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The coexistence of Tolosa-Hunt syndrome and diabetic cranial
mononeuropathy: a case report and a review of literature

Işıl YAZICI, Alp SARITEKE, Yaşar ZORLU

Summary

Tolosa-Hunt syndrome (THS) is described as painful ophtalmoplegia caused by nonspesific inflammation of cavernous sinus or su-
perior orbital fissure, which is response to steroid theraphy. Cranial neuropathies in diabetic patients are extremely rare and occur in 
older patients with poorly controlled diabetes. A 56-year-old diabetic female patient who developed simultaneous right VI., left III., 
IV., VI., VII. and maxiller branch of trigeminal nerve palsies with acute periorbital pain applied to our outpatient clinic. Although 
the coexistence of THS and diabetic cranial neuropathy is an uncommon condition, this should be considered as a possible diagnosis 
on patients who are admitted with painful ophtalmoplegia and simultaneous multipl cranial neuropathies. We approved to present 
our diabetic patient with cranial magnetic imaging because of this interesting unity and fasial nerve palsy accompanying to THS.
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Özet

Tolosa-Hunt sendromu (THS) ağrılı oftalmopleji ile prezente olan, steroide yanıtlı, kavernöz sinüs/superior orbital fissür’ün 
enflamasyonunun neden olduğu bir hastalıktır. Diyabetik hastalarda kraniyal nöropati nadir görülmekle birlikte yaşlı ve dü-
zenli kan şekeri takibi yapılmayan hastalarda sık görülür. Elli altı yaşında kadın hasta periorbital ağrı ile eş zamanlı başlayan 
sağ VI., sol III., IV., VI., VII. kraniyal sinirler ve trigeminal sinirin maksiller dalı tutulumu ile başvurdu. THS ve diyabetik 
kraniyal nöropati birlikteliği sık görülmemekle birlikte eşzamanlı başlayan multipl kraniyal sinir felci ve ağrılı oftalmoplejisi 
olan hastalarda tanıda düşünülmelidir. Diyabetik hastamızı ilginç birliktelik ve THS’ye fasiyal sinir felcinin de eşlik etmesi 
nedeniyle tipik kraniyal maynetik rezonans (MR) görüntüleri ile sunmayı uygun bulduk.

Anahtar sözcükler: Ağrılı oftalmopleji; kortikoterapi; Tolosa-Hunt sendromu.
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Giriş
Diabetes mellituslu (DM) hastalarda kraniyal 
mononöropati, septik kavernöz sinüs trombozu, 
Tolosa-Hunt sendromu (THS) birlikteliği olabilir.
[1,2] Diyabetik hastalarda III., IV., VI. kraniyal sinir 
felci görülebilir. Başlangıç ani-ağrısız olabileceği gibi 
periorbital-frontal bölgede ağrı gözlenebilir. Pupil 
innervasyonu sıklıkla etkilenmez. Bulgular üç-altı 
ayda düzelir, nüksetme nadirdir.

Tolosa-Hunt sendromu şiddetli orbital, periorbital 
yerleşimli ağrılı oftalmopleji olup kavernöz sinüs/
superior orbital fissür’ün etiyolojisi bilinmeyen gra-
nülomatöz, enflamatuvar hastalığıdır.[2] Tek taraflı 
orbital ağrıya eş zamanlı veya ilk iki hafta içinde III., 
IV., VI. kraniyal sinirler ile V. kraniyal sinirin mak-
siller ya da oftalmik dallarından birinin felci eşlik 
edebilir.[3] Ender görülen bu sendromda oftalmople-
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jiye periferik tip fasiyal sinir parezisinin eşlik etmesi 
daha da nadir görülür.[4] Tanıda ağrılı oftalmopleji 
ile prezente olan infeksiyöz, granülomatöz, kollajen 
hastalıklar, kavernöz karotid anevrizması, lenfoma, 
psödotümör orbita, oftalmoplejik migren gibi diğer 
olasılıklar dışlanmalıdır.[5] Kortikosteroid tedavisi ile 
ilk 72 saatte orbital ağrıda, üç hafta içinde de oftal-
moplejide düzelme gözlenir.

Periorbital ağrıyı takiben çift görme yakınması ile 
kliniğimizce izlenen, nörolojik muayenesinde, sağda 
VI. kraniyal sinir felci, solda eksternal oftalmopleji-
ye ilave periferik tip fasiyal parezi saptadığımız ol-
gunun kraniyal manyetik rezonans görüntülemede 
(MRG) sol kavernöz sinüste kontrast tutan lezyon 
saptadık. İzlemde DM tanısı da alan olgunun ağrısı 
steroid tedavisi ile 72 saatte geriledi, üç hafta için-
de sol oftalmopleji ve periferik fasiyal parezisinde, 
altı ay içinde sağ VI. kraniyal sinir felcinde kısmen 
düzelme gözlendi. Olgumuzda THS ve diyabetik 
kraniyal nöropati birlikteliği düşündük ve sık gö-
rülen bir tablo olmaması nedeniyle sunmayı uygun 
bulduk.

Olgu Sunumu
Elli altı yaşında kadın hasta, kliniğimize başvuru-
sundan üç hafta önce başlayan solda belirgin bilate-
ral periorbital ağrı ve bir-iki gün içerisinde eklenen 
başağrısı ve çift görme yakınması nedeniyle değer-
lendirildi. İlk nörolojik muayenesinde; sağda VI. 
kraniyal sinir, solda komplet III., IV., VI. ve VII. 
kraniyal sinir parezisi ile V. kraniyal sinirin maksiller 
dalında hipoestezi ve hipoaljezi mevcuttu. Oftalmo-
lojik muayenesinde iki tarafta da kortikal katarakt 
izlenmiş olup vizyon sağ gözde 8/10, sol gözde 4/10 
olarak bulundu. Solda pupilin ışığa yanıtı zayıftı. 
Özgeçmişinde hiperlipidemi dışında özellik yoktu.

Laboratuvar incelemelerinde kan şekeri 190 mg/dl, 
kolesterol değeri 244 mg/dl, trigliserid değeri 335 
mg/dl, LDL değeri 137 mg/dl olarak yüksek saptan-
dı. Hemogram, sedimentasyon, kan şekeri ve lipid 
profili dışındaki diğer biyokimyasal parametreler, 
tiroid hormonları, CRP, RF, vaskülit testleri, ASO, 
Lyme antikorları, VDRL, TPHA, Torch Ig G ve Ig 
M, ACE (Anjiotensin konverting enzim) ve tümör 
belirteçleri normal saptandı. Beyin omurilik sıvısı 

NİSAN - APRIL  201488

Şekil 1. (a, b) Sol kavernöz sinüs lateral duvarında sağa oranla genişleme görülmektedir. (c, d) Kon-
trast verilmesini takiben lezyonda belirgin kontrast tutulumu görülmektedir.

(a) (b)

(c) (d)



(BOS) incelemelerinde hücre ve oligoklonal bant 
saptanmadı; protein, glukoz ve Ig G indeks normal 
değerlerdeydi. Sitoloji ve mikrobiyolojisinde (Tü-
berküloz, Brucella, Lyme, viral panel dahil) patoloji 
saptanmadı.

Kraniyal MRG’de sol kavernöz sinüs lateral duva-
rında; T1 sekanslarda izointens, T2 sekanslarda 
izo-hipointens kalınlaşma mevcuttu (Şekil 1a, b). 
Kontrast verilmesinden sonra bu bölgenin belirgin 
kontrast tuttuğu görüldü (Şekil 1c, d).

Kraniyal MRG’de VII. kraniyal sinir tutulumunu 
açıklayacak internal akustik kanal patolojisini gös-
teremedik. Kraniyal MR anjiyografi normal olarak 
değerlendirildi. Neoplastik süreçleri dışlamak için 
tüm batın ve gögüs tomografisi çekildi, özellik sap-
tanmadı.

Hastaya 2006 Dünya Sağlık Örgütü/Uluslararası 
Diyabet Federasyonu (DSÖ/UDF) raporunda ta-
nımlanan kriterlere göre tip 2 DM tanısı kondu. 
Olgumuzda diğer nedenler dışlandıktan sonra kli-
nik ve paraklinik veriler eşliğinde ön planda THS 
ve diyabetik oftalmopleji birlikteliği düşünüldü. On 
gün 1 gr/gün IV metilprednizolon tedavisi başlandı. 
Steroid tedavisi süresince kan şekeri değerleri insülin 
tedavisi ile kontrol altına alındı. Tedaviye 96 mg/
gün oral steroid tedavisi ile devam edildi ve kademe-
li olarak doz azaltılması planlandı.

Tedavinin ücüncü gününde sol orbital ağrısı kaybo-
lan hastanın sol oftalmoplejisi ve periferik fasiyal pa-
ralizisi üçüncü haftada gerilemeye başladı. Üçüncü 
ay kontrolünde sol göz hareketleri, pitoz, periferik 
fasiyal paralizi tama yakın düzelmiş ancak sağ göz 
dışa bakış kısıtlılığı devam ediyordu. Olgunun al-
tıncı ay kontrolünde sağ göz VI. sinir felcinde kıs-
men düzelme gözlendi. Sekiz aylık takibinde nüks 
izlenmedi.

Tartışma
Tolosa-Hunt sendromu granülomatöz, enflamatu-
var bir hastalık olup sendroma 1954 yılında klinik 
tabloyu tanımlayan Tolosa ve steroid tedavisine ya-
nıtlılığını tarif eden Hunt’ın isimleri verilmiştir.[6] 
Etiyolojisi bilinmez, genellikle 30-50 yaşlar arasın-
da görülmekte ve her iki cinsi eşit oranda tutmak-
tadır.

Tek yanlı orbital ağrıya, ipsilateral III., IV., VI . kra-
niyal sinirler ile V. kraniyal sinirin maksiller veya of-
talmik dallarından biri, optik sinir, fasiyal ve akus-
tik sinir felci eşlik edebilir.[3,7,8] THS’de olguların 
%85’inde III., %70’inde VI., %29’unda da IV. kra-
niyal sinir felci görülür. Trigeminal sinirin dallarının 
tutuluma olasılığı ise %30 olarak verilir.[4] THS’de 
fasiyal sinir tutulumu ile ilgili literatürde oldukça az 
olgu tanımlanmış olup hastalığın sistemik yayılımı 
nedeniyle görüldüğü düşünülmüştür.[3] Tessitore 
ve ark.[4] iki erişkin hastada, Cerisola ve ark.[9] bir 
çocuk hastada tek taraflı, steroide yanıtlı periferik 
fasiyal sinir felci birlikteliği bildirmişlerdir. Kang ve 
ark.[3] THS tanısı alan bir olguda steroid tedavisinin 
altıncı haftasında doz azaltımı esnasında görülen 
periferik fasiyal sinir felci tanımlamıştır. Bizim ol-
gumuzda da sol oftalmopleji ile eş zamanlı başlayan 
steroide yanıtlı periferik fasiyal sinir felci mevcuttur.

Optik sinire uzanan enflamasyon nedeniyle de ol-
guların %10’unda görme kaybı gözlenebilir. Pupil 
reaksiyonlar normal olabileceği gibi okulomotor si-
nir liflerinin parasempatik ya da karotid sempatik 
sistem tutulumuna bağlı Horner sendromu klinik 
tabloya eşlik edebilir.[6] Tanı kriterleri Uluslarara-
sı Başağrısı Derneği (IHS) tarafından ilk kez 1988 
yılında tanımlanmış olup 2004’te güncellenmiş-
tir:[10,11] THS tanı kriterleri Tablo 1’de gösterilmiştir:

Laboratuvar incelemelerinde enflamasyona sekon-
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Tablo 1. Uluslararası Başağrısı Derneği 2004’e göre Tolosa-Hunt sendromu tanı kriterleri

1. Tedavi edilmediği takdirde haftalarca devam eden bir veya daha fazla ataklarla giden tek taraflı orbital ağrı.
2. Üçüncü, dördüncü ve/veya altıncı kraniyal sinirlerin biri veya daha fazlasının felci ve/veya manyetik rezonans 
 görüntülemede ya da biyopsi ile granülomun gösterilmesi.
3. Ağrı ile eş zamanlı veya iki hafta içinde başlayan oftalmoparezi.
4. Kortikosteroidlerle yeterli tedavi edildiğinde ağrı ve parezide ilk 72 saatte düzelme izlenmesi.
5. Diğer nedenlerin ekarte edilmesi gerekir.
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der sedimentasyon yüksekliği ve lökositoz saptana-
bilir. BOS’ta ılımlı protein yüksekliği ve pleositoz 
varlığı bildirilmiştir.[6]

Kraniyal MRG’de T1 sekanslarda izointens, T2 se-
kanslarda izo-hipointens kavernöz sinüse ait genişle-
me ve belirgin kontrast tutulumu olduğu ve benzer 
kavernöz sinüs patolojisinin menenjiom, lenfoma, 
sarkoidoz, tüberküloz menenjit, pituiter tümörler 
de görülebileceği Yousem ve ark. tarafından bildi-
rilmiştir.[12]

Tolosa-Hunt sendromu ayırıcı tanısında yer alan 
hastalıklar Tablo 2’de gösterilmiştir.

Okülomotor sinirin hasar gördüğü kafa travmaları, 
intrakavernöz karotis arter yaralanmaları ağrılı oftal-
moplejiye neden olabilir. Öyküde travmanın varlığı 
ve görüntüleme yöntemleri ile tanı konur.[6]

Karotikokavernöz fistülde orbital ağrıya sıklıkla 
proptozis, kemozis, göziçi basınçta artış ve retinal 
vasküler anormallikler eşlik eder. Serebral anjiyog-
rafi ile tanı konur.[6]

Kavernöz sinüs trombozu sinüzit, orbital selülit, otit 
gibi enfeksiyöz veya polisitemi, gebelik, dehidratas-
yon, vaskülit gibi aseptik durumlarla ilişkili olabilir. 
Klinikte orbital konjesyon, proptozis, kemozis, göz 
yaşarması gözlenir.[6]

Vasküler nedenlerden posterior serebral arterin dev 
anevrizmaları THS’yi taklit edebilir.[13] İnternal 
karotis arter ve posterior kommunikan arter anev-
rizmaları akut, baziler arter anevrizmaları subakut 
ağrılı oftalmoplejiye neden olur. Tanıda serebral an-
jiografi kullanılır.

Oftalmoplejik migrende; genellikle aile öyküsü olup 
migren atakları, III., IV., VI. kraniyal sinir tutulu-
mu olur. Başağrısının geçmesiyle genellikle kraniyal 
sinir parezileri düzelir. V. kraniyal sinir tutulumu ol-
mamasıyla THS’den ayırıcı tanısı yapılır.[14]

Primer intrakraniyal tümörler veya nazofaringeal tü-
mör gibi lokal, lenfoma gibi uzak metastatik tümör-
ler ağrılı oftalmopleji varlığında düşünülmelidir. 
Yüksek doz kortikosteroid tedavinin tümöre bağlı 
semptomları azaltabileceği gözönünde bulundurul-
malı, mutlaka görüntüleme yöntemleri ile neoplas-
tik nedenler dışlanmalıdır.[7]

Ağrılı oftalmopleji nedenlerinden paranazal sinüs 
enfeksiyonları kavernöz sinüs trombozu ve sfeno-
id sinüste mukosel oluşumuna yol açabileceğinden 
dikkat etmek gereklidir. BOS’ta mikrobiyolojik in-
celeme ile enfeksiyöz ajan tespit edilir.

Psödotümör orbita; ağrılı oftalmopleji olup tabloya 
kemozis ve proptozis eşlik etmesi ve V. kraniyal si-
nir tutulumunun görülmemesi THS’den ayrımında 
yardımcı olan bulgulardır.[14]

Sarkoidoz multipl kraniyal sinir tutulumu varlığında 
ayırıcı tanıda düşünülmelidir. Tek taraflı/iki taraflı 
fasiyal sinir tutulumu en sık olmakla beraber I., II., 
III., IV., VI., VIII. kraniyal sinir felci de görülebilir. 
Tanıda laboratuvar bulgularından kan ve BOS-ACE 
düzeyleri, kalsiyum düzeyi, görüntülemede akciğer 
grafisi, göğüs tomografisi yardımcı olur.[15]

Nörotüberküloziste dissemine miliyer lezyonlar, se-
rebral damar tutulumu, en sık olarak da meningeal 
tutulum görülür. Kraniyal sinir tutulumu çok nadir 
olup, interpedinküler fossa çevresinde adezyon oluş-
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Tablo 2. Tolosa-Hunt sendromu ayırıcı tanısında yer alan hastalıklar

1. Travma 2. Vasküler

• Intrakavernöz karotid arter anevrizması
• Posterior kommunikan ve posterior
  serebral arter anevrizması
• Karotikokavernöz fistül
• Oftalmoparezik migren
• Diyabetik kraniyal nöropati
• Kavernöz sinüs trombozu

3. Neoplastik

• Hipofiz adenomu
• Menenjiom
• Orbital kemik tümörleri
• Nörofibrom
• Lenfoma
• Nazofarenks tümörü
• Metastatik tümörler

4. Enflamatuvar/Enfeksiyöz

• Sinüzit
• Orbital pseudotümör
• Mukosel
• Herpes Zoster
• Tüberküloz
• Sarkoidoz
• Wegener granülomatozis



ması sonucunda II., III., IV., VI., VII., VIII. kra-
niyal sinirler ve internal karotis arter tutulur. Tanı 
klinik, BOS’ta ve PCR ile pulmoner materyallerde 
M. Tuberculosis’in gösterilmesi, BBT ve MRG’de 
infarkt, ödem, hidrosefali, tüberkülom ve meninge-
al kalınlaşma saptanması ile konur.[16]

Wegener granülomatozisi üst ve alt solunum yol-
ları ile oküler tutulum yapabilir. Renal hastalık sık 
rastlanan bir bulgudur. Nörolojik bulgular periferik 
nöropati, kraniyal nöropati (II., V., VI. ve VII. kra-
niyal sinirler sık), parenkimal tutulum şeklinde pre-
zente olabilir. Tanıda c ANCA pozitifliğiyle beraber 
biyopside granülomatöz vaskülitin varlığı patogno-
moniktir.[17]

Tolosa-Hunt sendromunda tedavide kortikosteroid-
ler altın standarttır. Genellikle ağrının ilk 72 saat-
te, oftalmoparezinin üç-sekiz hafta içinde gerilediği 
ifade edilmekle birlikte ancak bir yılda yanıt alınan 
olgular da bildirilmiştir.[5,18] Tedavi süresi hakkında 
bilgiler tartışmalı olup klinik düzelme olsa da tedavi 
süresinin uzatılmasının nükslerin önlenmesi açısın-
dan faydalı olacağı belirtilmektedir.[5] Bazı olgularda 
%30, bazılarında ise %50 oranında ilk ataktan aylar 
veya yıllar sonra nüksler bildirilmiştir.[19,20] Nükset-
me ipsilateral, kontralateral ya da daha seyrek olarak 
iki taraflı olabilir.

Diyabetik oftalmopleji ağrılı oftalmoplejinin ayırıcı 
tanısında önemli bir yere sahiptir. Kraniyal sinirler-
den III., IV., VI. sinirlerin izole ya da kombine felci 
görülebilir.[21] Bazı yayınlarda VI. kraniyal sinir fel-
cinin, bazılarında III. sinir felcinin en sık görüldüğü 
ifade edilmiştir.[22,23]

Diyabetin fasiyal paralizideki rolünün %6-66 ara-
sında olduğunu ifade eden çalışmalar vardır.[24] Asi-
metrik, eş zamanlı başlayan pupillerin korunduğu 
bilateral multipl kraniyal sinir felci seyrek de olsa 
tanımlanmıştır.[25,26] Kortikosteroid tedavisine yanıt 
genellikle alınmamakla birlikte IVIG tedavisi ile 
bulguların ilk ayda gerilediği gözlenmiştir.[25]

Literatürde DM ve THS arasındaki ilişkiyi tanım-
layan yayınlar vardır.[2,27] Diyabetik hastalarda ka-
vernöz sinüste granülomun MRG veya biyopsi ile 
gösterilmesi, steroid tedaviye hızlı cevabın alınması 
THS tanısını desteklemektedir.[27]

Biz kliniğimizde tip 2 DM tanısı alan hastamızda; 
kraniyal MRG, orbita MRG, kraniyal MR anjiyog-
rafi, karın ve göğüs tomografisi ile vasküler ve neop-
lastik patolojileri, laboratuvar incelemeleri ile enfla-
matuvar ve enfeksiyöz hastalıkları dışladık. Göğüs 
tomografisi, BOS-ACE ve kalsiyum değerlerinde 
özellik saptanmadığı için sarkoidoz tanısı düşünül-
medi. Orbital psödotümör ve oftalmoplejik migren 
tanılarından ise aile öyküsü ve klinik bulguları ol-
maması nedeniyle uzaklaştık. Kraniyal MRG’de ka-
vernöz sinüste kontrast tutan lezyon olması, steroid 
tedavisi ile sol periorbital ağrıda 72 saat içerisinde, 
sol oftalmopleji ve periferik fasiyal paralizide üç haf-
tada belirgin azalma olmasıyla sol gözde THS ile sağ 
gözde mevcut VI. kraniyal sinir felcinin steroide be-
lirgin yanıtının olmayıp altıncı ayda gerileme olma-
sı nedeniyle eş zamanlı başlayan diyabetik kraniyal 
mononöropati birlikteliği düşünüldü. Biz hastamızı 
seyrek görülebilecek bir birliktelik olması nedeniyle 
ve THS’de nadir de olsa fasiyal sinir felci olabilece-
ğine dikkat çekmek için klinik, radyolojik ve tedavi 
yanıtıyla sunmaya değer bulduk.

Yazar(lar) ya da yazı ile ilgili bildirilen herhangi 
bir ilgi çakışması (conflict of interest) yoktur.
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