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Olgu Sunumu / Case Report
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Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi eriskine benzer sekilde gocukluk
caginda da nadir gortilir. Idiyopatik olabilecedi gibi, sinir basis, enfeksiyoz,
inflamatuvar, vaskiiler nedenlerle gelisebilir. Ailevi Akdeniz atesi Tirk
toplumunda sik goriilen bir hastalik olmasina ragmen nérolojik tutulum
nadirdir. Az sayida eriskinde bagagrisi, miyalji, demiyelinize lezyonlar, aseptik
menenjit, nobet, elektroensefalografi anormallikleri seklinde tanimlanmistir.
Ailevi Akdeniz atesi ile iliskilendirilmis periferik fasiyal paralizi bugtine dek
literatiirde bir erigkin ve bir cocuk hastada tanimlanmistir. Ailevi Akdeniz
atesi ile iliskili tekrarlayan periferik fasiyal paralizi ise bugiine dek yalnizca bir
pediatrik olguda tanimlanmistir.

Anahtar Kelimeler: Ailevi Akdeniz atesi, periferik fasiyal paralizi, tekrarlayan,
cocukluk cag

Giris

Ailevi Akdeniz atesi (AAA) otozomal resesif olarak kalitilan,
pirin proteinini kodlayan MEFV genindeki mutasyonlar
sonucu olusan otoinflamatuvar bir hastaliktir. Pirin asl
olarak granuUlositlerde eksprese edilen ve normal kosullarda
enflamasyonu kontrol altinda tutmaya yarayan bir proteindir.
Bu proteini kodlayan gendeki mutasyonlar enflamasyonun
negatif reglatorl olan pirin proteininin disfonksiyonuna yol
acar (1). AAA, Dogu Akdeniz kokenli topluluklarda, ozellikle
Yahudiler, Turkler, Ermeniler ve Araplar'da sik gorilen bir

ABSTRACT

Recurrent facial palsy is a rare disorder in childhood similar to adults. It can
occur idiopathically as well as a result of nerve compression, infectious,
inflammatory and vascular disorders. Familial Mediterrenean fever is a
common disease in the Turkish population but neurological involvement such
as headache, myalgia, demyelinationg lesions, aseptic meningitis, seizure or
electroencephalographic abnormalities, is rarely reported. To date, peripheral
facial palsy in association with Familial Mediterrenean fever is described
in single cases both in adult and pediatric population. Moreover, recurrent
peripheral facial palsy is described in only one pediatric case of Familial
Mediterrenean fever.
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hastaliktir. Ates, karin, gégus, eklem agrisi hastaligin yol actig
en sik yakinmalardir. Vaskdlite ikincil olarak deri ve bdébrek
tutulumu gorulebilir. Splenomegali, hepatomegali, skrotal,
pelvik ve norolojik tutulum ise AAA’da nadir gorilen organ
tutulumlandir (2,3).

Olgu Sunumu
On bes yasinda kiz hasta, sag periferik fasiyal paralizi

ile basvurdu. On glndlr sag gozinl kapatamama ve agiz
kosesinde kayma yakinmasi mevcuttu. Rutin kulak-burun-
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bogaz bakisinda sag periferik fasiyal paralizi disinda ek
bulguya rastlanmadi. Isitme testi normal bulundu. Diger
kraniyal sinirleri ve norolojik bakisi olagandi. Tansiyon arteriyel
degerleri yas icin normal sinirlardaydi. Rutin hematolojik,
biyokimyasal tetkikleri normaldi. Olgu, oral prednizolon ve
semptomatik tedavisi dlzenlenerek takibe alindi. Steroid
tedavisi kesildikten l¢ ay sonra ¢ocuk néroloji poliklinigine
ikinci kez ayni tarafli periferik fasiyal paralizi atag ile basvurdu.
Olgu House-Brackmann fasial sinir evreleme sistemine gore
evre-4 periferik fasiyal paralizi olarak degerlendirildi (Resim
1). Ek olarak dilde fissurli gorindm dikkat cekti (Resim 2).
Rekurren fasiyal paralizi nedeniyle olasi etiyolojik nedenlerin
tetkik edilmesi amacli yatirildi. Anamnezi derinlestirildiginde
yaklasik dort yildir tekrarlayan karin agrisi, eklem agrisi ve
ates yakinmasi oldugu, bir yil 6nce bu nedenle tetkik edildigi,
AAA'ya yonelik génderilen mutasyon analizinde homozigot
R202Q mutasyonu saptanarak kolsisin tedavisi baslandig
ancak hastanin bu tedaviyi hi¢c kullanmadigi 6grenildi. Bakilan
rutin hemogram, biyokimya, periferik yayma ve akciger
grafisi normal, brusella, salmonella, lyme ve viral seroloji,
antinikleer antikor, antigliadin ve atiendomisyum antikorlari
negatif bulundu. Sedimentasyonu 28 mm/saat, C-reaktif
protein: 6 mg/dL idi. Kraniyal manyetik rezonans ve manyetik
rezonans anjiografi ve temporal kemik bilgisayarli tomografide
Ozellik saptanmadi. Hastaya oral prednizolon ve kolsisin
tedavisi baslandi. Oral steroid tedavisinin birinci ayinda
periferik fasiyal paralizi bulgular geriledi, dizenli kolsisin
tedavisi ile bir yillik slre icerisinde tekrarlamadi.

Tartisma

Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi, idiyopatik fasiyal
paralizi tanili cocuklarin %6'sinda goralar (4,5). Ayirici tanis,
sinir kompresyonuna sebep olan intrakraniyal lezyonlardan,
|[6semi ve lenfomaya, hipertansiyondan ¢olyak hastaligina
kadar oldukca genis bir yelpazeyi icerir (Tablo 1) (6). Sunulan
olguda gortntlileme yontemleri ve periferik yayma ile olasi
solid ve hematolojik maligniteler dislandi. Viral ve bakteriyel
ajanlara yonelik yapilan kulak burun bogaz bakisi ve serolojik
tetkiklerde o6zellik saptanmadi. Colyak hastaligi, sarkoidoz,
Behget hastaligl ve sistemik lupus eritematozis oykU, fizik
baki ve laboratuar tetkikleri ile dislandi. Melkersson Rosenthal
sendromu tekrarlayan periferik fasiyal paralizinin, ylzde
6dem ve dilde fissurli goérinimin eslik ettigi, genetik
ya da kazanilmis faktorlerle gelisebilen 6zel bir formudur.
Otozomal dominant olarak kalitilan formda aile GykUsU
tanimlanabilmektedir. Klasik triad olgularin yalniz %25'inde
gordldr. Ylzde 6dem en sik goérllen bulgu olup olgularin
%80-100'Unde mevcuttur. Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi
ve dilde fisstrld gorlinim her zaman olmayabilir. Dilde
fissUrll gorindm Melkersson Rosenthal sendromlu olgularin
%30 kadarinda gorllir ancak sendroma 6zgl bir bulgu
olmayip, psoriasis, ¢olyak hastaligi gibi baska otoimmin
hastaliklara da eslik edebilmekte ve saglikli popilasyonda
da rastlanabilmektedir (7). Sunulan olgunun fisstrlG dil
gorinimU ve paralizi tarafinda ylzde slpheli ddemi vardi

ancak bunun evre-4 periferik fasiyal paralizinin sebep oldugu
nazolabial oluktaki silinme ile iliskili yalanci bir gérinim
oldugu dusunildi. Melkersson Rosenthal sendromu ile
iliskili aile dykisU tanimlanmamaktaydi. Bu nedenlerle olgu
Melkersson Rosenthal sendromu olarak degerlendirilmedi.
Yilmaz ve ark.’nin (6) tanimladiklart AAA ve rekirren fasiyal
paralizili bir ocuk olguda, bizim olgumuza benzer sekilde dilde
fissUrll gdérinim saptanmis ve tekrarlayan fasiyal paralizi
AAA'ya sebep olan vaskulit ile iliskilendirmislerdir. Biz de
sunulan olguda sebep olabilecek diger nedenleri disladiktan
sonra tekrarlayan periferik fasiyal paraliziyi tedavi edilmemis
primer hastaligin sebep oldugu vaskdulit ile iliskilendirdik.
Bir baska yayinda ise vaskulite ek olarak amiloidozun da
AAA’sinda gorllen fasiyal paraliziyi aciklayabilecegi ileri
sUrllmastdr (8). Sunulan olguda AAA ve buna bagli amiloidoza
sekonder major organ disfonksiyonu gelismeden kraniyal
noropati gelisimi ihtimalinin disuk oldugu disunuldd.
Cocukluk caginda tekrarlayan periferik fasiyal paralizi
etiyolojisinin belirlenmesi genellikle ayrintili laboratuvar ve
gorintileme yontemleri ile mimkin olur. Ancak laboratuvar
ve gorlntileme ydntemlerine gecmeden dnce dikkatli

Resim 1. Sag periferik fasiyal paralizi bulgulari

Resim 2. FissUrll dil
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Tablo I. Tekrarlayan periferik fasiyal paralizi nedenleri (6)

Genetik
Ailevi tekrarlayici periferik fasiyal paralizi

Melkersson-Rosenthal sendromu

Sinir basisi
Intrakraniyal kitle
Losemi
Lenfoma
Fasiyal nérinom*
Temporal kemigin fibroz displazisi*
Osteopetrozis®

Dental iglemler*

Enfeksiyoz
Tekrarlayan orta kulak iltihabi
Tekrarlayan parotit
Lyme hastaligi
Mikoplazma enfeksiyonu
Ramsay Hunt sendromu

HIV enfeksiyonu*

Enflamatuvar
Célyak hastahigi
Sarkoidoz
Behget hastaligi
Sistemik lupus eritematozus*
Diyabet
Disglobulinemi
Anti-GQ1b antikoru ile iligkili tekrarlayan periferik fasiyal paralizi*
Multipl skleroz*

Vaskiiler
Hipertansiyon

Migren

Digerleri
Kalitsal basiya duyarl néropati*
Guillain Barre sendromunda plazmaferez*
Gebelik

*0lgu sunumu mevcut olup, koinsidans olabilir.

62

ve ayrintill 6ykd alimi gereksiz birgok tetkikin yapilmasina
engel olabilir Bu olgudan yola cikilarak, c¢ocukluk gaginda
tekrarlayan periferik fasiyal paralizi olgularinin, AAA agisindan
da sorgulanmasi Ulkemizde sik gorllen bir hastalik olmasi
nedeniyle uygun olacaktir.
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