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Tolosa-Hunt sendromu ve diyabetik kraniyal mononéropati
birlikteligi: Olgu sunumu ve gézden gecirme

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

Isil YAZICI, Alp SARITEKE, Yasar ZORLU
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enflamasyonunun neden oldugu bir hastalikeir. Diyabetik hastalarda kraniyal néropati nadir gériilmekle birlikee yash ve dii-
zenli kan sekeri takibi yapilmayan hastalarda sik goriiliir. Elli alt1 yasinda kadin hasta periorbital agr1 ile es zamanli baglayan
sag VL, sol IIL, IV,, VL, VIL kraniyal sinitler ve trigeminal sinirin maksiller dali tutulumu ile bagvurdu. THS ve diyabetik
kraniyal néropati bitlikteligi sik goriilmemekle birlikte eszamanli baslayan multipl kraniyal sinir felci ve agrili oftalmoplejisi
olan hastalarda tanida diisiiniilmelidir. Diyabetik hastamizi ilging birlikeelik ve THS'ye fasiyal sinir felcinin de eslik etmesi
nedeniyle tipik kraniyal maynetik rezonans (MR) gériintiileri ile sunmay: uygun bulduk.

Anahtar sézcikler: Agrli oftalmopleji; kortikoterapi; Tolosa-Hunt sendromu.

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 VL, left II1.,
IV, V1, VIL 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.

OLGU SUNUMU - CASE REPORT %
[
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Girig

Diabetes mellituslu (DM) hastalarda kraniyal
monondoropati, septik kavernoéz sintis trombozu,
Tolosa-Hunt sendromu (THS) birlikeeligi olabilir.
2] Diyabetik hastalarda III., IV., V1. kraniyal sinir
felci goriilebilir. Baglangi¢ ani-agrisiz olabilecegi gibi
periorbital-frontal bolgede agri goézlenebilir. Pupil
innervasyonu siklikla etkilenmez. Bulgular tg-alu
ayda diizelir, niiksetme nadirdir.

Tolosa-Hunt sendromu siddetli orbital, periorbital
yerlesimli agrili oftalmopleji olup kavernoz sintis/
superior orbital fissiir’iin etiyolojisi bilinmeyen gra-
niilomatdz, enflamatuvar hastaligidir.”! Tek taraflt
orbital agriya es zamanli veya ilk iki hafta icinde IIL.,
IV., VI. kraniyal sinirler ile V. kraniyal sinirin mak-
siller ya da oftalmik dallarindan birinin felci eslik
edebilir.”) Ender goriilen bu sendromda oftalmople-

izmir Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi, Néroloji Klinigi, izmir

Department of Neurology, [zmir Tepecik Training and Research Hospital, Izmir, Turkey
Basvuru tarihi (Submitted) 23.02.2012  Diizeltme sonrasi kabul tarihi (Accepted after revision) 15.06.2012

iletisim (Correspondence): Dr. Isil Yazici. izmir Tepecik Egjitim ve Arastirma Hastanesi, Noroloji Klinidi, izmir, Turkey.

Tel: +90-232-4696969 e-posta (e-mail): isilyazici2002@hotmail.com

NiSAN - APRIL 2014

87



jiye periferik tip fasiyal sinir parezisinin eglik etmesi
daha da nadir gorilir. Tanida agrili oftalmopleji
ile prezente olan infeksiyoz, graniilomatéz, kollajen
hastaliklar, kavernoz karotid anevrizmasi, lenfoma,
psodotiimér orbita, oftalmoplejik migren gibi diger
olasiliklar dislanmalidir.” Kortikosteroid tedavisi ile
ilk 72 saatte orbital agrida, ti¢ hafta i¢inde de oftal-
moplejide diizelme gozlenir.

Periorbital agriy1 takiben cift gorme yakinmast ile
klinigimizce izlenen, nérolojik muayenesinde, sagda
VI. kraniyal sinir felci, solda eksternal oftalmopleji-
ye ilave periferik tip fasiyal parezi saptadigimiz ol-
gunun kraniyal manyetik rezonans goriintiilemede
(MRG) sol kavernéz siniiste kontrast tutan lezyon
saptadik. IzZlemde DM tanist da alan olgunun agrist
steroid tedavisi ile 72 saatte geriledi, {i¢ hafta icin-
de sol oftalmopleji ve periferik fasiyal parezisinde,
alt ay icinde sag VI. kraniyal sinir felcinde kismen
diizelme gozlendi. Olgumuzda THS ve diyabetik
kraniyal néropati birlikteligi disiindiik ve stk go-
rillen bir tablo olmamasi nedeniyle sunmayi uygun

bulduk.

AGRI1

Olgu Sunumu

Elli altu yaginda kadin hasta, klinigimize bagvuru-
sundan {i¢ hafta 6nce baslayan solda belirgin bilate-
ral periorbital agri ve bir-iki giin icerisinde eklenen
basagrisi ve cift gorme yakinmasi nedeniyle deger-
lendirildi. Tlk norolojik muayenesinde; sagda VI.
kraniyal sinir, solda komplet III., IV., VI. ve VIIL
kraniyal sinir parezisi ile V. kraniyal sinirin maksiller
dalinda hipoestezi ve hipoaljezi mevcuttu. Oftalmo-
lojik muayenesinde iki tarafta da kortikal katarakt
izlenmis olup vizyon sag gozde 8/10, sol gozde 4/10
olarak bulundu. Solda pupilin 15182 yanit zayifu.
Ozgegmisinde hiperlipidemi disinda ézellik yoktu.

Laboratuvar incelemelerinde kan sekeri 190 mg/dl,
kolesterol degeri 244 mg/dl, trigliserid degeri 335
mg/dl, LDL degeri 137 mg/dl olarak yiiksek saptan-
di. Hemogram, sedimentasyon, kan sekeri ve lipid
profili disindaki diger biyokimyasal parametreler,
tiroid hormonlari, CRP, RE vaskiilit testleri, ASO,
Lyme antikorlar;, VDRL, TPHA, Torch Ig G ve Ig
M, ACE (Anjiotensin konverting enzim) ve tiimor
belirtecleri normal saptandi. Beyin omurilik sivist

Sekil 1. (a, b) Sol kaverndz sinus lateral duvarinda saga oranla genisleme gorilmektedir. (¢, d) Kon-
trast verilmesini takiben lezyonda belirgin kontrast tutulumu gortilmektedir.
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(BOS) incelemelerinde hiicre ve oligoklonal bant
saptanmady; protein, glukoz ve Ig G indeks normal
degerlerdeydi. Sitoloji ve mikrobiyolojisinde (Tii-
berkiiloz, Brucella, Lyme, viral panel dahil) patoloji
saptanmadi.

Kraniyal MRG'de sol kavernéz siniis lateral duva-
rinda; T1 sekanslarda izointens, T2 sekanslarda
izo-hipointens kalinlasma mevcuttu (Sekil 1a, b).
Kontrast verilmesinden sonra bu bélgenin belirgin
kontrast tuttugu gorilda (Sekil 1c, d).

Kraniyal MRG'de VII. kraniyal sinir tutulumunu
agiklayacak internal akustik kanal patolojisini gos-
teremedik. Kraniyal MR anjiyografi normal olarak
degerlendirildi. Neoplastik siiregleri diglamak i¢in
tiim batin ve gogiis tomografisi ¢ekildi, 6zellik sap-
tanmadi.

Hastaya 2006 Diinya Saglik Orgiitii/Uluslararast
Diyabet Federasyonu (DSO/UDF) raporunda ta-
nimlanan kriterlere gore tip 2 DM tanist kondu.
Olgumuzda diger nedenler diglandiktan sonra kli-
nik ve paraklinik veriler egliginde 6n planda THS
ve diyabetik oftalmopleji birlikteligi diisiiniildii. On
giin 1 gr/gtin IV metilprednizolon tedavisi bagland:.
Steroid tedavisi siiresince kan sekeri degerleri insiilin
tedavisi ile kontrol altina alindi. Tedaviye 96 mg/
giin oral steroid tedavisi ile devam edildi ve kademe-
li olarak doz azaltlmasi planland..

Tedavinin {ictincii giiniinde sol orbital agrist kaybo-
lan hastanin sol oftalmoplejisi ve periferik fasiyal pa-
ralizisi iigiincii haftada gerilemeye basladi. Ugiincii
ay kontroliinde sol goz hareketleri, pitoz, periferik
fasiyal paralizi tama yakin diizelmis ancak sag goz
disa bakis kisitliligt devam ediyordu. Olgunun al-
unci ay kontroliinde sag goz VL. sinir felcinde kis-
men diizelme gozlendi. Sekiz aylik takibinde niiks
izlenmedi.

Tartigma

Tolosa-Hunt sendromu graniillomatéz, enflamatu-
var bir hastalik olup sendroma 1954 yilinda klinik
tabloyu tanimlayan Tolosa ve steroid tedavisine ya-
nithiliging tarif eden Hunt'in isimleri verilmigtir.!!
Etiyolojisi bilinmez, genellikle 30-50 yaslar arasin-
da goriilmekte ve her iki cinsi esit oranda tutmak-
tadur.

Tek yanli orbital agriya, ipsilateral I1I., IV., VI . kra-
niyal sinirler ile V. kraniyal sinirin maksiller veya of-
talmik dallarindan biri, optik sinir, fasiyal ve akus-
tik sinir felci eslik edebilir.>”® THSde olgularin
%85’inde I11., %70’inde VI., %29’unda da IV. kra-
niyal sinir felci goriiliir. Trigeminal sinirin dallarinin
tutuluma olasilig1 ise %30 olarak verilir.” THSde
fasiyal sinir tutulumu ile ilgili literatiirde oldukga az
olgu tanimlanmis olup hastaligin sistemik yayilimi
nedeniyle gorildiigi distnilmistir.® Tessitore
ve ark.™ iki eriskin hastada, Cerisola ve ark.” bir
cocuk hastada tek tarafli, steroide yanitl periferik
fasiyal sinir felci birlikteligi bildirmislerdir. Kang ve
ark.”'THS tanust alan bir olguda steroid tedavisinin
alunct haftasinda doz azalumi esnasinda goriilen
periferik fasiyal sinir felci tanimlamigtir. Bizim ol-
gumuzda da sol oftalmopleji ile es zamanli baglayan
steroide yanitli periferik fasiyal sinir felci mevcuttur.

Optik sinire uzanan enflamasyon nedeniyle de ol-
gularin %10’unda gorme kayb: gozlenebilir. Pupil
reaksiyonlar normal olabilecegi gibi okulomotor si-
nir liflerinin parasempatik ya da karotid sempatik
sistem tutulumuna bagli Horner sendromu klinik
tabloya eslik edebilir.!”) Tani kriterleri Uluslarara-
st Bagagrist Dernegi (IHS) tarafindan ilk kez 1988
yilinda tanimlanmis olup 2004te giincellenmis-
tir:'*"'THS tant kriterleri Tablo 1'de gosterilmistir:

Laboratuvar incelemelerinde enflamasyona sekon-

Tablo 1. Uluslararas: Basagrist Dernegi 2004 gore Tolosa-Hunt sendromu tani kriterleri

1. Tedavi edilmedigi takdirde haftalarca devam eden bir veya daha fazla ataklarla giden tek tarafli orbital agri.

2. Ugiincti, dérdiincii ve/veya altinci kraniyal sinirlerin biri veya daha fazlasinin felci ve/veya manyetik rezonans

goruntilemede ya da biyopsi ile graniilomun gdsterilmesi.

3. Agriile es zamanli veya iki hafta icinde baslayan oftalmoparezi.

4. Kortikosteroidlerle yeterli tedavi edildiginde agri ve parezide ilk 72 saatte diizelme izlenmesi.

5. Diger nedenlerin ekarte edilmesi gerekir.
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der sedimentasyon yiiksekligi ve lokositoz saptana-
bilir. BOS’ta iliml1 protein yiiksekligi ve pleositoz
varligt bildirilmigtir.©

Kraniyal MRG'de T1 sekanslarda izointens, T2 se-
kanslarda izo-hipointens kavernoz sintise ait genisle-
me ve belirgin kontrast tutulumu oldugu ve benzer
kavernoz siniis patolojisinin menenjiom, lenfoma,
sarkoidoz, tiiberkiiloz menenjit, pituiter tiimorler
de goriilebilecegi Yousem ve ark. tarafindan bildi-
rilmigtir."

Tolosa-Hunt sendromu ayirict tanisinda yer alan
hastaliklar Tablo 2'de gosterilmistir.

Okiilomotor sinirin hasar gordiigii kafa travmalari,
intrakavernoz karotis arter yaralanmalari agrili oftal-
moplejiye neden olabilir. Oykiide travmanin varlig
ve goriintilleme yontemleri ile tan1 konur.!®

Karotikokavernoz fistiilde orbital agriya siklikla
proptozis, kemozis, gozici basingta arts ve retinal
vaskiiler anormallikler eslik eder. Serebral anjiyog-
rafi ile tan1 konur.

Kavernoz siniis trombozu siniizit, orbital seliilit, otit
gibi enfeksiyoz veya polisitemi, gebelik, dehidratas-
yon, vaskiilit gibi aseptik durumlarla iligkili olabilir.
Klinikte orbital konjesyon, proptozis, kemozis, goz
yasarmasi gozlenir.!

Vaskiiler nedenlerden posterior serebral arterin dev
anevrizmalart THS’yi taklit edebilir." Internal
karotis arter ve posterior kommunikan arter anev-
rizmalar1 akut, baziler arter anevrizmalar1 subakut
agrili oftalmoplejiye neden olur. Tanida serebral an-

jiografi kullanilir.

AGRI1

Oftalmoplejik migrende; genellikle aile oykiisii olup
migren ataklari, III., IV., VI. kraniyal sinir tutulu-
mu olur. Bagagrisinin gegmesiyle genellikle kraniyal
sinir parezileri diizelir. V. kraniyal sinir tutulumu ol-
mamastyla THS den ayirici tanist yapilir.!'4

Primer intrakraniyal tiimérler veya nazofaringeal tii-
mor gibi lokal, lenfoma gibi uzak metastatik tiimér-
ler agrili oftalmopleji varliginda disiintilmelidir.
Yiiksek doz kortikosteroid tedavinin tiimore baglt
semptomlar: azaltabilecegi gézoniinde bulundurul-
mali, mutlaka gériintiileme yontemleri ile neoplas-
tik nedenler diglanmalidir.”’

Agrli oftalmopleji nedenlerinden paranazal siniis
enfeksiyonlar1 kavernoz siniis trombozu ve sfeno-
id sintiste mukosel olusumuna yol agabileceginden

dikkat etmek gereklidir. BOS’ta mikrobiyolojik in-

celeme ile enfeksiyoz ajan tespit edilir.

Psédotiimor orbita; agrili oftalmopleji olup tabloya
kemozis ve proptozis eslik etmesi ve V. kraniyal si-
nir tutulumunun gérillmemesi THSden ayriminda
yardimci olan bulgulardir.!"

Sarkoidoz multipl kraniyal sinir tutulumu varliginda
ayirict tanida distintilmelidir. Tek tarafli/iki taraflt
fasiyal sinir tutulumu en stk olmakla beraber I., II.,
III., IV., VL, VIIL kraniyal sinir felci de goriilebilir.
Tanida laboratuvar bulgularindan kan ve BOS-ACE
diizeyleri, kalsiyum diizeyi, goriintillemede akciger
grafisi, gogiis tomografisi yardimei olur.!

Norotiiberkiiloziste dissemine miliyer lezyonlar, se-
rebral damar tutulumu, en sik olarak da meningeal
tutulum goriiliir. Kraniyal sinir tutulumu ¢ok nadir
olup, interpedinkiiler fossa ¢evresinde adezyon olus-

Tablo 2. Tolosa-Hunt sendromu ayirici tanisinda yer alan hastaliklar

1.Travma 2. Vaskiiler 3. Neoplastik 4. Enflamatuvar/Enfeksiyoz
« Intrakavernoz karotid arter anevrizmasi « Hipofizadenomu - Sindizit
« Posterior kommunikan ve posterior » Menenjiom « Orbital pseudotimor
serebral arter anevrizmasi « Orbital kemik tiimorleri « Mukosel
« Karotikokavernoz fistil . Nérofibrom - Herpes Zoster
- Oftalmoparezik migren . Lenfoma - Tiiberkiiloz
- Diyabetik kraniyal noropati « Nazofarenks timori - Sarkoidoz
+ Kavernoz sintis trombozu - Metastatik timérler - Wegener graniilomatozis
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mast sonucunda II., III., IV,, V1., VII., VIII. kra-
niyal sinirler ve internal karotis arter tutulur. Tant
klinik, BOS’ta ve PCR ile pulmoner materyallerde
M. Tuberculosis’in gosterilmesi, BBT ve MRG'de
infarkt, 6dem, hidrosefali, tiiberkiillom ve meninge-
al kalinlagma saptanmast ile konur.!"”

Wegener graniilomatozisi iist ve alt solunum yol-
lar1 ile okiiler tutulum yapabilir. Renal hastalik stk
rastlanan bir bulgudur. Norolojik bulgular periferik
néropati, kraniyal néropati (IL., V., VI. ve VII. kra-
niyal sinirler sik), parenkimal tutulum seklinde pre-
zente olabilir. Tanida ¢ ANCA pozitifligiyle beraber
biyopside graniilomatéz vaskiilitin varligi patogno-
monikeir.!"”)

Tolosa-Hunt sendromunda tedavide kortikosteroid-
ler alun standartur. Genellikle agrinin ilk 72 saat-
te, oftalmoparezinin ti¢-sekiz hafta icinde geriledigi
ifade edilmekle birlikte ancak bir yilda yanit alinan
olgular da bildirilmistir.>'® Tedavi siiresi hakkinda
bilgiler tartismali olup klinik diizelme olsa da tedavi
stiresinin uzatilmasinin niikslerin 6nlenmesi agisin-
dan faydali olacag; belirtilmektedir.” Bazi olgularda
%30, bazilarinda ise %50 oraninda ilk ataktan aylar
veya yillar sonra niiksler bildirilmigtir.">?! Niikset-
me ipsilateral, kontralateral ya da daha seyrek olarak
iki tarafli olabilir.

Diyabetik oftalmopleji agrili oftalmoplejinin ayirici
tanisinda onemli bir yere sahiptir. Kraniyal sinirler-
den IIL., IV,, VL sinirlerin izole ya da kombine felci
goriilebilir.*" Bazi yayinlarda V1. kraniyal sinir fel-
cinin, bazilarinda III. sinir felcinin en sik gortildagi
ifade edilmistir.223)

Diyabetin fasiyal paralizideki roliiniin %6-66 ara-
sinda oldugunu ifade eden caligmalar vardir.?* Asi-
metrik, es zamanli baslayan pupillerin korundugu
bilateral multipl kraniyal sinir felci seyrek de olsa
tanimlanmistir.*>? Kortikosteroid tedavisine yanit
genellikle alinmamakla birlikte IVIG tedavisi ile
bulgularin ilk ayda geriledigi gozlenmistir.*!

Literatiirde DM ve THS arasindaki iligkiyi tanim-
layan yayinlar vardir.*?” Diyabetik hastalarda ka-
verndz siniiste graniilomun MRG veya biyopsi ile
gosterilmesi, steroid tedaviye hizli cevabin alinmasi

THS tanisini desteklemektedir.?”
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Biz klinigimizde tip 2 DM tanist alan hastamizda;
kraniyal MRG, orbita MRG, kraniyal MR anjiyog-
rafi, karin ve gdgiis tomografisi ile vaskiiler ve neop-
lastik patolojileri, laboratuvar incelemeleri ile enfla-
matuvar ve enfeksiyoz hastaliklari digladik. Gogiis
tomografisi, BOS-ACE ve kalsiyum degerlerinde
ozellik saptanmadig i¢in sarkoidoz tanist diisiiniil-
medi. Orbital psédotiimér ve oftalmoplejik migren
tanilarindan ise aile dykiisii ve klinik bulgulart ol-
mamast nedeniyle uzaklastik. Kraniyal MRG'de ka-
vernoz siniiste kontrast tutan lezyon olmasi, steroid
tedavisi ile sol periorbital agrida 72 saat igerisinde,
sol oftalmopleji ve periferik fasiyal paralizide ti¢ haf-
tada belirgin azalma olmasiyla sol gozde THS ile sag
gozde mevcut VI. kraniyal sinir felcinin steroide be-
lirgin yanitinin olmayip altunci ayda gerileme olma-
st nedeniyle es zamanli baslayan diyabetik kraniyal
monondropati birlikteligi diistinitildii. Biz hastamizi
seyrek goriilebilecek bir birliktelik olmasi nedeniyle
ve THSde nadir de olsa fasiyal sinir felci olabilece-
gine dikkat ¢ekmek icin klinik, radyolojik ve tedavi
yanitiyla sunmaya deger bulduk.
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