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Kraniyal Paget’li Hastada
Horner Sendromu ve Apraklonidin Testi

Horner’s Syndrome and Apraclonidine Test in
a Patient with Paget’s Cranial: Case Report

OZET Elli dort yaginda erkek hasta, rutin géz muayenesi amactyla poliklinige bagvurdu. Yapilan
muayenesinde sag gozde pitozis, miyozis, enoftalmus ve ipsilateral anhidrozis mevcut oldugu go-
riildii. Bu bulgularla Horner sendromu (HS) olabilecegi diisiiniildii ve taniy1 dogrulamak amaciyla
apraklonidin damla kullanildi. Apraklonidin damla sonras: sag gozde midriyazis olugmas: ve sag
goz kapagindaki pitozisin gerilemesi HS tanisin1 dogruladi. Olgumuzun etiyolojiye yonelik tetkik-
lerinden ve alinan anamnezinden kraniyal Paget hastali1 oldugu goriildi. Kemigin Paget hastalig
(osteitis deformans), anormal kemik rezorpsiyonu ve formasyonu gosteren genellikle asemptoma-
tik seyirli, insidansi yas ile artan bir hastaliktir. HS kraniyal tutulumu olan Paget hastahiginda go-
riilebilecek norolojik bulgulardan biridir.

Anahtar Kelimeler: Apraklonidin; Horner sendromu; osteitis deformans

ABSTRACT A 54-year-old male patient was admitted to our outpatient clinic for the purpose of rou-
tine eye control. Ptosis, miosis, enophthalmos and ipsilateral anhidrosis were detected in his right
eye during his examination. These findings suggested Horner's syndrome (HS) and apraclonidine
drops were used to confirm the diagnosis. The reversal of the anisocoria after apraclonidine drops
and the decline of ptosis in the right eye confirmed our diagnosis. The patient was diagnosed to
have cranial Paget's disease as a result of etiologic tests and the taken anamnesis. Paget's disease of
the bone (osteitis deformans) is a disease which exhibits abnormal bone resorption and formation,
and it is usually an asymptomatic disease whose incidence increases with age. HS is one of the neu-
rological conditions which can be present in Paget’s disesase with cranial involvement.
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aget Hastaligi (PH); osteitis deformans olarak da bilinen insidansi

yasla birlikte artan kemik dongiisiinde belirli bir bolgede artisa,

kemik agrilarina ve bunlara bagh komplikasyonlara sebep olabilen
etiyolojisi hélen kesin olarak bilinmeyen bir hastaliktir. Alkelen fosfataz
(ALP) yiiksekligi tanida oldukc¢a 6nemlidir, fakat hastalarin %15’inde nor-
mal olarak saptanabilir.

PH’de tek kemik (monositotik) veya bircok kemik (polisitotik) tutu-
lumu olabilir.

Kraniyal tutulum PH’da %40 oraninda gériilmektedir. Kraniyal tutu-
luma sekonder bas agrisi, basiller invajinasyon, epilepsi, hidrosefali ve kra-
niyal noropatiler gibi komplikasyonlar goriilebilmektedir.'
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Horner sendromu (HS)’nda pitozis, miyozis ve
ipsilateral fasiyal anhidrozis mevcuttur. HS tani-
sin1 dogrulamak icin klinik bulgularin diginda ce-
sitli farmakolojik ajanlardan faydalanilmaktadir.*®
Bu olgu, apraklonidin damlanin HS tanisini dog-
rulamak amaciyla kullanilabilecegini anlatmakta-
dir.

Bu yazida, kraniyal PH tanis1 olan ve sonra-
sinda HS gelisen olgu tartisilmigtir. Olgudan bu
yayin i¢in bilgilendirilmis olur alindi.

OLGU SUNUMU

Elli dort yasinda erkek hasta, goz poliklinigine rutin
kontrol amaciyla bagvurdu. Yapilan harici bakida
sag goz kapaginda pitozis, sagda hafif bir miyozis ve
enoftalmus oldugu goriildi ayrica sag ytiz bolge-
sinde terleme azlig1 oldugu sorgulamayla 6grenildi
(Resim 1). Hastanin anamnezinde sag g6z kapagin-
daki diistikliigiin yaklasik 5 yildir oldugu ve daha
once okiiler myasteniden siiphe edilip elektromi-
yografi yapildig1 ve sonucunun normal olarak de-
gecmis
sorgulamasinda kendisine yaklagik 10 yil 6nce PH

gerlendirildigi o6grenildi. Detayli 0z
tanisinin konuldugu ve o dénemde siddetli bir bag
agrisinin oldugu ve sol goz kapaginda disiikligiin
Hasta adim1 hatirlamadig1 medikal tedaviden yarar
gordiigiini ve o zamandan bu yana bag agrisinin ve
sol goz kapagindaki diisiikligiiniin olmadigini be-
lirtti. Soy ge¢mis sorgulamasinda ailesinde PH olan
hickimsenin bulunmadig: 6grenildi.

Yapilan oftalmolojik muayenede gérme kes-
kinligi her iki gézde 20/20, biyomikroskopide her
iki g6z konjonjktiva ve kornealar dogal, goz i¢i ba-
sinci sag gozde 10 mmHg, sol gozde 14 mmHg sap-
tandi. Fundus muayenesinde optik disk, makula ve
periferik retina dogald1 ve g6z hareketleri normal
olarak saptandi.

Hastanin mevut bulgularla HS olabilecegi dii-
stiniildii ve her iki goziine klinik taniy1 dogrulamak
amaciyla tek damla %0,5’lik apraklonidin damla
damlatildi.>!! Yaklagik 60 dakika sonrasinda anizo-
korinin tersine dondiigii ve pitozisin diizeldigi go-
rilldi (Tablo 1) (Resim 2). Hastaya bu bulgular
neticesinde HS tanisi kondu.
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RESIM 1: Sag gozde pitozis ve miyozis gortiimektedir.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

TABLO 1: Apraklonidin damla éncesi ve
sonrasi pupilla caplarindaki degisim-milimetre (mm).

Pupilla Sag goz Sol g6z
caplari pupilla capi pupilla capi
Aproklonidin damla éncesi ~2mm ~3mm
Aproklonidin damla sonrasi ~5mm ~3mm

RESIM 2: Apraklonidin damla sonrasi sag g6z pupillasinda dilatasyon olus-
masi ve sag géz kapag pitozisinin diizelmesi goriimektedir.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

Hastanin rutin hemogram, biyokimya, sedi-
mentasyon, kalsiyum, fosfor, tiroid testleri, CRP,
ASO, PSA ve ALP [96 U/L (42-279)] normal sinir-
larda geldi.

Etiyolojiye yonelik kraniyal, torakal, boyun
radyolojik goriintiilemeleri yapildi. Torakal bilgi-
sayarli tomografi (BT), boyun manyetik rezonans
(MR), vertebra, kalca, uzun kemiklerin direkt gra-
filerinin incelenmesinde herhangi bir patolojiye
rastlanmadi. Kraniyal BT, MR ve kraniyal direkt
grafi incelemelerinde PH ile uyumlu bulgular sap-
tandi (Resim 3-6).
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kafatas1 ve uyluk (%40), humerus, tibia (%20)’d1r.
PH’de tek kemik (monositotik) veya bircok kemik
(polisitotik) tutulumu s6z konusu olabilir.2

PH genellikle asemptomatiktir fakat hastala-
rin yaklasik %10-30’unda agr1 sikayeti mevcuttur.
Agrn glin boyunca siirebilen, 6zellikle geceleri ¢ok
rahatsiz eden, sabit ve derin karakterde bir agridur.

Kraniyal tutulumda agr1 genellikle kafatas1 genis-

RESIM 3: Kraniyal BT'de sag parietal skuamozada tist konveksitede ozellikle
ic tabulada kalinlasma ve diploe mesafesinde obliterasyon izlenmektedir.

RESIM 5: Kraniyal MR (Flair-sagittal) da sagda parietal kemikte diploe
mesafesinde belirgin voliim artisi ve parietal konveksite seviyesinde kortekse
kemik yapinin olusturdugu himli indentasyon izlenmektedir.

RESIM 4: Kraniyal grafide sagj parietal konveksitede ic tabulada kalinlasma
ve genel olarak tiim kalvarial kemiklerde diploe mesafesinde diftiz yogunluk
artisi gortilmektedir.

TARTISMA :
RESIM 6: Kraniyal MR (T1-koronal)’de sagda parietal kemikte diploe
PH viicuttaki biitiin kemikleri tutabilir. Siklikla et- mesafesinde belirgin voliim artisi ve parietal konveksite seviyesinde kortekse
kilenen kemik yapilar pelvis (%60), omurga (%50), kemik yapinin olusturdugu 1imli indentasyon izlenmektedir.
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lemesi sonucu gelisen kemik deformitelerine bag-
lidir. Bag agrisinin oldugu donemlerde bulant,
kusma ve g6z kapaginda pitozis goriilebilir. Tutulan
kemikte ve tizerindeki ciltte vaskularizasyon artig:
i¢in o bolgede hipertrofi ve hipertermi gelisir. Bu
durum kraniyal PH’de temporal arteritle karigabi-
lir.!> Bizim olgumuzda herhangi bir agr sikdyeti
yoktu ve ayrica okiiler bulgular: ve biyokimyasal
testleri ile temporal arterit diglanmigtir.

PH’de biyokimyasal 6l¢timlerden en karakte-
ristik olan1 ALP artisidir, kemik tutulumunu goste-
ren bir parametredir ve oOzellikle polisitotik
formlarda degerlidir. Monositotik formlar da ise
ALP aktif hastalik diginda normaldir.' Bizim olgu-
muzda ALP [96 U/L (42-279)] degerleri normal si-
nirlarda bulundu. ALP’nin normal sinirlarda olmasi
olgumuzun monositotik formda kraniyal PH olmasi
ve aktif hastaliginin olmamasi ile agiklanabilir.

PH’de kraniyal tutuluma sekonder bas agrisi,
basiller invajinasyon, epilepsi, hidrosefali ve kraniyal
noropatiler gibi komplikasyonlar goriilebilmektedir.
Kraniyal néropatiler, tutulumun lokalizasyonuna
gore farkliliklar gosterir. Kraniyal PH’de isitme si-
nirinin etkilenmesi sonucu gelisen isitme kayb1 en
sik kargilagilan bulgudur, ancak diger kraniyal si-
nirlerin etkilenmesi ile farkli bulgularla karsilagi-
Lir. Trigeminal sinirin etkilenmesine bagh olarak
trigeminal nevralji, fasiyal sinirin etkilenmesi ile
fasiyal paralizi veya hemifasiyal spazm ortaya ¢ika-
bilir."3

Optik sinirin optik foramen seviyesinde kom-
presyonu sonucu gorme azalmasi veya korliik, optik
atrofi, papil 6dem, retinal hemoraji, angioid streaks
ve coroidit goriilebilir. Diplopi ve pupilla anormal-
likleri okulomotor sinirlerin etkilenmesi ile ortaya

1,15

¢ikabilir."** Biz olgumuzda, sag goz kapaginda dii-
stiklitk ve hafif bir anizokori disinda herhangi bir pa-
tolojik okiiler bulgu saptamadik. Mevcut bu

bulgularla olgumuzun HS olabilecegini diisiindiik.

HS veya okiilosempatoparezide klasik olarak
pitozis, miyozis, enoftalmus ve ipsilateral fasiyal
anhidrozis mevcuttur. HS etiyolojisinde okulosem-
patik zincirde santral (1. néron), preganglionik (2.
noron) ve postganglionik (3. néron) yerlesim gos-
teren patolojiler yer almaktadir.*® Bu olgumuzda
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sag goz de pitozis, miyozis, enoftalmus ve yiiziin
sag yarisinda terleme azlig1 mevcuttu.

PH’de noral yapilarin direkt basiya ugramasi
veya vaskiiler yapilara basi sonucu gelisen iskemi
norolojik disfonksiyona sebep olabilir.! Burada
muhtemel olarak parietal kemikte diploe mesafe-
sindeki artis ve parietal kemikteki konveksitenin
beyin korteksine yaptig1 basi sonucu ayni taraf
sempatik zincirde gelismis olan iskemi neticesinde
HS gelismis olabilir.

HS tanis1 amaciyla gesitli farmakolojik ajanlar
kullanilmaktadir. Biz bu olguda taniy1 dogrulamak
amaciyla apraklonidin damlay: kullandik. Aprak-
lonidin (Iopidine; Alcon, Fort Worth, Texas) di-
rekt alfa adrenejik reseptdr agonistidir ve humor
akoz iiretimini azaltarak goz i¢i basincini diigtiriir.
Apraklonidinin ayrica zayif alfa 1 etkisi de vardir
ve konjonktival damarlarda vasokonstriksiyona yol
acarak konjonktival beyazlamaya neden olur.

Miiller ve dilatator pupilla kaslarinda alfa 1 re-
septorler vardir. HS'de denervasyon hipersensitivi-
tesi gelismekte ve apraklonidinin zayif olan alfa 1
etkisi ile pupillada dilatasyon olugmakta ayrica pi-

tozda gerileme gorillmektedir.5!!

Olgumuzun her iki goziine tek damla apraklo-
nidin damla damlattik ve 60 dakika sonra deger-
lendirdik. Sonu¢ olarak anisokorinin tersine
dondiigiint ve pitozisin diizeldigini gérdiik ve HS
tanimizi kesinlestirdik (Resim 2).

PH biiyiik bir kismi semptomsuz oldugu i¢in
tedaviye ihtiyac1 yoktur. Tedavi endikasyonlar:
kemik agrisi, sagirlik, kafa tabanina basi ve hiper-
kalsemidir. Kalsitonin ve bifosfanat grubu ilaglar
tedavide kullanilmaktadir.?

Sonug olarak, bizim olgumuzda gelisen HS
kraniyal PH’ye sekonder gelismis olabilir.

HS ile karsilasildiginda okulosempatik siste-
min tamaminin detayli bir sekilde incelenmesinde
ve altta yatan sebebin ortaya c¢ikarilmasinda ¢ok
biiyiik yararlar vardir. Ayrica apraklonidin HS'de
tan1y1 dogrulamak amaciyla kullanilabilir.

Tesekkiir
Katkilarindan dolay: Sayin Selahattin Ugur’a tegekkiir
ederim.
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