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I OLGU SUNUMU CASE REPORT
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Idiyopatik Orbital Inflamasyon

Idiopathic Orbital Inflammation:
Case Report

OZET Psédotiimér orbita olarak da adlandirilan idiyopatik orbital inflamasyon (IOf), etiyolojisi
tam olarak bilinmeyen, goz ve orbitanin dokularini etkileyen kronik inflamatuar bir hastalik-
tir. Tiroid orbitopati ve lenfoproliferatif hastaliklardan sonra ti¢iincii siklikta goriilen orbita has-
taligidir. Klinik siklikla akut baslangicli agri, propitozis ve goz kapaginda sislik ile baslar.
Idiyopatik orbital inflamasyon hastaliginin tanis1 klinik bulgular, laboratuvar tetkikleri ve go-
rintiilleme yontemleri kullanilarak konmaktadir. Bu ¢aligmada, sag goziinde ani gelisen agri, goz
kapaginda sislik ve pitozisi olan 45 yasindaki erkek olgunun klinik ve manyetik rezonans bul-
gularinin sunulmasi amaglanmistir. Idiyopatik orbital inflamasyon tanisi konulan olguya ste-
roid tedavisi uygulanmus, yiiksek doz steroid tedavisine hizli yanit alinmis ve steroid tedavisi doz
azaltilarak kesilmistir.

Anahtar Kelimeler: Orbita psodotiimérii; adrenal korteks hormonlari;
manyetik rezonans goriintiileme

ABSTRACT Idiopathic orbital inflammation, which is also called pseudotumour orbita, is a chronic
inflammatory disease affecting the orbital tissues of both eyes and orbit with unknown etiology. It
is the third most common orbital disease after thyroid orbitopathy and lymphoproliferative disor-
der. Clinics often start with acute onset of pain, proptosis and eyelid swelling. Clinical findings,
laboratory findings and imaging techniques are used to diagnosis. In this case report, we aimed to
report clinical and magnetic resonance imaging findings of a 45-years old man who had a sudden
pain, swollen eyelid and ptosis in the right eye. The patient was diagnosed as idiopathic orbital in-
flammation and steroid therapy was used. He recovered dramatically with high-dose steroid ther-
apy. Steroid therapy was stopped with tapering.

Keywords: Orbital pseudotumor; adrenal cortex hormones; magnetic resonance imaging

. diyopatik orbital inflamasyon nadir goriilen, nedeni belli olmayan, non-
neoplastik, inflamatuar bir orbitopatidir. Hastaligin diger ad1 psodotii-
mor orbitadir. Hastalik siklikla erigkinlerde goriilmekle beraber,

¢ocuklarda ve genclerde viral iist solunum yolu enfeksiyonu sonras1 gorii-
lebilir. Idiyopatik orbital inflamasyon orbitanin en sik gériilen {iiincii has-
taligidir.! Klinik siklikla akut baglangicli agri, propitozis ve géz kapaginda
sislik ile baslar. Idiyopatik orbital inflamasyon hastaliginin tanis1 klinik bul-
gular, laboratuvar tetkikleri ve goriintiilleme yontemleri kullanilarak kon-
maktadir.?
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Bu ¢aligmada, klinigimize orbital seliilit 6n ta-
nis1 ile refere edilen, klinik bulgular ve manyetik
rezonans goriintiileme sonucu ile idiyopatik orbital
inflamasyon tanist konulan olgunun sunulmasi
amaglanmigtir.

OLGU SUNUMU

Kirk bes yasindaki erkek olgu, dis merkezden kli-
nigimize tedaviye yanit vermeyen orbital seliilit 6n
tanisi ile génderildi. iki haftadir sag goziinde agr,
goz kapaginda sislik, goz kapag disiikligi ve ¢ift
gorme sikayeti vardi. Daha 6nce tedavi gordiigii
merkezde iki hafta boyunca sistemik (sefazolin 1 g
2x1) ve topikal antibiyotik (moksifloksasin 8x1) te-
davisi aldigim bildirdi. Olgunun sag goziinde pro-
pitozis, sag iist kapakta 6dem ve pitozisi mevcuttu
(Resim 1). Glob hareketleri incelendiginde sag goz
yukari bakista kisithilik saptandi. Direkt ve indirekt
151k refleksleri bilateral dogaldi. En iyi gérme kes-
kinlikleri Snellen eseli ile sag gozde 0,4, sol gozde
tamdi. Biyomikroskobik muayenede sag goz kon-
jonktivasinda hiperemi ve konjesyon mevcuttu, sol
g6z dogaldi. Goz i¢i basinglari, aplanasyon tono-
metresi ile sag gézde “22 mmHg”, sol gozde “12
mmHg” olarak 6l¢tildii. Fundus muayenesinde pa-
toloji saptanmada.

Yapilan hemogram ve biyokimyasal analiz so-
nuglar1 normal idi. Tiroid fonksiyon testleri ve ti-
roid antikorlar1 normal olarak degerlendirildi. Akut
faz reaktanlar [sedimentasyon ve C-reaktif protein
(CRP)] normal sinirlarda saptandi. Kollajen doku
hastaliklar1 ve vaskiilitle birlikte giden hastaliklar
acisindan bakilan romatoid fakt6ér (RF), antiniik-
leer antikor (ANA), deoksiriboniikleik asit antikoru
(anti-DNA), antinétrofilik sitoplazmik antikor (c-
ANCA) negatif olarak rapor edildi.

Orbitanin kontrastli “manyetik rezonans
(MR)” incelemesinde sagda iist rektus kasinda be-
lirgin genisleme izlenmistir. Ust rektus kasinin ka-
linhg yaklasik olarak 7,85 mm, genisligi ise 12,02
mm olarak 6l¢tilmekle beraber, kesit alanina giren
sag lakrimal bezin de sola gore asimetrik olarak
genis ve tutulu oldugu izlenmistir (Resim 2-4). Bu
bulgular ile olguya idiyopatik orbital inflamasyon
tanis1 konuldu. Ug giin intravendz (IV) “1.000 mg”
metilprednizolon tedavisi uygulandi. Daha sonra 1
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RESIM 1: Olgunun tedavi 8ncesi gérintimil.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 3: T2 agirlikli sekans siiperior rektus kasinin genigligi 12,02 mm'dir.

mg/kg dozunda oral steroid tedavisi bagland1 (65
mg) ve her 10 giinde 16 mg doz azaltilarak oral te-
daviye 40 giin devam edildi. Tedavi baslandiktan
sonraki giin olgunun sag goziinde gérme tamdi.
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RESIM 4: T2 agirlikli sekansta kesit alanina giren sag lakrimal bezin de sola gére
asimetrik olarak genis ve tutulu oldudu izleniyor (ok).

G0z i¢i basinci normal olup, konjonktival hiperemi
ve kemoziste gerileme oldugu gozlendi. Tedavinin
ic¢lincli gliniinde propitozisin geriledigi goriildii
(Resim 5). Olgu ¢ift gormesinin olmadigim ifade
etti. Tedavinin birinci haftasinda yapilan géz mua-
yenesinde sol gérme diizeyi tamdi, biyomikrosko-
bik ve fundus muayeneleri dogal olup, goz
hareketlerinin serbest oldugu gézlendi (Resim 6).
Olgunun birinci ay kontroliinde muayenenin dogal
oldugu gorildii (Resim 7).

I TARTISMA

Inflamatuar, idiyopatik ve nonneoplastik hastalik
olan idiyopatik orbital inflamasyon (IOf), tiroid or-
bitopati ve lenfoproliferatif hastaliklardan sonra
tgtinci siklikla goriilen orbital hastaliktir. Patoge-
nezinde enfeksiydz ajanlardan ve otoimmiin bo-
zukluktan siliphelenilmektedir. Mombaerts ve
ark.nin ¢aligmasinda, 58 hastanin %10 unda oto-
immiin bir hastalik birlikteligi saptanmistir.® Tek
tarafli tutulum cift tarafli tutuluma goére daha sik-
tir.* Cift tarafli tutulum daha ¢ok ¢ocuk hastalarda
gorilmektedir.> Hastaligin insidansi %4,7-6,3 ara-
sinda degismektedir. Idiyopatik orbital inflamas-
yonda tutulan yapilar; ekstraokiiler kaslar, cevre
yag dokusu, sklera, optik sinir ve lakrimal bezler-
dir.’ Idiyopatik orbital inflamasyon siklikla multi-
fokal tutulum yapar ama nadir de olsa tek doku
tutulumu yapabilmektedir.

Hastalik genellikle akut baglangich propitozis,
g0z kapaginda sislik ve 6zellikle goz hareketleri si-
rasinda ortaya cikan agri ile baglamaktadir. Diger
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klinik bulgular diplopi, kemozis, blefaroptozis,
konjonktival hiperemidir. Bu bulgular idiyopatik
orbital inflamasyon hastaligina 6zgii bulgular ol-
madigindan oncelikle diger olas1 nedenlerin dis-
lanmas: gerekmektedir. Hastaligin ayirici tanisinda
tiroid orbitopati, lenfoma, sarkoidoz, Wegener gra-
nillomatozii, dermoid kist, neoplazmlar ve orbital
selilit digiintilmelidir.® Dolayistyla klinigi bu se-
kilde olan hastalardan tam kan sayimi, sedimentas-
yon, CRP, tiroid fonksiyon testleri, RF, c-ANCA,
ANA, anti-DNA ve goriintiilleme tetkikleri yapal-
maldir. Idiyopatik orbital inflamasyon tanist
anamnez, fizik muayene, radyolojik bulgular, labo-
ratuvar bulgulari, biyopsi ve steroide hizli yanit
vermesi ile konulmaktadir.”

Idiyopatik orbital inflamasyon, orbital seliilite
benzer bir klinige sahiptir. Nitekim, olgu klinigi-
mize tedaviye yanitsiz orbital seliilit 6n tanisi ile
gonderilmisti. Olgumuzda tam kan sayimi ve biyo-
kimyasal parametreler normaldi ve orbital seliilite
neden olacak herhangi bir predispozan hastalig1

RESIM 5: Tedavinin 3. giintinde Klinik goriintim.
(Renkli hali icin Bkz. http:/www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 6: Tedavinin 7. gtintinde klinik gortintim.
(Renkli hli icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)

RESIM 7: Tedavinin 1. ayinda Klinik goriintim.
(Renkli hali icin Bkz. http://www.turkiyeklinikleri.com/journal/oftalmoloji-dergisi/1300-0365/)
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bulunmamakta idi. Bununla beraber iki hafta IV
antibiyotik tedavisine yanit alinmamas: da taniy:
orbital seliilitten uzaklastirmakta idi. Orbital ve
kraniyal MR sonuglari tiimoral bir patolojiyi ekarte
ettirdi. Ayrica, tiroid fonksiyon testlerinin ve vas-
kiilit belirteglerinin normal olarak gelmesi olasi
diger tanilardan uzaklagsmamizi sagladi. Orbital MR
gorintiilleme sonucunun idiyopatik orbital infla-
masyon ile uyumlu ¢ikmas: ile steroid tedavisi
planlandi. Steroid tedavisine hizli yanit alinmasi ta-
nimiz1 destekledi.

Ayiric1 tanida digtintilmesi gereken bir diger
hastalik ise IgG4 ile iligkili psddotiimor orbitadir.
Hastalik ilk kez 2001 yilinda IgG4 ile iligkili hasta-
lik olarak tanimlanmis olup orbital tutulum ilk kez
2009 yilinda Japonya’dan bildirilmistir. Serum ve
tutulan dokularda IgG4 yiiksekligi bildirilmistir.
Orbita tutulumu diginda pankreas, tiikiiriik bezleri,
hepatobiliyer kanal, bobrek, deri, aort ve akciger
gibi organ tutulumlan da goriilebilmektedir. IgG4
ile iligkili orbital psodotiimér genel bir adlandir-
madir. Hastalikta orbitanin degisik dokular: tutul-
makla birlikte, en sik olarak lakrimal bez tutulumu
gorilmektedir. Ayrica gz kapaklari, orbital yu-
musak doku, ekstraokiiler kaslar, orbital sinirler ve
nazolakrimal kanal gibi dokular1 da etkileyebil-
mektedir. Kliniginde siklikla agrisiz g6z kapag: sis-
ligi ve propitozis goriilmektedir. Optik sinir
kompresyonu olmadik¢a gérme azlig1 yapmaz. Or-
bital bulgularin yaninda kilo kayba ve ates gibi sis-
temik bulgular da eglik edebilmektedir.® Tam
kriterleri Umehara ve ark. tarafindan belirlenmis-
tir.? Tanida serum IgG4 seviyesi ve dokudan alinan
orneklerdeki IgG4 seviyesi 6nemli yer tutmaktadir.
Tedavisinde glukokortikoidler, immiinsiipresif
ajanlar, radyoterapi ve son yillarda etkili oldugu g6-
rillen rituksimab kullanilmaktadir. Olgumuzda
IgG4 aragtirmas: yapmadik. Olgumuzda herhangi
bir sistemik bulgu yoktu ayrica agril bir klinik ile
bagvurmustu. Radyolojik bulgularin idiyopatik or-
bital inflamasyon tanisini desteklemesi bizi idiyo-
patik orbital inflamasyon tanisina yénlendirdi.

Klinik bulgular ile taniya varmakta zorlanildi-
ginda, goriintiilleme yontemleri klinisyene yar-
dimc1 olmaktadir. Bilgisayarli tomografi (BT) ve
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MR tanida kullanilabilen degerli yontemlerdir. MR
goriintiileme yumusak dokular: degerlendirmede
daha faydalidir. Olgumuzda MR goriintiilemesinde
iist rektus kasinda kalinlagma ve ¢evre yag doku-
sunda dansite artig1 mevcuttu. Idiyopatik orbital in-
flamasyon MR bulgularinda akla getirilmesi
gereken 6nemli bilgi tutulan orbital yapilarin si-
nirlarinin diizensiz olmasidir.

Idiyopatik orbital inflamasyon tanisinda bi-
yopsi, steroid tedavisine yanit alinamayan ve prog-
resyon goriilen durumlarda yapilmaktadir.'* Biz
olgumuza biyopsi yapmadik, ¢iinkii hastamizda
progresyon gorillmedi ve steroid tedavisine hizli
yanit verdi.

Klasik olarak idiyopatik orbital inflamasyon
tedavisine sistemik steroid ile “baglanmaktadir
(60-100 mg/giin)”.!! Steroid dozu yavasca azaltila-
rak kesilmektedir.'? Steroide yanit vermeyen ol-
gularda metotreksat, siklofosfamid, siklosporin
gibi immiinomodiilator ilaglar verilmekte veya
disiik doz radyoterapi uygulanabilmektedir. Bir
diger tedavi secenegi olan cerrahi dekompresyon,
tedaviye yanitsiz ve lokalize lezyonlarda kullanil-
maktadir.

Sonug olarak, idiyopatik orbital inflamasyon
propitozis, diplopi ve agr sikdyetlerinin oldugu
hastalarda ayirici tanida diistiniilmesi gereken bir
hastaliktir. Bu gibi semptomlara sahip hastalar, sik-
likla orbital seliilit ve orbital tiimér gibi tanilar al-
maktadir. Dikkatli bir muayene ve uygun tetkikler
sonucunda idiyopatik orbital inflamasyon tanis1 ko-
nulabilmektedir.

Cikar Catigmasi

Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi veya finansal destek bil-

dirmemigtir.

Yazar Katkilar

Fikir/Kavram: Selim Cevher; Tasarim: Selim Cevher; Denet-
leme/Danigmanlik: Selim Cevher ve Nedime Sahinoglu Keskek;
Veri Toplama ve/veya Isleme: Savas Cetinkaya ve Fikret Unal;
Analiz ve/veya Yorum: Selim Cevher ve Gékhan Séker; Kaynak
Taramast: Fikret Unal; Makalenin Yazimi: Selim Cevher; Eles-
tirel Inceleme: Nedime Sahinoglu Keskek; Kaynaklar ve Fon
Saglama: Fikret Unal; Malzemeler: Savas Cetinkaya.



Selim CEVHER ve ark.

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2017;26(3):205-9

Weber AL, Romo LV, Sabates NR. Pseudotu-
mor of the orbit. Clinical, pathologic, and radi-
ologic evaluation. Radiol Clin North Am
1999;37(1):151-68.

Yesildag A, Adanir E, Kéroglu M, Baykal B,
Kerman G, Oyar O. [Orbital pseudotumor and
hypophyseal macroadenoma association: MRI
findings]. SDU Tip Fak Derg 2004;11(2):18-
20.

Mombaerts |, Goldschmeding R, Schlinge-
mann RO, Koornneef L. What is orbital
pseudotumor? Surv Ophthalmol 1996;41(1):
66-78.

Demirel EE, Cavdar M, Demirel S, Diz C,
Kiitlikde D. [Orbital pseudotumor, it is really a
pseudotumor]. Firat Tip Dergisi 2012;17(2):
121-3.

I KAYNAKLAR

Toprak H, Aralasmak A, Yilmaz TF, Ozdemir
H. Unusual sclerosing orbital pseudotumor in-
filtrating orbits and maxillofacial regions. J Clin
Imaging Sci 2014;4:30.

Ayberkin E, ince E, Tekin D, Fitz S, Suskan
E. [Recurrent orbital myositis: a case report].
Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Mecmuasi
2007;60(3):116-9.

Szabo B, Szabo |, Crisan D, Stefanut C. Idio-
pathic orbital inflammatory pseudotumor:
case report and review of the literature. Rom
J Morphol Embryol 2011;52(3):927-30.
Cheuk W, Yuen HK, Chan AC, Shih LY, Kuo
TT, Ma MW, et al. Ocular adnexal lymphoma
associated with 1gG4+ chronic sclerosing
dacryoadenitis: a previously undescribed com-
plication of IgG4-related sclerosing disease.

209

10.

11.

12.

Am J Surg Pathol 2008;32(8):1159-67.

Umehara H, Okazaki K, Masaki Y, Kawano M,
Yamamoto M, Saeki T, et al. Comprehensive
diagnostic criteria for IgG4-related disease
(lgG4-RD), 2011. Mod Rheumatol 2012;22(1):
21-30.

Bijlsma WR, Paridaens D, Kalmann R. Treat-
ment of severe idiopathic orbital inflammation
with intravenous methylprednisolone. Br J
Ophthalmol 2011;95(8):1068-71.

Jacobs D, Galetta S. Diagnosis and manage-
ment of orbital pseudotumor. Curr Opin Oph-
thalmol 2002;13(6):347-51.

Chaudhry IA, Shamsi FA, Arat YO, Riley FC.
Orbital pseudotumor: distinct diagnostic fea-

tures and management. Middle East Afr J
Ophthalmol 2008;15(1):17-27.



