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OLGU SUNUMU

Periferik Fasial Sinir Tutulumunun Eslik Ettigi Iki

Tolosa-Hunt Sendromu

Two Tolosa-Hunt Syndrome Accompanied By Peripheral Fasial Nerve Paralysis

1Yrd.Dog.Aylin AKGALI
Yrd.Dog.Dr. Remzi YIGITER
2Yrd.Dog.Dr. Ahmet METE
'Dog.Dr. Mustafa YILMAZ
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Ozet

Tolosa-Hunt sendromu agrili oftalmopleji ile karakterize olan ve
kortikosteroid tedavisine belirgin yanit veren bir tablodur. 2004 yilinda
Uluslararasi Basagrisi Dernegi tarafindan tani kriterleri yeniden tanimlanan
bu hastalikta gériintiileme oldukga 6nemli bir yer tutmaktadir. Kraniyal
goriintlilemede kavernoz siniiste veya orbita apeksinde inflamasyonu
gosteren kontrast tutulumu gézlenmektedir. Burada Tolosa-Hunt
sendromlu iki olgu sunumu yapildi. Her iki olguda kraniyal sinir tutulumu
olarak 3., 4., 6., ve 5.in birinci ve ikinci dalinin etkilendigi gozlendi.
Olgulardan birinde 1 hafta sonra oldukga nadir gézlenen sol periferik
fasial paralizisi bulgusu tabloya eklendi. Diger ayrici tanilarin ekarte
edilmesinden sonra olgulara IV puls steroid tedavisi uygulandi olumlu
yanit alindi.

Anahtar Kelimeler: Tolosa-Hunt sendromu, Periferik fasial paralizi,
MRG

Abstract

Tolosa-Hunt syndrome is characterized of a painful ophthalmoplegia
and is usually markedly responsive to corticosteroid therapy. In 2004
the re-defined diagnostic criteria of Tolosa-Hunt syndrome by
International Headache Society the imaging findings have very important
place. Cranial imaging demonstrates the contrast enhancement of
cavernous sinus and orbital apex related to inflammation. We represented
two case reports of Tolosa-Hunt syndrome. The cranial nerve involvement
of 3., 4., 6., and first and the second branches of 5. were observed
in both cases. One week later left peripheral facial nerve paralysis is
added to the clinic in one of the cases. After excluding other diagnosis
IV pulse steroid therapy is given and had fine response.
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Giris

Tolosa-Hunt Sendromu (THS), kaverndz sinusun
veya orbital apekste idiyopatik graniilomatoz
inflamasyonun sebep oldudu, adrili oftalmopleji
nedenlerinden biridir. Tutuluma bagl olarak okulomotor
sinir, troklear sinir, abdusens ve trigeminal sinirin 1. ve
2. dallarina ait klinik bulgular gézlenir. Kavernoz sintis
disinda seyreden fasial sinir tutulumu ise oldukca nadir
gozlenen bir birlikteliktir (1,2).

Adril oftalmoplejiye sebep olabilecek diger sebeplerin
ekarte edilmesinin temel alindidi tani kriterleri 2004
yillinda giincellenmis olup grantilomat6z inflamasyonun
demonstrasyonunu da icermektedir (3-5). Magnetik
rezonans gorintilemedeki karakteristik bulgular,
kaverndz sinids, orbital fissiir ve orbital apeksin
geniglemesi ve tutulumu olmasidir (6).

Bu makalede 72 saat icinde tedaviye cevap alinan
ve fasial sinir tutulumu da eklenen iki Tolosa-Hunt
sendromu olgusu sunuyoruz.

Olgu 1

On yedi yaginda kadin hasta, sol gézde agn ve diisme
sikayetleri ile Gaziantep Universitesi Néroloji poliklinigine
basvurdu. Sol gz adrisi sikayeti 20 giin 6nce baslamis
ve 3 glin sonra sol g6z kapadinda diisme meydana
gelmisti. Ozgecmisinde bir dzellik yoktu. Sistemik
muayenesi normaldi. Norolojik muayenesinde sol 3.,
4., 6. kraniyal sinir parezisi ve 5. kraniyal sinirin oftalmik
ve maksiler dalinin tutulumu saptandi. Yatisindan bir
hafta sonra heniiz steroid tedavisi baslanmadan 6nce
sol periferik fasial paralizi gelisti. Hastanin hemogram
ve biokimyasal incelemelerinde sedimentasyonun ilimli
yiksekligi disinda (40 mm/saat) 6zellik yoktu.
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Vaskdilit tetkikleri (ANA, anti-DNA, aANCA, ENA, VDRL,
RF, antikardiyolipin IgG, IgM), lyme antikorlari, TORCH
IgG, IgM, anjiotensin konverting enzim testleri normaldi.
Lomber ponksiyon ile yapilan incelemede oligoklonal
band saptanmadi, protein, glikoz, hiicre sayimi, IgG
indeksi normaldi.

MRG incelemesinde sol kavernoz siniis tutulumunu
destekleyen bulgular gézlendi (Resim 1).

sol kavernoz sinliste asimetrik genisleme ve tutulum ile
uyumlu patolojik opaklagmalar dikkati gekmekte (ok).

Kraniyal MR anjiografi incelemesinde 6zellik
bulunamadi. Tedavide hastaya 7 glin siireyle 1 gr/giin
intravendz metilprednizolon baslandi. Tedavinin 3. glininde
orbital agrinin gegti, 7. glintinde oftalmoplejisi diizeldi.
Steroid uygulamasi kademeli olarak azaltilarak kesildi.
Hastanin 2 ay sonra yapilan kontroliinde solda hafif
periferik paralizi harig bulgu saptanmadi. Kraniyal MRG
incelemesinde daha once tespit edilen lezyonun
kayboldugu gdzlendi. Yapilan kontrol kontrastl MRG'sinde
ise patolojik bulgularda gerileme gozlendi (Resim 2).

Resim 2. Tedavi sonrasi elde olunan kontrol MRG’ sinde
kaverndz sinusteki patolojik kontrastlanmalarda
azalma gozlendi.

Akgali ve ark.

Olgu 2

Otuz beg yasinda erkek hasta 35 giin 6nce baglayan
sag gozde adri ve ertesi giin olusan cift gérme yakinmalari
ile bagvurdu. Ayni zamanda kusma sikayeti de eklenmisti.
Birkag dis merkezde tetkikler yapilmis ancak bir sonuca
varilamamisti. Ozgecmisinde hipertrigliseridemi dykiisii
vardi. Nérolojik muayenesinde sag 3.4.6. kraniyal sinir
parezisi ve 5. kraniyal sinir oftalmik dalinin tutulumu
saptandi. Sadda isik refleksi zayifti. Hastanin hemogram
ve biokimyasal incelemelerinde trigliserid 700 mg/dl ve
sedimentasyon 32 mm/saat bulundu. Vaskiilit tetkikleri
(ANA, anti-DNA, aANCA, ENA, VDRL, RF, antikardiyolipin
IgG, IgM), lyme antikorlar, TORCH IgG, IgM, anjiotensin
konverting enzim tesleri normaldi. Hasta lomber ponksiyon
yaptirmayi kabul etmedi.

Kontrastli kraniyal MRG incelemesinde sag kavernoz
sintisteki ve komsu dural yuzeylerdeki patolojik sinyal
artislan dikkat gekiciydi (Resim 3).

Resim 3. Axial planda alinan T1 agirlikli kontrastli MRG
kesitinde sag kaverndz sinls ile komsu duradaki patolojik
kontrastlanma ve asimetrik genisleme izlenmekte (ok).

Tedavide hastaya 7 gln siireyle 1 gr/glin intravendz
metilprednizolon baslandi.Tedavinin 2. gliniinde orbital
adri gecti. Alti glin sonra cift gérme kismen dizeldi.
Hastanin 15 giin sonra yapilan kontroliinde g6z agrisinin
tekrar basladigi ve sag goz kapadinda iiml pitoz ve her
yone bakis kisithligi saptandi. Lomber ponksiyon yapildi
bir patoloji gézlenmedi. Kraniyal MRG de sag kavernoz
sintisteki opaklasma azalmis olmakla beraber devam
ediyordu ve MR anjiografi normal sinirlardaydi. Hastaya
yeniden 5 giin puls steroid tedavisi uygulandi ve 15 giin
sonraki kontrolde sag ice bakis kisithligi disinda diger
bulgular normale donmiisti. Bu arada hastanin kusma
sikayetleri trigliserid yiiksekligine baglandi ve tedavi ile
bu sikayeti de diizeldi.
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Tartisma

Tolosa-Hunt sendromu, adrili oftalmopleji ile ortaya
gikan, kortikosteroidlere olumlu cevap veren, kavernoz
sinus/superior orbital fisslr'lin idiyopatik inflamatuar
hastaligidir.

1954 yillinda Tolosa ilk defa A. Karotis internanin
kaverndz bélimiinde periarteritis tarif etmistir. Bu tanimda
klinik olarak agrili oftalmopleji 6n planda idi. Hunt ise
1961 yilinda 6 hastanin klinik tarifini kriter alip sendromu
tarif etmistir. Tolosa-Hunt sendromu 1966°da Smith ve
Taxdal tarafindan vurgulanmistir (4,7).

Uluslararasi Bag Agrisi Dernegi (International Headache
Society) tarafindan 1988 yilinda belirlenen kriterler 2004
yilinda giincellestirilmistir. Buna gore tani kriterleri arasinda
unilateral orbital agri epizodu (haftalar siiren), 3. 4.
ve/veya 6. kraniyal sinirde parezi ve/veya granilomun
gosterilmesi, parezinin agri baslangicindan sonraki 2
hafta icinde ortaya cikmasi, uygun steroid tedavisi ile
sikayetlerin 72 saat icinde gerilemesi, agrili oftalmoplejiye
sebep olacak dider sebeplerin ekarte edilmesi sayilmaktadir
(3,8,9).

Menenijit, vaskulitler, oftalmoplejik migren, timdrler,
diabetes mellitus, sarkoidoz, kaverndz sinlis trombozu,
a. Karotis interna anevrizmasi, ayrici tanida dustnilebilir
ve bunlar ekarte etmek icin dikkatli inceleme yapilmalidir
(8,10). Kraniyal MRG ve lomber ponksiyon ayrici tanidaki
bircok seyi dislamamizi saglamaktadir. Sunulan iki hastamiz
2004 kriterlerine gére dederlendirilip THS tanisi
konulmustur. Fasial sinir seyri kavernéz sinlisten oldukca
uzakta yer almaktadir. Olgumuzda MRG de fasial sinir
trasesinde kontrast tutulumu gézlenmemistir. Bu sebepten
ilk hastada gozlenen periferik fasial paralizi THS'nun bir
sistemik etkisi olarak degerlendirilmistir.

Fasial sinir tutulumunun diger THS bulgularindan
Once veya sonra ortaya gikmasi ile ilgili bir kesinlik yoktur
(1). Kortikosteroidler, THS tedavisinde temel ilactir. Fakat
kortikosteroid tedavisine yanit vermeyen veya uzun sireli
kortikosteroid tedavisi gerektiren vakalar da bildirilmistir
(5,11,12). Azatiyoprin, mikofenolat mofetil, metotreksat,
radyoterapi ve infliksimab gibi baska tedaviler de
uygulanmistir (5,11-13).

Tedavide ilk hastada 7 guinllk, ikinci hastada ise iki
defa olmak lizere toplam 12 giinliik puls steroid tedavisi
uygulandi ve tedavilere oldukga net bir bigimde ilk 48-
72 saatte yanit alindi. Tedavi planlamasi ile ilgili bir fikir
birligi yoktur (14). Bu konuda daha genis hasta serilerine
ihtiyac vardr.

Olgularimizin timinde kontrasth kraniyal MRG
tetkiklerinde kavernoz sinlis'de lezyona bagl genisleme
ve kontrast tutulumu saptanmistir. Kortiosteroid tedavisi
sonrasi yapilan kontrastli kraniyal MRG tetkiklerinde ise
lezyonlarin kayboldugu gorilmistdir.

Akgali ve ark.

Sonug: Oncesinde orbital agri 6ykiisii ile gelen
oftalmoplejili hastalarda ayrici tanilar arasinda,
kortikosteroidlere 72 saat icinde olumlu cevap veren ve
kraniyal MRG ile kaverndz sinus/superior orbital fisslir'de
tutulum gosteren Tolosa-Hunt sendromu disiintimelidir.
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