
INTRODUCCIÓN

El Síndrome de Melkersson-Rosenthal1 consiste en
la tr íada clín ica de edema orofacial recurren te,
parálisis facial y lengua fisurada. Fue Melkersson, en
1928, quien expuso la relación existente entre edema
y parálisis facial al aparecer de forma conjunta en una
de sus pacientes. Posteriormente, en 1931, Rosenthal
añadió la presencia de lengua fisurada como hecho
adicional quedando así establecida la tr íada
característica. En  1945, Miescher describió la
posibilidad de la existencia de edema labial
recurrente sin otras alteraciones asociadas.

Las últimas incorporaciones semán ticas al tema
aparecen  en  la década de 1980 cuando Wiesenfel
introduce el concepto de granulomatosis orofacial que
hoy día es un  término aceptado para englobar una
serie de procesos que tienen en común la aparición de
in flamación  granulomatosa no necrosan te de la
región oral y facial que incluye enfermedad de Crohn

oral e intestinal, sarcoidosis, queilitis granulomatosa y
síndrome de Melkersson-Rosenthal.

DESCRIPCIÓN DE LOS CASOS

Caso 1

Un mujer de 45 años, con antecedentes de parálisis
facial periférica desde hacía 15 años, acudió a
consulta por presen tar episodios de edema labial
acompañado de descamación del labio superior, que
dieron  como resultado su  engrosamien to,
produciendo un aspecto inestético ( fig. 1) . Asimismo,
la pacien te presen taba lengua fisurada ( fig. 2) . Se
realizó una biopsia cutánea en  la que se observaba
una epidermis respetada jun to a un  in filtrado
inflamatorio de predominio perivascular constituido
por linfocitos, histiocitos y células plasmáticas ( fig. 3) ;
en  la dermis se encon traron  granulomas no
caseifican tes ( fig. 4) . La pacien te fue in icialmen te
tratada con  clofazimina duran te 3 meses
obten iéndose una escasa respuesta terapéutica, por
lo que se cambió el tratamien to a corticoides
intralesionales. Tras la aplicación de 3 dosis, se obtuvo
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Abstract.—Melkersson-Rosenthal syndrome is a neuro-muco-
cutaneous disorder  character ized by recur rent  orofacial
swelling, relapsing facial paralysis and fissur ed tongue. The
classic t r iad is not  fr equent  in a complete form, but
oligosymptomat ic forms such as M iescher ’s cheilit is
granulomatosa are more common. Although var ious
pathogenic mechanisms have been proposed including an
infective aetiology, atopy and hipersensit ivity to food addit ives,
the aetiology is still unknown. Biopsies dur ing the ear ly stages
of the disease show dilated lymphat ics, per ivascular
aggregates of hist iocytes, lymphocytes, and plasma cells in
the milieu of nonspecific edema but the most character ist ic
findings are noncaseating sarcoidal granulomas which are not
always present. The therapeutic management is difficult. Oral
and int ralesional cor t icoesteroids, minocycline and
cheiloplasty have been attempted, all with limited success.
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un  excelen te resultado y actualmente la pacien te se
halla en una pausa terapéutica.

Caso 2

Un varón de 23 años, sin antecedentes personales ni
familiares de interés, presentaba desde hacía 6 meses
episodios repetidos de edema labial que aparecían de
forma recurrente y que evolucionaron hacia el engro-
samiento del labio superior hasta 2 veces su volumen
normal ( fig. 5) . No presentaba antecedentes de paráli-
sis facial ni lengua fisurada. Se realizó una biopsia cu-
yos hallazgos fueron comparables a los del caso ante-
rior, a excepción  de la ausencia de granulomas en  la
dermis, por lo fue diagnosticado de queilitis granulo-
matosa de Miescher y se inició tratamiento con doxici-
clina 100 mg/ 12 h durante 3 meses para valorar en un
segundo tiempo la administración de infiltraciones de
corticoides. Sin embargo, tras 4 semanas de tratamiento
el paciente acudió con pigmentación del primer incisi-
vo superior derecho, por lo que se retiró el tratamiento
y se aplicaron las infiltraciones. El paciente ha sido so-
metido a 3 infiltraciones con un excelente resultado.

DISCUSIÓN

El síndrome de Melkersson -Rosen thal presen ta una
baja in ciden cia y es más frecuen te en  mujeres,
mayoritariamen te de raza blan ca. Existe un  amplio
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Fig. 1.—Caso 1: edema labial acompañado de descamación del labio
superior y parálisis facial.

Fig. 2.—Caso 1: lengua fisurada.

Fig. 4.—Histología del caso 1: granuloma desnudo presente en dermis.Fig. 3.—Histología del caso 1: infiltrado inflamatorio mixto constitui-
do por linfocitos, histiocitos y células plasmáticas.

Fig. 5.—Caso 2: edema del labio superior que desborda el límite del 
inferior.



ran go de edad en  el comien zo de los sín tomas
(2-81 años)  aunque la mayoría de los autores informan
que la enfermedad empieza frecuentemente durante la
segunda década de la vida1. También se han descrito casos
en niños2.

La etiología de este síndrome es todavía desconocida
en la actualidad. Se han postulado factores genéticos3 y
condicionamientos alérgicos4-6.

También  se h an  in ten tado implicar agen tes
infecciosos como herpesvirus, micobacterias, toxoplasma
y espiroquetas ( especialmente Borrelia burgdorferi)  pero
tampoco se ha llegado a una conclusión certera7.

Por último, existe un solapamiento entre el síndrome
de Melkersson-Rosenthal, la enfermedad de Crohn y la
sarcoidosis, englobándose todas ellas en el concepto de
Wiesenfield de granulomatosis orofacial8,9.

La presen tación  clín ica completa del sín drome de
Melkersson-Rosenthal no es frecuente y varía entre el 8 y
el 25 % 1,10,11. Las formas oligosin tomáticas ( edema y
parálisis facial o edema y lengua fisurada)  represen tan
el 47 % de las formas mientras que el 28 % corresponden
únicamente a edema orofacial10. El edema orofacial es
el sín toma más importante y consistente del síndrome1;
es la forma de presen tación  en  el 80 % de los casos.
Puede afectar a la cara, encías, mucosa oral y lengua12. Se
trata de un edema súbito, que aparece sin pródromos, en
el que los labios pueden engrosarse hasta 2 o 3 veces el
tamaño normal13. El engrosamien to dura
característicamente de pocas horas a días; simulando un
angioedema, ocurre a in tervalos y se resuelve de forma
inicial completamente8, pero con los episodios repetidos
la resolución  queda in completa y se h ace firme e
in durado. Existen  otras man ifestacion es orofaciales
asociadas como descamación labial hasta en  el 14 % de
los casos, erosion es mucosas dolorosas, fisuración  de
comisuras y en rojecimien to, grietas o sen sación  de
quemazón  en  el 21 % de los casos. Las en cías se
encuen tran  afectadas en  el 26 %, con  engrosamien to,
eritema, dolor y erosion es gin givales. Por ú ltimo, el
paladar se afecta en  el 8-10 % de los casos, mostrando
engrosamiento y fisuración 13.

La parálisis facial es indistinguible de la parálisis de
Bell o parálisis idiopática8. Es generalmente unilateral y
asienta en el lado donde el engrosamiento facial es más
eviden te, desaparece espon tán eamen te y tien de a
recurrir sólo en el 10 % de los casos. En ocasiones se ha
observado parálisis bilateral. Suele acompañarse de
pequeñ os sín tomas previos como migrañ a, acufen o,
h iperacusia, n euralgia preauricular o sen sación  de
afectación  del gusto de los dos tercios an teriores de la
lengua13. Puede aparecer a cualquier edad y por lo
gen eral es posterior a la aparición  del edema facial,
aunque en ocasiones es simultáneo e incluso precede al
mismo. Existe, además, un a amplia lista de sign os
n eurológicos menores de síndrome de
Melkersson-Rosenthal como sequedad de boca, disestesia
facial, cefalea frontooccipital, blefaroespasmo y disfagia
periódica que pueden  aparecer hasta en  el 80 % de los

casos. Por último, debe tenerse en cuenta que no sólo se
ve afectado el nervio facial, sino que pueden implicarse
otros pares craneales. Así, una lesión  tr igeminal se ve
traducida en  parestesias bucales y linguales, neuralgia
facial, espasmos o debilidad en el músculo masetero.

La lengua fisurada se man ifiesta como un  aumen to
de la profun didad de los surcos lin guales, sin  llegar a
erosionar la mucosa. Es una anomalía de base genética y
h eren cia autosómica domin an te de pen etran cia
in completa que ocurre h asta en  el 10-15 % de la
población caucásica pero que en pacientes con síndrome
de Melkersson-Rosenthal es 5 veces más frecuente. Esta
alteración  mor fológica se acompañ a de parestesias o
disminución  de la sensación  gustativa8. En  la tabla 1 se
exponen las patologías que pueden originar diagnóstico
diferencial con el síndrome de Melkersson-Rosenthal.

Histológicamen te, en  un  estadio precoz de la
en fermedad se observa la aparición  de agregados de
histiocitos, linfocitos y células plasmáticas de predominio
perivascular junto a un edema inespecífico. En estadios
avanzados se observan  granulomas no caseifican tes en
dermis, que no siempre están  presen tes, por lo que su
ausencia no excluye la en fermedad y, además, estos
granulomas pueden  formarse y desvanecerse en  días o
semanas e, incluso, en  ocasiones no coinciden
estrictamente con el curso clínico del engrosamiento8,12,13.

Se han realizado muchas aproximaciones terapéuticas
en el síndrome de Melkersson-Rosenthal. Los pacientes
con  episodios in termedios de queilitis granulomatosa
se ben efician  del tratamien to con  tr iamcin olon a en
orobase o clobetasol tópico. Se h an  empleado
infiltraciones intralesionales repetidas cada 2 semanas de
1 ml de acetón ido de tr iamcin olon a ( 10 mg/ ml)  en
ambos lados del labio afectado en  los pacien tes con
manifestaciones pronunciadas. En ocasiones se recurre a
la queiloplastia ( resección de un tercio de mucosa y dos
tercios de submucosa por detrás del bermellón y arteria
labial) , en  casos graves desfiguran tes un a vez que la
enfermedad ha alcanzado una fase de meseta, de forma
aislada o acompañada de nuevo de tratamien to
intralesional corticoide posquirúrgico. Esta pauta puede
suponer un  90 % de recurrencias de 3-20 meses tras el
tratamien to. Camach o et al14 asocian  queiloplastia y
tratamiento intralesional corticoideo posquirúrgico con
un a pauta de tetraciclin as tras la in terven ción
( 500 mg/ 12 h  duran te 2 meses, luego 500 mg/ 24 h
duran te 3 meses y fin almen te 250 mg/ 24 h  duran te
6 meses) . De esta manera, tras 9 meses de seguimiento
no se obtuvo ninguna recurrencia.

Se pueden  utilizar pautas de tratamien to corticoide
por vía oral ( predn ison a, 1-1,5 mg/ kg/ día duran te
3-6 semanas) , en ocasiones asociado a tetraciclinas14. Se
han  documentado resultados favorables con  el uso de
clofazimin a a dosis in iciales de 100 mg/ día duran te
10 días y posteriormen te un  man ten imien to de
200-400 mg/ semana duran te 4-6 meses15. Finalmen te,
otros abordajes terapéuticos de resultados n o muy
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favorables h an  sido con  h idroxicloroquin a,
metronidazol, eritromicina, dapsona o minociclina13.
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TABLA 1. DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL DEL SÍNDROME DE MELKERSSON-ROSENTHAL

Enfermedad Características del engrosamiento labial Otros hallazgos

Síndrome A menudo unilateral, firme, intermitente Edema facial o intraoral, lengua fisurada,
de Melkersson-Rosenthal o persistente parálisis facial

Enfermedad de Crohn Difuso, edematoso o firme Inflamación granulomatosa 
del intestino, úlceras aftosas

Edema angioneurótico Establecimiento rápido, transitorio, dolor Engrosamiento de mucosa oral, lengua, 
laringe

Picadura de insecto Suave, edematoso, difuso Historia de picadura de insecto
Traumatismo Signos de hemorragia, epitelio dañado Historia de traumatismo
Neoplasias submucosas Firme, móvil, localizada Origen en glándula salival o en tejido 

conjuntivo
Síndrome de Ascher Mayoritariamente del labio superior Engrosamiento del ojo
Erisipela Edematoso, eritematoso, caliente Edema perfectamente delimitado, 

eritema de la cara, fiebre, vómitos
Sarcoidosis Nódulos sólidos Granulomas de células epitelioides 

en cualquier órgano
Leucemia aguda Engrosamiento gingival, sangrado fácil Hemograma y estudio de médula ósea 

alterado
Hiperplasia gingival inducida Localizado o generalizado, firme, Historia de administración de fenitoína, 

por drogas confinado a la encía nifedipina o ciclosporina
Hiperplasia gingival inducida Engrosamiento firme y difuso Embarazo, pubertad o anticonceptivos

por hormonas orales
Fibromatosis gingival Engrosamiento firme y difuso Familiar

Modificado de Zimmer WM, Rogers RS III, Reeve CM, Sheridan PJ. Orofacial manifestations of Melkersson-Rosenthal. Oral Surg Med
Oral Pathol 1992;74:610-9.


