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OLGU SUNUMU /CASE REPORT

UNCORRECTED PROOF

Tolosa-Hunt Sendromu; klinigi, kranyal MR ozellikleri ve tedavisi

Tolosa-Hunt Syndrome; clinical and brain MRI features and treatment

Asuman ALi, © Ramazan YALCIN

Ozet

Tolosa-Hunt Sendromu (THS), periorbital ve hemikranyal agri ile ortaya ¢ikan, ipsilateral okiilomotor ve altinci kranyal sinir tu-
tulumunun goéraldigu, steroidlere iyi cevap veren, orbitanin tepe kisminda veya kavernéz sintiste graniilomat6z inflamasyo-
nun goézlendigi idyopatik bir durumdur. 25 yasinda erkek hasta, sol g6z cevresinde siddetli, yanici, yakici agri, ift gérme yakin-
malarrile basvurdu. Sol goziinde semipitoz, disa bakis kisithhgi, asagi disa bakmakta giiglik mevcuttu. Travma ve ilag kullanma
oykusu yoktu. Kranyal Manyetik Rezonans (MR) goriintllemesinde solda kavern6z siniis duvarinda kalinlagma ve kontrasth MR
kesitlerinde inflamasyona bagli yogun boyanma tespit edildi. Serebral arteryel ve ven6z anjiogramlari normaldi. 1mg/kg. he-
sabiyla metil prednisolon tedavisi parenteral olarak baslandi. Tedavisinin ticiincii gliniinde agrisi gecti. Uctincii haftada oftal-
moplejisi diizelmeye basladi. Tedavisi tamamlandiktan G¢ ay sonra klinigi tamamen duzeldi. Kortikoterapi baslandiktan sonra
agnisi tekrarlamadi. Kliniginin birinci ve ticlincii aylarinda kranyal MR'lar karsilastirmali olarak degerlendirildi. inflamasyonun
dizeldigi goruntilendi. Agrili oftalmopleji olgularinda THS her zaman akilda tutulmalidir. Orbitanin verteksinde etkilenme
yoksa, 6zellikle kaverndz sintise yonelik kranyal MR incelemesi yeterli olmakta ve tani koydurucu ézellik tasimaktadir.

Anahtar s6zcukler: Agril oftalmopleji; kranyal MR; Tolosa-Hunt sendromu.

Summary

Tolosa-Hunt Syndrome (THS) is an idiopathic condition characterized by periorbital and hemicranial pain, ipsilateral oculo-
motor and sixth cranial nerve involvement, good response to steroids, granulomatous inflammation of the cavernous sinus
or the top of the orbita. A 25 year- old- male patient presented with severe burning burn pain near the left eye with double
vision. The left eye exhibited semiptosis, limited outward gaze, and difficulty in downward outward gaze. No history of trauma
or drug use was reported. Cranial Magnetic Resonance Imaging (MRI) showed thickening cavernous sinus walls to the left,
while contrasted MRI sections suggested inflammation as indicated by intense staining. Cerebral arterial and venous angio-
graphs were normal. Parenteral treatment with Tmg/kg methyl prednisolon commenced. The pain passed on the third day
of treatment. Ophthalmoplegia began improving on the third week. The clinical symptoms were completely over after the
third month of the clinic. The pain did not recur after corticotheraphy started. The cranial MRI of the patient were reviewed
in a comparative perspective in the first and third months of the clinic. Inflammation was observed to get better. THS should
always be taken into consideration in painful ophthalmoplegia cases. Cranial MRI towards the cavernous sinus in particular
would suffice for diagnosis, provided that the vertex of orbita is not affected.

Keywords: Painful ophthalmoplegia; cranial MRI; Tolosa-Hunt syndrome.

oftalmoplejidir. Sendromun kendine 6zel biyolojik
belirteci yoktur. Tani klinik bulgulara ve néroradyolo-
jik 6zelliklere gore konur. Ancak baslangicta sadece
cok siddetli agri ile ortaya cikmasi, dolayisiyla erken
tani problemlerine yol agmakta ve tedavisi 6zellik
gostermektedir. Agriya birkag giin icerisinde kranyal

sinir tutulumlarn da eklenince olgular daha karma-
sik hale gelmektedir. Kavern6z sinlisiin veya orbita
apeksinin nonspesifik grantlomatdz inflamasyonun-
dan kaynaklanir. Ug, dért ve altinci kranyal sinirlerin
oftalmoparezisinin eslik ettigi tek tarafli retro veya
periorbital agriyla ortaya cikar. Oftalmoplejinin basla-
masiyla birlikte agri gorilebilir. Veya tipik olarak agri
basladiktan sonra iki hafta icinde oftalmopleji gelisir.

'T.C. Saghik Bilimleri Universitesi, Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Néroloji Klinigi, Bursa

2BURTOM, Bursa Radyolojik Tani Merkezi

'Department of Neurology, Health Sciences University Yiiksek ihtisas Training and Research Hospital, Bursa, Turkey

2Department of Radiology, Radiological Diagnostic Center, Bursa, Turkey

Basvuru tarihi (Submitted) 18.11.2017 Diizeltme sonrasi kabul tarihi (Accepted after revision) 11.04.2018 Online yayimlanma tarihi (Available online date) 04.10.2018

iletisim (Correspondence): Dr. Asuman Ali. Sagjlik Bilimleri Universitesi, Yiiksek ihtisas Egitim ve Arastirma Hastanesi, Néroloji Klinigji, Bursa, Turkey.

Tel (Phone): +90 - 224 - 29550 00 e-posta (e-mail): asumanali@gmail.com
©2018Tiirk Algoloji Dernegi



Sekil 1. Hastanin sol géziinde semipitoz goriliyor.

Trigeminal sinirin maksiller ve mandibuler dallari ile
periarteryel sempatik tutulum da olabilir. Yas, cinsi-
yet veya etnik ayrim gézetmez. Olgularin %85’inde
spontan remisyon bildirilmistir. Ancak niks de sik
gorulir. Tedavi edilen olgularin %40'Inda aylar, yillar
sonra bile niiks gorilebilir. Tani dl¢ttleri epizodik tek
tarafli orbital agndir. Tedavi edilmezse haftalarca de-
vam eder ve Uglincl, dérdlinci veya altincl kranyal
sinirlerin bir veya daha fazla dalinin paralizisi agriya
eslik eder. Kranyal MR da veya doku biyopsisinde
granilomanin gosterilmesiyle tani kesinlesir. Bu bil-
gilerinisiginda olgunun sunulmasi amaglanmigtir.!

Tani icin aksiyal ve koronal kranyal manyetik rezo-
nans gorintileme calismasi yapilmalidir. Etkilenen
kavernoz sinliste kontrast tutulumu ve kalinlasma
tipik olarak ortaya konur. Anevrizma, arteryovenoz
malformasyon veya arteryovendz fistil ayirici tanisi
icin serebral anjiografi yapilabilir. inflamasyon ya-
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pabilecek baska sebepleri dislinerek hematolojik
testler yapilmahdir. Tam kan sayimi, eritrosit sedi-
mantasyon hizi, antinikleer antikor ve antinotrofil
sitoplazmik antikor ve ACE (anjiotensin-converting
enzim) diizeylerine bakilabilir. Beyin omurilik sivisi
(BOS) incelemesi yapilabilir ve normal olmasi gerekir.
Doku biyopsisi, kortikosteroide cevap alinmadiginda
veya degismeyen anormal radyolojik incelemelerde,
progresyon gosteren hastalarda disintlmelidir.>-"

Kortikosteroidlere derhal cevap alinmasi Tolosa Hunt
sendromu icin ayirt edici bir 6zelliktir.”

Olgu Sunumu

25 yasinda erkek hastaydi. Sol g6z cevresinde sid-
detli, yanici, yakici agn, ¢ift gérme yakinmalari ile
basvurdu. Klinige kabul edildiginde vital bulgular
normaldi. Norolojik muayenesinde solda disa bakis
kisithhgr mevcuttu. Solda altinci sinir paralizisi ile
uyumluydu ve ayrica semipitozu vardi ve asagi disa
bakmakta guiclik cekiyordu. Travma ve ila¢ kullanma
Oyklist yoktu. Solda trigeminal sinirin oftalmik da-
gihm alanina uyan agri yakinmasi mevcuttu. Papilla
o0demi yoktu. Motor, duyu ve serebellar testleri, tam
kan sayimi, temel metabolik paneli, mikrobiyolojik
tetkikleri ile beyin omurilik sivisi ve koagtlasyon in-
celemeleri normaldi. CRP, RF ve vaskadilit testleri, ASO
ve timor belirteclerinde de 6zellik yoktu.

Kranyal MR goriintiilemesinde solda kavernoz sinls
duvarinda kalinlasma ve kontrasth MR kesitlerinde
inflamasyona bagli yogun boyanma tespit edildi.
Serebral arteryel ve vendz anjiogramlari normaldi.
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Sekil 2. Kontrasth kraniyal T1A koronal kesitler. (a) Hasta ilk geldiginde ¢ekilen MR'da sol kaver-
ndz sinliste yogun boyanan grantlasyon dokusu goriliyor. (b) Tedavi sonrasi 1. ayda kontrol
MR'da lezyon gerilemis. (c) 3 ay sonraki MR'da lezyonun daha da kiictildtgu goriliyor.
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1mg/kg. hesabiyla metil prednisolon tedavisi paren-
teral olarak baslandi. 40 mg. metil prednisolon am-
pul sabah aksam intraven6z yolla uygulandi. Teda-
visinin U¢linct guintinde agrisi gegti. Tedavi U¢ hafta
streyle yapildi. Her hafta metil prednisolon dozu 10
mg. azaltildi. Uciincii haftanin sonunda 32 mg. oral
tablet ile taburcu edildi. Taburculuk sonrasi oral tab-
letin Giclincli dozundan sonra glin asin lic doz 16
mg. tablet verilerek tedavi sonlandirildi. Tedavi si-
resince komplikasyon olmadi. Tuzsuz diyet harfiyen
uygulandi ve kalsiyum destegine 6zel 6nem verildi.
Oral antifungal tedavi ile profilaksi yapildi. Uclincii
haftada oftalmoplejisi diizelmeye basladi. Tedavisi
tamamlandiktan (g ay sonra klinigi tamamen diizel-
di. Kortikoterapiye baslandiktan sonra agrisi tekrar-
lamadi. Kliniginin birinci ve Uglinct ayinda Kranyal
MR’lari karsilastirmali olarak degerlendirildi. infla-
masyonun diizeldigi goriintilendi.

Tartisma

Tolosa Hunt sendromu, ¢cok aci veren, can sikici, sap-
layici, simsek cakar gibi siddetli devamli agri ile orta-
ya ¢ikan bir klinik tablodur. Tani kriterleri Uluslararasi
Bas Agrisi Dernegi (IHS) nin 2004'te glincellenen kri-
terlerine gore belirlenmistir. Kortikosteroid tedavisi-
ni takiben agrinin azalmasi karakteristik bir 6zelligi-
dir. Bizim olgumuz da kortikosteroid tedavisine ¢cok
iyi cevap vermis ve 72 saatte agrisi ge¢cmistir. Diger
ana semptom bir veya daha fazla kranyal sinirde
paralizidir. Ancak steroidlerin kranyal sinir paralizisi
Uzerine etkisi, agri Uzerine olan etkisiyle kiyaslandi-
ginda daha azdir.'

Kavernoz sinlislerden gecen Uglincl, dordiinci, al-
tinci sinir ile besinci kranyal sinirin birinci dali etki-
lenmektedir. Periarteryel sempatik lifler ve optik sinir
de tutulabilir. Bizim olgumuzda periarteryel sempa-
tik liflerde ve optik sinirde tutulum yoktu ancak tri-
geminal sinirin oftalmik dal etkilenmisti. Bu durum
kaverndz sinusiin lateral duvarinin etkilendigini gos-
termekte ve superior orbital fisslire sinirli olan lez-
yonlardan ayirici tanisi yapilabilmektedir.>-”!

Tolosa Hunt sendromu ayirici tanisinda travma, ka-
rotikokavernoz fistll, timorler, vaskdlit, bazal me-
nejitis, sarkoidoz, oftalmoplejik migren ve vaskdler
nedenler tizerinde durulmaktadir.®

Oklilomotor sinirin hasar gordigi kafa travmalari,

agrili oftalmoplejiye neden olabilir. Ancak hikaye ve
radyolojik incelemeler tani koydurur.

Karotikokavernoz fistiilde orbital agriya, propito-
zis, kemozis, g0z ici basing artisi ve retinal damar
anormallikleri eslik eder. Serebral anjiografi ile tani-
si konabilir. Posterior serebral arter anevizmalari da
THS'unu taklit edebilir.

Oftalmoplejik migrende migren ataklari sirasinda
3., 4. ve 6. kranyal sinir tutulumlari gozlenir. Bas ag-
risinin gecmesiyle genellikle kranyal sinir paralizile-
ri de dizelir. 5. kranyal sinir tutulumu olmamasiyla
THS'dan ayirici tanisi yapilir.

Primer intrakranyal timorler veya nazofaringeal ti-
mor gibi lokal, lenfoma gibi uzak metastatik timor-
ler de agril oftalmopleji yapabilir.

Sarkoidoz, birden fazla kranyal sinir tutulumu varh-
ginda ayirici tanida diisiintlmelidir. Tanida laboratu-
ar bulgularindan kan ve BOS-ACE duizeyleri, kalsiyum
diizeyi ve akciger grafisi ile toraks BT yardimci olur.

Ozellikle nérotiiberkiiloza bagl bazal menenjitis
de ayirici tanida incelenmesi gereken klinik tablosu
ile agrih oftalmopleji ve kranyal sinir tutulumlarina
yol acar.

Kranyal MR incelemelerinde ipsilateral kavernoz si-
nds icinde graniilomatoz lezyon ve kavernoz sintisde
genisleme gosterilebilir. Nadiren orbitanin posterio-
runa ve apeksine dogru uzanabilir. Bizim olgumuz-
da sol kavernoz siniis bolgesinde saga gore asimet-
rik genisleme ve kontrast sonrasi yogun boyanma
gozlendi. MR bulgular dogrultusunda Tolosa-Hunt
sendromu tanisi konarak tedavi baslandi. 1 ay sonra-
ki kontrol MR'da lezyon boyut ve yayginliginda geri-
leme oldugu tespit edildi. 3 ay sonraki kontrol MR'da
lezyonda ¢ok daha fazla gerileme oldugu gorulda.

Sonuc olarak, Tolosa Hunt sendromu, non-spesifik
kronik granilomat6z inflamatuar lezyondan kaynak-
lanir. Kavernoz sinlisu veya orbita ve orbita apeksini
tutar. Kavernéz sinlistin icinden gecen bir veya bir-
den fazla kranyal sinir paralizisi ortaya cikar. Yiiksek
rezollisyonlu MR calismalarinda lezyon genellikle or-
bita apeksi veya kavernoz sinis icinde gosterilebilir.
Steroid tedavisiyle lezyonun kaybolmaya basladigini
ortaya koymak 6nem tagimaktadir.
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