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aget Hastalığı (PH); osteitis deformans olarak da bilinen insidansı
yaşla birlikte artan kemik döngüsünde belirli bir bölgede artışa,
kemik ağrılarına ve bunlara bağlı komplikasyonlara sebep olabilen

etiyolojisi hâlen kesin olarak bilinmeyen bir hastalıktır. Alkelen fosfataz
(ALP) yüksekliği tanıda oldukça önemlidir, fakat hastaların %15’inde nor-
mal olarak saptanabilir.

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

Kraniyal tutulum PH’da %40 oranında görülmektedir. Kraniyal tutu-
luma sekonder baş ağrısı, basiller invajinasyon, epilepsi, hidrosefali ve kra-
niyal nöropatiler gibi komplikasyonlar görülebilmektedir.1-3

Kraniyal Paget’li Hastada
Horner Sendromu ve Apraklonidin Testi

ÖÖZZEETT  Elli dört yaşında erkek hasta, rutin göz muayenesi amacıyla polikliniğe başvurdu. Yapılan
muayenesinde sağ gözde pitozis, miyozis, enoftalmus ve ipsilateral anhidrozis mevcut olduğu gö-
rüldü. Bu bulgularla Horner sendromu (HS) olabileceği düşünüldü ve tanıyı doğrulamak amacıyla
apraklonidin damla kullanıldı. Apraklonidin damla sonrası sağ gözde midriyazis oluşması ve sağ
göz kapağındaki pitozisin gerilemesi HS tanısını doğruladı. Olgumuzun etiyolojiye yönelik tetkik-
lerinden ve alınan anamnezinden kraniyal Paget hastalığı olduğu görüldü. Kemiğin Paget hastalığı
(osteitis deformans), anormal kemik rezorpsiyonu ve formasyonu gösteren genellikle asemptoma-
tik seyirli, insidansı yaş ile artan bir hastalıktır. HS kraniyal tutulumu olan Paget hastalığında gö-
rülebilecek nörolojik bulgulardan biridir.
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AABBSSTTRRAACCTT  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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Horner sendromu (HS)’nda pitozis, miyozis ve
ipsilateral fasiyal anhidrozis mevcuttur. HS tanı-
sını doğrulamak için klinik bulguların dışında çe-
şitli farmakolojik ajanlardan faydalanılmaktadır.4-6

Bu olgu, apraklonidin damlanın HS tanısını doğ-
rulamak amacıyla kullanılabileceğini anlatmakta-
dır.

Bu yazıda, kraniyal PH tanısı olan ve sonra-
sında HS gelişen olgu tartışılmıştır. Olgudan bu
yayın için bilgilendirilmiş olur alındı. 

OLGU SUNUMU

Elli dört yaşında erkek hasta, göz polikliniğine rutin
kontrol amacıyla başvurdu. Yapılan harici bakıda
sağ göz kapağında pitozis, sağda hafif bir miyozis ve
enoftalmus olduğu görüldü ayrıca sağ yüz bölge-
sinde terleme azlığı olduğu sorgulamayla öğrenildi
(Resim 1). Hastanın anamnezinde sağ göz kapağın-
daki düşüklüğün yaklaşık 5 yıldır olduğu ve daha
önce oküler myasteniden şüphe edilip elektromi-
yografi yapıldığı ve sonucunun normal olarak de-
ğerlendirildiği öğrenildi. Detaylı öz geçmiş
sorgulamasında kendisine yaklaşık 10 yıl önce PH
tanısının konulduğu ve o dönemde şiddetli bir baş
ağrısının olduğu ve  sol göz kapağında düşüklüğün
ağrının olduğu dönemlerde gerçekleştiği öğrenildi.
Hasta adını hatırlamadığı medikal tedaviden yarar
gördüğünü ve o zamandan bu yana baş ağrısının ve
sol göz kapağındaki düşüklüğünün olmadığını be-
lirtti. Soy geçmiş sorgulamasında ailesinde PH olan
hiçkimsenin bulunmadığı öğrenildi.

Yapılan oftalmolojik muayenede görme kes-
kinliği her iki gözde 20/20, biyomikroskopide her
iki göz konjonjktiva ve kornealar doğal, göz içi ba-
sıncı sağ gözde 10 mmHg, sol gözde 14 mmHg sap-
tandı. Fundus muayenesinde optik disk, makula ve
periferik retina doğaldı ve göz hareketleri normal
olarak saptandı.

Hastanın mevut bulgularla HS olabileceği dü-
şünüldü ve her iki gözüne klinik tanıyı doğrulamak
amacıyla tek damla %0,5’lik apraklonidin damla
damlatıldı.6-11 Yaklaşık 60 dakika sonrasında anizo-
korinin tersine döndüğü ve pitozisin düzeldiği gö-
rüldü (Tablo 1) (Resim 2). Hastaya bu bulgular
neticesinde HS tanısı kondu.

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

Etiyolojiye yönelik kraniyal, torakal, boyun
radyolojik görüntülemeleri yapıldı. Torakal bilgi-
sayarlı tomografi (BT), boyun manyetik rezonans
(MR), vertebra, kalça, uzun kemiklerin direkt gra-
filerinin incelenmesinde herhangi bir patolojiye
rastlanmadı. Kraniyal BT, MR ve kraniyal direkt
grafi incelemelerinde PH ile uyumlu bulgular sap-
tandı (Resim 3-6). 

RESİM 1: Sağ gözde pitozis ve miyozis görülmektedir.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESİM 2: Apraklonidin damla sonrası sağ göz pupillasında dilatasyon oluş-
ması ve sağ göz kapağı pitozisinin düzelmesi görülmektedir.
(Renkli hali için Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

Pupilla Sağ göz Sol göz 

çapları pupilla çapı pupilla çapı 

Aproklonidin damla öncesi ~ 2 mm ~ 3 mm

Aproklonidin damla sonrası ~ 5 mm ~ 3 mm

TABLO 1: Apraklonidin damla öncesi ve 
sonrası pupilla çaplarındaki değişim-milimetre (mm).
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TARTIŞMA

PH vücuttaki bütün kemikleri tutabilir. Sıklıkla et-
kilenen kemik yapılar pelvis (%60), omurga (%50),

kafatası ve uyluk (%40), humerus, tibia (%20)’dır.
PH’de tek kemik (monositotik) veya birçok kemik
(polisitotik) tutulumu söz konusu olabilir.2

PH genellikle asemptomatiktir fakat hastala-
rın yaklaşık %10-30’unda ağrı şikâyeti mevcuttur.
Ağrı gün boyunca sürebilen, özellikle geceleri çok
rahatsız eden, sabit ve derin karakterde bir ağrıdır.
Kraniyal tutulumda ağrı genellikle kafatası geniş-

RESİM 3: Kraniyal BT’de sağ parietal skuamozada üst konveksitede özellikle
iç tabulada kalınlaşma ve  diploe mesafesinde obliterasyon izlenmektedir.

RESİM 4: Kraniyal grafide sağ parietal konveksitede iç tabulada kalınlaşma
ve genel olarak tüm kalvarial kemiklerde diploe mesafesinde difüz yoğunluk
artışı görülmektedir.

RESİM 5: Kraniyal MR (Flair-sagittal) da sağda parietal kemikte diploe
mesafesinde belirgin volüm artışı ve parietal konveksite seviyesinde kortekse
kemik yapının oluşturduğu ılımlı indentasyon izlenmektedir.

RESİM 6: Kraniyal MR (T1-koronal)’de sağda parietal kemikte diploe
mesafesinde belirgin volüm artışı ve parietal konveksite seviyesinde kortekse
kemik yapının oluşturduğu ılımlı indentasyon izlenmektedir.
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lemesi sonucu gelişen kemik deformitelerine bağ-
lıdır. Baş ağrısının olduğu dönemlerde bulantı,
kusma ve göz kapağında pitozis görülebilir. Tutulan
kemikte ve üzerindeki ciltte vaskularizasyon artığı
için o bölgede hipertrofi ve hipertermi gelişir. Bu
durum kraniyal PH’de temporal arteritle karışabi-
lir.12,13 Bizim olgumuzda herhangi bir ağrı şikâyeti
yoktu ve ayrıca oküler bulguları ve biyokimyasal
testleri ile temporal arterit dışlanmıştır.

PH’de biyokimyasal ölçümlerden en karakte-
ristik olanı ALP artışıdır, kemik tutulumunu göste-
ren bir parametredir ve özellikle polisitotik
formlarda değerlidir. Monositotik formlar da ise
ALP aktif hastalık dışında normaldir.14 Bizim olgu-
muzda ALP [96 U/L (42-279)] değerleri normal sı-
nırlarda bulundu. ALP’nin normal sınırlarda olması
olgumuzun monositotik formda kraniyal PH olması
ve aktif hastalığının olmaması ile açıklanabilir.

PH’de kraniyal tutuluma sekonder baş ağrısı,
basiller invajinasyon, epilepsi, hidrosefali ve kraniyal
nöropatiler gibi komplikasyonlar görülebilmektedir.
Kraniyal nöropatiler, tutulumun lokalizasyonuna
göre farklılıklar gösterir. Kraniyal PH’de işitme si-
nirinin etkilenmesi sonucu gelişen işitme kaybı en
sık karşılaşılan bulgudur, ancak diğer kraniyal si-
nirlerin etkilenmesi ile farklı bulgularla karşılaşı-
lır. Trigeminal sinirin etkilenmesine bağlı olarak
trigeminal nevralji, fasiyal sinirin etkilenmesi ile
fasiyal paralizi veya hemifasiyal spazm ortaya çıka-
bilir.1,15

Optik sinirin optik foramen seviyesinde kom-
presyonu sonucu görme azalması veya körlük, optik
atrofi, papil ödem, retinal hemoraji, angioid streaks
ve coroidit görülebilir. Diplopi ve pupilla anormal-
likleri okulomotor sinirlerin etkilenmesi ile ortaya
çıkabilir.1,15 Biz olgumuzda, sağ göz kapağında dü-
şüklük ve hafif bir anizokori dışında herhangi bir pa-
tolojik oküler bulgu saptamadık. Mevcut bu
bulgularla olgumuzun HS olabileceğini düşündük.

HS veya okülosempatoparezide klasik olarak
pitozis, miyozis, enoftalmus ve ipsilateral fasiyal
anhidrozis mevcuttur. HS etiyolojisinde okulosem-
patik zincirde santral (1. nöron), preganglionik (2.
nöron) ve postganglionik (3. nöron) yerleşim gös-
teren patolojiler yer almaktadır.4-6 Bu olgumuzda

sağ göz de pitozis, miyozis, enoftalmus ve yüzün
sağ yarısında terleme azlığı mevcuttu. 

PH’de nöral yapıların direkt basıya uğraması
veya vasküler yapılara bası sonucu gelişen iskemi
nörolojik disfonksiyona sebep olabilir.1 Burada
muhtemel olarak parietal kemikte diploe mesafe-
sindeki artış ve parietal kemikteki konveksitenin
beyin korteksine yaptığı bası sonucu aynı taraf
sempatik zincirde gelişmiş olan iskemi neticesinde
HS gelişmiş olabilir. 

HS tanısı amacıyla çeşitli farmakolojik ajanlar
kullanılmaktadır. Biz bu olguda tanıyı doğrulamak
amacıyla apraklonidin damlayı kullandık. Aprak-
lonidin (Iopidine; Alcon, Fort Worth, Texas) di-
rekt alfa adrenejik reseptör agonistidir ve humor
aköz üretimini azaltarak göz içi basıncını düşürür.
Apraklonidinin ayrıca zayıf alfa 1 etkisi de vardır
ve konjonktival damarlarda vasokonstriksiyona yol
açarak konjonktival beyazlamaya neden olur. 

Müller ve dilatatör pupilla kaslarında alfa 1 re-
septörler vardır. HS’de denervasyon hipersensitivi-
tesi gelişmekte ve apraklonidinin zayıf olan alfa 1
etkisi ile pupillada dilatasyon  oluşmakta ayrıca pi-
tozda gerileme görülmektedir.6-11

Olgumuzun her iki gözüne tek damla apraklo-
nidin damla damlattık ve 60 dakika sonra değer-
lendirdik. Sonuç olarak anisokorinin tersine
döndüğünü ve pitozisin düzeldiğini gördük ve HS
tanımızı kesinleştirdik (Resim 2). 

PH büyük bir kısmı semptomsuz olduğu için
tedaviye ihtiyacı yoktur. Tedavi endikasyonları
kemik ağrısı, sağırlık, kafa tabanına bası ve hiper-
kalsemidir. Kalsitonin ve bifosfanat grubu ilaçlar
tedavide kullanılmaktadır.2

Sonuç olarak, bizim olgumuzda gelişen HS
kraniyal PH’ye sekonder gelişmiş olabilir. 

HS ile karşılaşıldığında okulosempatik siste-
min tamamının detaylı bir şekilde incelenmesinde
ve altta yatan sebebin ortaya çıkarılmasında çok
büyük yararlar vardır. Ayrıca apraklonidin HS’de
tanıyı doğrulamak amacıyla kullanılabilir.  

TTeeşşeekkkküürr
Katkılarından dolayı Sayın Selahattin Uğur’a teşekkür
ederim.
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