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Idiopatik Tolosa-Hunt sendromu (ITHS) tek tarafli orbital agr1, ipsilateral okiilomotor sinir paralizisi ve ste-
roidlere hizli yanitla kendini gosteren ¢ok nadir rastlanilan agrili oftalmopleji sebebidir. Siiperior orbital fis-
slir veya kaverndz siniiste yerlesen graniilamatdz lezyon sebebiyle bu sendrom kraniyal sinir paralizilerine
yol agar. Bu yazida, fasiyal sinir paralizisi gelismis ITHS olgusu literatiir bilgileri gbzden gegirilerek sunuldu.
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AN UNUSUAL CAUSE OF TRANSIENT FACIAL NERVE PARALYSIS:
IDIOPATHIC TOLOSA-HUNT SYNDROME

Idiopathic Tolosa-Hunt syndrome (ITHS) is a very rare cause of painful ophthalmoplegia characterized by uni-
lateral orbital pain, ipsilateral oculomotor paralysis and prompt response to steroids. It gives rise to cranial
nerve paralysis due to a granulomatous lesion in the cavernous sinus or superior orbital fissure. We report

herein a case of ITHS with facial nerve palsy together with a review of the literature.
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Idiopatik Tolosa-Hunt Sendromu (ITHS), tek ta-
rafl1 orbital agr1, ipsilateral oftalmopleji ve stero-
idlere iyi yanitla kendini gosteren ve nadir gorii-
len bir agrili oftalmopleji tablosudur.!"! Sendroma
1954 yilinda klinik tabloyu tarif eden Tolosa ve
1961 yilinda tablonun steroid tedavisine iyi ya-
nit alindigin tarif eden Hunt’in adlart verilmistir.
(23] [THS nin insidans1 milyonda bir veya iki ola-
rak tahmin edilmektedir.” Uluslararas1 Bag Agris1
Dernegi [International Headache Society (IHS)]
ITHS igin tan kriterlerini 2004 yilinda giincel-
lemis ve yeni kriterlerde manyetik rezonans go-

riintiileme (MRG) veya biyopsi ile kaverndz siniis
veya siiperior orbital fissiirde graniilom varliginin
gosterilmesini gerekli gormiistiir.[")

Bu yazida, fasiyal sinir paralizisi gelisen ITHS ol-
gusu literatiir bilgileri esliginde sunuldu.

OLGU SUNUMU

Otuz bes yasinda erkek hasta sag g6z cevresinde
agr1, goz kapaginda diisme, bulanik gérme ve yii-
zliniin sag yarisini etkileyen sekil bozuklugu si-
kayetleri ile klinigimize bagvurdu. Sag goz agrisi
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Sekil I. Hastanin yiiziiniin sag yanisini etkileyen sekil bozuklugu.

bir hafta 6nce baslamis ve agrinin baglangicindan
birka¢ giin sonra goz kapaginda diisme meyda-
na gelmisti. Son iki giindiir yiiziiniin sag tarafin-
da belirgin sekil bozuklugu ve uyusma gelismisti.
Sistemik ndrolojik muayenesi normaldi. Norolo-
jik muayenede sag gozde pitozis, 151k refleksi kay-
b1 ve yukan bakista kisithilik, sag periferik fasi-
yal paralizi ve Bell fenomeni, sagda kornea ref-
leksi ve trigeminal sinirin birinci ve ikinci dallari-

na uyan bolgede his kayb1 mevcuttu (Sekil 1). Goz
dibi muayenesi normaldi. Hastanin klinik bulgu-
lar 15181nda agrili oftalmopleji ve fasiyal paralizi-
sine yonelik olarak incelenmesi planlandi.

Kraniyal ve orbital kontrastlh MRG’de, sag ka-
vernodz siniiste orta derecede ekspansiyona neden
olup ¢evre dokular1 deplase etmeyen, sagda sii-
perior orbital fissiir ve orbital apekste optik sini-
ri gevreleyen, T1 agirlikli sekanslarda hipointens,
T2 agirlikli sekanslarda hiperintens, gadolinyum
enjeksiyonu sonrasinda yogun heterojen kontrast
tutulumu sergileyen lezyon goriilmekteydi (Sekil
II). intrakraniyal MRG anjiyografisinde ise zel-
lik yoktu. Hastanin rutin biyokimyasal analizin-
de 6zellik yoktu. Vaskiilit taramasi agisindan ger-
ceklestirilen ANA, c-ANCA, antiDs-DNA, RF,
VDRL, HbA ¢, antikardiyolipin IgG ve IgM test-
leri de normaldi. Lomber ponksiyon ile yapilan
beyin-omurilik sivis1 (BOS) incelemesinde hiicre
sayimi, seker, protein ve IgG indeksi normal sinir-
lar igindeydi. Hasta klinik veriler 1s13inda ITHS
tanis1 konarak takip edildi.

Hastaya 10 giin siireyle metilprednizolon tedavi-
si intravendz (1V) olarak baslandi. Tedavinin ikin-
ci giiniinde goz agris1 tamamen kaybolan hastanin
iiclincii gliniinde goz hareket kisitliligi gerilemeye
basladi. IV steroid uygulamas1 sonrasinda yine 1
mg/kg/glin prednizolon ile oral uygulamaya gecil-
di ve kademeli olarak steroid miktar1 giinde 5 mg

Sekil Il. Hastanin MRG incelemesi.
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olacak sekilde azaltilarak kesildi. Hastanin tedavi
sonrasi ndrolojik muayenesinde sag goz kapagin-
da hafif pitoz ve sag yiiz yarisinda hafif fasiyal pa-
ralizi mevcuttu.

Hastanin 12 ay sonraki kontrolinde sag goz-
de 1liml pitoz haricinde bulgu saptanmadi. Peri-
ferik fasiyal sinir paralizisinde tam bir iyilesme
mevcuttu. Goz hareketlerinde herhangi bir kisit-
lilik saptanmadi. Tekrarlanan kraniyal ve orbital
MRG’lerinde onceki incelemelere ait lezyonun
kayboldugu gozlendi. Hasta ITHS tanis ile taki-
be alind1.

TARTISMA

Tolosa-Hunt sendromu fokal bir pakimenenjittir
ve tutulum kavernoz siniis, siiperior orbital fissiir
veya orbita apeksi ile sinirh olup, I1., 111, IV., VL.
ve VIIL ile III. sinirin parasempatik pupillodila-
tor lifleri ve karotis ¢evresindeki sempatik pupil-
lokonstriktdr liflerin etkilenmesi s6z konusudur.™

Tolosa-Hunt sendromunda siirekli ve oyucu ka-
rakterde bir agn tipik olarak periorbital, nadiren
retroorbital, frontal veya temporal bolgededir. To-
losa bu tabloyu kaverndz siniisiin “nonspesifik,
kronik enflamasyonu” olarak tanimlamis, sonraki
veriler ise graniilamatdz enflamasyonun varligim
gostermistir.) Basagrisi klinigi ardindan yaklagik
2 hafta ig¢inde okiiler motor sinirler ve trigeminal
sinir oftalmik dali tutulabilir ve Horner sendromu
goriilebilir. Optik sinir tutulumu nadirdir ve enfla-
masyon kaverndz siniisten orbital apekse yayildi-
ginda gozlenir.

Agrili oftalmopleji ile bagvuran olgularda kaver-
ndz siniiste veya siiperior orbital fissiirde granii-
lomat6z enflamasyonun gosterilmesi ile Tolosa-
Hunt sendromu tanist konur. ITHS bilindiginin
aksine agrili oftalmopleji olgularinin ¢ok az bir
kisminin nedenidir.[! Ayrintili 6ykii ve dikkatli fi-
zik muayene yapilmalidir. Rutin kan biyokimya-
st tipik olarak normaldir. Sedimentasyon, CRP
gibi enflamatuvar belirtegler normal veya yiik-
sek olabilir. Sekonder nedenler igin ANA, antiDs-
DNA, c-ANCA, AKS veya HbAlc gibi spesifik
testler incelenmelidir. Tolosa-Hunt sendromunda
BOS bulgular tipik olarak normal olmakla birlik-
te, enfeksiyon ve neoplastik nedenlerin diglanma-
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st amaciyla incelenmelidir. Gadoliniyumlu krani-
yal MRG, agrili oftalmopleji olgularinin tiimiine
yapilmalidir.l”® Tolosa-Hunt sendromunda MRG,
T1 sekansh goriintiilerde dural bolgede konveks
ve gri maddenin izointens goriiniimii, T2 sekansl
goriintiilerde izointens alanin hafif hipointens go-
riiniimii gibi kaverndz siniis anormalliklerini gos-
terir. Internal karotid arterin intrakaverndz kis-
minda fokal daralma saptanabilir. Lezyon ipsila-
teral orbital apekse, siiperior orbital fissiire, sfe-
noid siniise veya orta kraniyal fossaya yayilabilir.

Tolosa-Hunt sendromunda MRG bulgular1 me-
nenjiyom, lenfoma ve sarkoidozda gézlenen bul-
gulara benzeyebilir. Kraniyal MRG anjiyogra-
fi veya konvansiyonel anjiyografi anevrizma-
nin veya diger vaskiiler anomalilerin diglanma-
sinda gereklidir. Cogu olguda biyopsi gerekme-
mekle birlikte norolojik bulgularda hizli prog-
resyon, malign hastalik siiphesi, steroid tedavisi-
ne yanitsizlik, MRG’de lezyonlarin sebat etmesi
veya beklenmedik degisiklikler gozlenen olgular-
da dikkate alinmalidir.!*'”

Olgular tedavi edilmediginde klinik semptomlar
genellikle 8 hafta i¢cinde kendiliginden gerileye-
bilir.>¢! Agriya dramatik yanit alindigindan stero-
idler Tolosa-Hunt sendromunda iyi bir tedavi se-
¢enegidir.[¥ Bununla birlikte steroidlerin kraniyal
sinir pare(li)zileri izerine etkileri net degildir. Te-
davinin uygun dozu ve siiresi iyi bilinmemekte-
dir. Uygun tedavi yaklagimi yiliksek doz steroidle-
rin (1 mg/kg/giin) 3 veya 4 ay, nadiren daha uzun
siirede yavasga azaltilarak kullanilmasidir. Sar-
koidoz, enfeksiyon, lenfoma ve diger tiimorlerde
de steroide yanit olabilmesi nedeniyle bazen ay1-
ric1 tanida yaniltict olabilmektedir. Kesin taninin
ortaya konmasinda lezyonun gerilediginin goz-
lenmesi igin sik araliklarla MRG yapilmasi 6ne-
rilmektedir.
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