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Cocuk hastada idiyopatik orbital miyozit ve tedavisi

Idiopathic orbital myositis in a pediatric patient and treatment
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idiyopatik orbital miyozit; etyolojisi bilinmeyen nongranuloma-
toz, noninfeksiyoz, nonneoplastik bir veya birkag ekstraokiiler ka-
sin inflamasyonu ile karakterize otoimmiin orbital bir hastaliktir.
Dokuz yasinda erkek hasta, 3 giin &nce baslayan sola bakista agr
ve ¢ift gorme sikayeti ile klinigimize basvurdu. Goz hareketleri
muayenesinde sol gozde sola bakis kisithiligi ve diplopi mevcuttu.
Her iki gbzde gbz hareketleri diger bakis yonlerine normaldi. Sol
g6z kapaginda minimal 6dem tespit edildi. idiyopatik orbital mi-
yozit, tiroid oftalmopati, orbital sellilit 6n tanisi ile orbital manye-
tik rezonans goruntiileme (MRQG) istendi. Orbital MRG sol medial
rektus kasinda belirgin kalinlasma tespit edildi. Tiroide fonksiyon
testlerinin normal sinirda olmasi ile tiroid oftalmopatisi dislandi
ve orbital MRG’de; orbital apse ve sinlizit bulgusuna ve sol medial
rektus kasi disinda ekstraokiiler infiltrasyona rastlanmamasi nede-
niyle de orbital selliilit dislandi. idiyopatik orbital miyozit tanisi
konularak 30 mg/giin oral prednizolon tedavisi baslandi. Birinci
haftanin sonunda diplopi ve sola hareket bakis kisitliligr tamamen
diizelmisti. Akut agri ile baglayan okiler hareket kisitliligi ve dip-
lopi gozlenen idiyopatik orbital miyozit, nonspesifik orbital infla-
masyon (NSOI)Y nun bir alt grubu olarak ¢ocuk hastalarda nadiren
gorlilmekte ve kolaylikla atlanabilmektedir. Dikkatli bir muayene
ve MRG goriintiileme sisteminin sayesinde orbital miyozit diisi-
niilmesi gereken tanilardan biri olmahdir. Boylelikle gecikmis tani
ve ihtiyag olmayan antibiyotik kullanimi ve gereksiz biyopsi 6nle-
nebilir.
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ABSTRACT

Idiopathic orbital myositis is an autoimmune orbital disease
characterized by one or more non-granulomatous, non-infectious,
non-neoplastic extraocular muscle inflammation whose etiology
was unknown. A 9-year-old male patient was admitted to our
clinic with diplopia and a pain in left-gaze starting 3 days ago.
There was a restriction in left-gaze in the left eye and diplopia in
the examination of eye movements. The other gaze direction were
normal in both eyes movements. Minimal edema was also detected
in the left eyelid. Orbital MRI was asked for the preliminary
diagnosis of idiopathic orbital myositis, thyroid eye disease, and
orbital cellulitis. It was a marked thickening detected in the orbital
MRI left medial rectus muscle. Owing to thyroid function tests are
in the normal range thyroid ophthalmopathy were excluded and
in orbital MRI; Orbital cellulitis were excluded because of the fact
that there were no orbital abscess and sinusitis findings and also no
extra-ocular infiltration outside the left medial rectus muscle. 30
mg/day of oral prednisolone therapy was started after diagnosing
with idiopathic orbital myositis. At the end of the first week, the
restriction in left-gaze and the diplopia was completely improved.
Ocular movement limitation starting with acute pain and diplopia
are rarely seen in pediatric patients and can easily be overcome
as a subgroup of the observed idiopathic orbital myositis and
the non-specific orbital inflammation (NSOI). Thanks to a careful
examination and MRI imaging system, orbital myositis should be
one of the diagnoses being considered. Thus, late diagnoses, use of
redundant antibiotics, and unnecessary biopsies can be avoided.
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GiRiS

idiyopatik orbital tek ya da birden fazla ekstraokiiler
kaslarin inflamasyonu karakterize nadir goriilen infla-
matuvar bir hastaliktir (1,2). idiyopatik orbital miyozit;
nonspesifik orbital inflamasyon (NSOI) sendromun en sik
gorilen alt tipidir (%29). Miyozit ile birlikte olan dakri-
yoadenit, orbital apeks inflamasyon sendromu diger alt
tipleri olarak bilinmektedir (3,4). Genellikle orta yasl
kadinlarda gortilmesine ragmen ¢ocuklarda gorilmesi
nadirdir. Cocuklarda viral Gst solunum yolu infeksiyonu
takiben ortaya ¢ikabilir. Bu hastalar klinige goz hareket-
lerinde agri ve bakis kisithhgi, goz kapaklarinda 6dem,
pitozis, propitoz ve orbital basing da yilikselme ile bas-
vurabilirler. Erigkinlerde daha ¢ok karsimiza propitozis
gozlemlenirken cocuklarda ise daha ¢ok pitoz olarak
gordlir (5). Histopatolojik olarak degisken derecelerde
fibrozis ile birlikte degisken derecede polimorfik lenfosit
infiltrasyon gériiliir (6). Idiyopatik orbital miyozit kesin
nedeni bilinmesede en ¢ok immiinolojik mekanizmalar
suglanmaktadir (7). Hastahigin tanisi klinik ve radyolojik
olarak konulur. Radyolojik tanida bilgisayarli tomografi
(BT) ve/veya manyetik rezonans goriintiileme (MRG) tet-
kikleri kullaniimaktadir.

Bu olgu sunumunda sol gbziin sola bakista hareket ki-
sithhgr ve agri ile basvuran hastada MRG goriintiilenmesi
sonucu idiyopatik orbital miyozit tanisi alan gocuk hasta
takdim edilecektir.

OLGU SUNUMU

Dokuz yasinda erkek hasta, 3 glin 6nce baglayan
sola bakista agr ve cift gérme sikayeti ile klinigimize
basvurdu. Hastanin her iki g6z gérmesi tam olarak de-
gerlendirildi. Biyomikroskopik muayenede sol g6z medi-
al konjonktivada hiperemi saptandi. Her iki g6z fundus
muayenesi normaldi. G6z hareketleri muayenesinde sol
gozde sola bakis kisitlihgr ve diplopi mevcuttu, her iki
gozde goz hareketleri diger bakis yonlerine normaldi.

Sol g6z kapaginda minimal 6dem tespit edildi (Resim 1).
Goz igi basing sag gozde 12 mmHg, sol gbzde 13 mmHg
idi. Hastanin 6zgecmisinde ve soy gegmisinde ozellik
yoktu. Yapilan laboratuvar incelemelerinde I6kosit sayisi
9700/mm?, hemoglobin 12.8 g/dL olarak goriildii. Erit-
rosit sedimantasyon hizi, C-reaktif protein (CRP), serum
elektrolitleri, kas enzimleri, karaciger, bobrek fonksiyon
testleri normal sinirlardaydi. idiyopatik orbital miyozit,
orbital sellilit, tiroid oftalmopatisi 6n tanilari ile orbital
MRG istendi. Tiroid fonksiyon testinin normal olarak de-
gerlendirilmesiyle tiroid oftalmopatisi dislandi. Orbital
MRG sol medial rektus kasinda belirgin kalinlagma tespit
edildi (Resim 2). Hastanin gérmelerinin tam olmasi, s ol
goziinde sola bakis kisitlihgr disinda diger yonlere bakis
kisithhiginin olmamasi ayrica propitozis, kapaklarda ciddi
odem, eritem, gozlenmemesi, tam kan sayiminda beyaz
kirenin normal sinirlarda olmasi, orbital MRG’de; orbital
apse ve sinlizit bulgusuna ve sol medial rektus kasinda
belirgin kalinlasma disinda ekstraokiiler infiltrasyona
rastlanmamasi nedeniyle orbital selliilit diglandi. Hasta-
nin klinik bulgulari ve MRG g6z 6niinde bulundurarak ve
diger ayirict tanilar diglanarak idiyopatik orbital miyozit
tanist ile 1 mg/kg/glin toplam 30 mg/giin oral prednizo-
lon tedavisi baglandi. Birinci haftanin sonunda diplopi
ve sola hareket bakis kisitliligi tamamen diizelmisti. Dort
hafta boyunca aldigr 30 mg/giin oral prednizolon tedavisi
sonucunda sola bakis kisitliligi ve cift gérme sikayetleri-
nin diizeldigi gézlemlendi (Resim 3). Sonraki dort hafta
icinde aldig1 oral prednizolon diizenli aralklarla azalti-
larak kesildi. Ug aylik takip siiresince hastalik tekrarlan-
madi.

TARTISMA

ik defa Birch-Hirschfield tarafindan 1905 yilinda ta-
nimlanan NSOI sendromu; nonspesifik, nongraniiloma-
t6z orbitanin inflamatuvar tutulumun oldugu ve spontan
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Resim 1. Sol gozde sola bakis kisitlig ve her iki gozde goz hareketleri diger bakis yonlerine normal olarak degerlendirilmesi.
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Resim 2. Orbital MRGde sol medial rektus tutulumu.
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Resim 3. Sol gozde sola bakis kisithhiginin tedavi sonrast birinci ayda dii-
zelmesi.

rezoliisyon gosteren bir hastaliktir (5). NSOI dakriyoa-
denit, perindrit, perisklerit gibi tipleri olsada idiyopatik
orbital miyozit en sik gorilen tipidir. Bu hastaligin pa-
togenezisinde B ve T lenfositler iceren otoimmdinitenin
oldugu kabul edilmektedir (8). Bu hastalarin kigiik bir
oraninda viral infeksiyonlar ve sistemik hastaliklarin te-
tikledigi bildirilmistir (8). idiyopatik orbital miyozit 6zel-
likle immiinoglobulin G4 ile iliskili sistemik hastalarda
daha sik rapor edilmektedir (8). idiyopatik orbital miyozit
hastalari karsimiza akut, kronik, rekiirrens ya da unilate-
ral, bilateral g6z ya da tek ekstraokiiler kas, birden ¢ok
ekstraokdiler kas tutulumu seklinde karsimiza ¢ikabilir.

Cocuk hastalarin %50’sinde orbital miyozit; basagrisi,
istahsizlik, ates, letarji gibi sistemik semptomlari goriile-
bilir (9). idiyopatik orbital miyozit eriskinlerde tek tarafli
tutulum goriilebilmekte fakat cocuk hastalarda genelde
bilateral tutulmakta ve daha sik rekiirrens gozlemlenmek-
tedir (9). Ayrica ¢ocuklarda papil 6dem ve iritis ile de
karsilagilabilmektedir. Orbital miyozit cocuklarda en sik
goriilen oftalmolojik belirtiler; okiler hareket kisitlihg,
gozde agri, goz kapaklarinda 6dem, propitozis, yiksek
orbital basing, diplopi, konjonktival enjeksiyon seklinde
karsimiza gikabilir (2,5). Ani baslayan agri orbital miyo-
zitde karakteristik olarak daha sik goriilir. NSOI send-
romun rutin laboratuvar tetkikleri degerlendirildiginde
[6kosit, sedimantasyon orani ve eozinofili yiiksekligi
disinda tipik olarak normal oldugu goriilmektedir (10).
NSOI sendromun radyolojik bulgulari; glob, lakrimal
gland, ekstraokiiler kaslar, orbital yag doku, optik sinir
gibi infraorbital yapilarin inflamatuvar tutulumlari ile
karakterizedir. Agrili oftalmoplejinin MRG’de ayirici ta-
nisinda orbital selldlit, rabdomyosarkom, 16semi, riipti-
re dermoid kist, néroblastom, lenfenjioma, metastaztik
retinoblastom, tiroid oftalmopati ve anevrizma, arterio-
vendz fistiil, kaverndz sinlis trombozu gibi intrakarani-
al patalojiler dusindilebilir fakat orbita ve kranial MRG
bu tanilar dislandi (9). Bu olguda en yakin olarak graves
oftalmopati disiindlebilir fakat MRG bulgusunda okiiler
kaslarin tendonun tutulumunun olmamasi ve TFT ilgili
laboratuvar bulgularinin normal olmasi tiroid oftalmo-
patiyi de dislamamizi sagladi. Orbital miyozitin MRG
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bulgusunda; hem ekstraokdiler kaslarin hem de tendonun
ayni anda tutulumu, sinir diizensizlikleri, yag dokusunda
genislemeler gorilebilirdi (2). Tiroid oftalmopati daha sik
inferior rektus etkilenirken bu olguda oldugu gibi idiyo-
patik orbital miyozitte daha stk medial rektus tutulumu
gozlemlenmektedir (2).

NSOI'nin tedavisinde sistemik kortikosteroid veril-
mektedir. Hastaligin %75’inde tedavinin 24 ile 48 saat
icersinde dramatik bir sekilde diizelme goriilmektedir
(11). Kortikosteroid tedavisi ile diizelme goriilmesi orbi-
tal miyozit tanisi desteklemektedir. NSOI’nin tedavisinde
sistemik steroidler (oral prednizolon) 1 mg/kg /giin teda-
vide ilk basamak olarak kullaniimaktadir (2). Fakat bazi
yazarlara gore tek bir ekstraokler kas tutulumu gézlem-
lendiginde ilk olarak dusiik doz oral steroidleri (20 mg/
glin prednizolon) ya da nonsteroid antiinflamatuvar ilag-
lart 6nermektedir (12). Eger birden ¢ok ekstraokiiler kas
tutulumu gorildigiinde yiiksek doz steroid (40-60 mg/
glin prednizolon) tedavisi nermektedir (12). idiyopatik
orbital miyozitte kortikosteroidlere hizli ve oldukga iyi
yanit olmasina ragmen, rekiirrens olasiligi nedeniyle ste-
roid tedavisinin 4-6 hafta devam edilmesi ve yavas yavas
azaltilarak kesilmesi onerilmektedir. Retrospektif bir ¢a-
lismada %52 gibi oldukga yiiksek bir oranda rekiirrens
bildirilmistir (13). Steroid tedavisine yanit alinamayan
hastalarda veya steroid tedavisinin yan etkilerini tolere
edemeyen hastalarda radyoterapi, siklofosfamid veya
klorambusil gibi kemoterapétik ilaglar etkili oldugu bil-
dirilmektedir (14). Steroid ve alternatif tedavi yontemle-
rine yanitsizlik, atipik klinik tablo, kemik erazyonu, eks-
traorbital doku yayilimi izole lakrimal bez genislemesi,
sistemik hastaligin eslik etmesi gibi nedenlerle biyopsi
endikedir (15).

Hastaligin klinik bulgusu ve prognozu kalici pitozis,
gorme kaybi gibi oldukca degiskenlik gostermesine rag-
men genellikle iyi bir prognoz gostermekte ve nadiren de
olsa tedavisiz gerileyen olgular bildirilmistir.

Akut agri ile baglayan okdler hareket kisithligr ve dip-
lopi gdzlenen idiyopatik orbital miyozit, NSOIi’nin bir
alt grubu olarak ¢ocuk hastalarda nadiren goriilmekte
ve kolaylikla atlanabilmektedir. Dikkatli bir muayene ve
MRG goriintiileme sisteminin sayesinde orbital miyozit
duslinlilmesi gereken tanilardan biri olmalidir. Boylelikle
gecikmis tani ve ihtiya¢ olmayan antibiyotik kullanimi ve
gereksiz biyopsi 6nlenebilir.
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