infectieux
d’origine dentaire sous antibioprophylaxie.

e Accompagner psychologiquement le patient

dans sa maladie et, le cas échéant, savoir I'orien-

ter vers un chirurgien plasticien ou un neurochi-

rurgien.
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Tableau 1 : Signes majeurs et mineurs pour le diagnostic SMR 1,
Major and minor manifestations of the Melkersson-Rosenthal syndrome.
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Signes de 1¢ ordre : paralysie faciale, cedeme d’aspect histologique caractéristique.

Signes de 2° ordre : langue plicaturée, cedeme d’aspect histologique non caractéristique, céphalées a type de migraines,
atteinte d’autres nerfs craniens.

Signes de 3¢ ordre : symptémes végétatifs buccofaciaux, symptémes psychiatriques.
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