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Bir Olgu Nedeniyle
Tolosa-Hunt Sendromu

A Case of Tolosa-Hunt Syndrome

OZET Tolosa-Hunt sendromu, etiyolojisi bilinmeyen, orbital apekste, superior orbital fissure ve
anterior kavernoz siniise yerlesen agrili oftalmopleji sendromudur. Tek tarafli orbital agriya ek ola-
rak 3., 4., 6. kraniyal sinirler ve 5. kraniyal sinirin maksiller ve oftalmik dallarindan biri veya daha
fazlasinin tutulmas: ile karakterizedir. Orbital agrinin steroid tedavisine 72 saat i¢inde yanit vermesi
tanida 6nemlidir. Manyetik rezonans goriintiilemede (MRG) T1 sekanslarda hipointens, T2 se-
kanslarda izo-hipointens kavernoz siniise ait genisleme ve intravenz kontrast madde verilmesini
takiben belirgin tutulum goriilmektedir. Tek tarafl: orbital agriy1 takiben ¢ift gorme sikayeti basla-
yan, kraniyal MRG’de kavernoz siniiste kontrast tutan lezyon goriilen ve steroid tedavisi ile 72 saat
iginde agris1 kaybolan 27 yasindaki bir erkek hastada Tolosa-Hunt sendromu diistindiik.

Anahtar Kelimeler: Tolosa-Hunt sendromu; oftalmopleji, agril; steroidler

ABSTRACT Tolosa-Hunt syndrome, has an unknown etiology, that is the painful ophthalmoplegia
located in orbital apex, superior orbital fissure and anterior cavernous sinuses. Clinical findings in-
clude unilateral orbital pain together with paralysis of one or more of the third, fourth and sixth cra-
nial nerves. In addition of the involvement of the ocular motor nerves, ophthalmic and maxillary
branches of the fifth cranial nerve may be affected. Well response to the steroid treatment within
72 hours is importans in diagnosis. Cranial magnetic resonance imaging (MRI) reveals enlargement
of the affected cavernous sinus by an abnormal tissue isointense with gray matter on T1-weighted
images and iso-hypointense on T2-weighted images. This abnormal tissue markedly increases in
signal intensity after contrast injection. 27 year old male patient appiled to hospital with unilateral
orbital pain followed by complaints of double vision. Cranial MRI contrast-enhancing lesions were
seen in the cavernous sinus. Orbital pain disappeared within 72 hours of treatment with steroids.
‘We thought Tolosa-Hunt syndrome in this patient.
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olosa-Hunt sendromu (THS), kavernoz siniis/superior orbital fissiiriin

idiyopatik graniilomatdz inflamatuar bir hastalig1 olup, genellikle ag-

il oftalmopleji klinigi ile karakterizedir.! Unilateral orbital agriya
eslik eden 3, 4, 6. kraniyal sinirler ile 5. kraniyal sinirin maksiller ve oftal-
mik dallarindan biri veya daha fazlasinin tutulumu mevcuttur. Bunun yam
sira, kortikosteroid tedaviye ilk ii¢ giin i¢cinde dramatik sekilde yanit ver-
mesi, goriintiileme yontemleri ile tek tarafli agrili oftalmoplejiye sebep ola-
bilecek diger hastaliklarin diglanmasi tam 6zellikleri arasinda yer alir.?
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I OLGU SUNUMU

Yirmi yedi yasinda erkek hasta, poliklinigimize
yaklasik 20 giindiir devam eden solda tek tarafl pe-
riorbital agr1 ve son ii¢ giindiir mevcut ¢ift gérme
sikayetleri ile bagvurdu. Bilgilendirilmis onami ali-
nan hastanin yapilan oftalmolojik muayenesinde,
her iki gézde gérme keskinliginin 20/20 oldugu,
g0z i¢i basinglarinin normal sinirlarda oldugu, bi-
yomikroskobik ve fundoskobik muayenelerinin de
normal oldugu goriildii. Ayrica her iki gozde 151k
refleksleri normal, renkli gérme ise 12/12 seviye-
sindeydi. Ancak hastanin goz hareketlerinin mua-
yenesinde, sol goziinde dis, ist-dis ve alt-dig
yonlere bakista kisithilik, ayrica sola bakis esnasinda
diplopinin gelistigi gozlendi (Resim 1). Diger bakis
yonlerinde goz hareketleri serbestti ve diplopi go-
riilmedi. Hastanin goz kapaklarinda disiiklik go-
riilmedi.

Hastanin anamnezinde anlamli bir 6zellik
yoktu. Migren benzeri bir bag agris1 sendromunun
olmadig: 6grenildi. Hastanin sikdyetlerinin hizh
baslangi¢ gostermesi nedeniyle acil olarak kraniyal
ve orbital manyetik rezonans goriintiilenmesi
(MRG) istendi. Kraniyal MRG, normal olarak de-
gerlendirildi. Ancak orbital MRG’de solda kaver-
noz siniise ve daha posteriora dural yapiya, infra-
tentoriyal alana uzanan, intravendz kontrast madde
verilmesini takiben yogun kontrast tutan, inflama-
tuar stire¢ ile uyumlu goriinti izlendi (Resim 2).
Hastada ilk planda THS diistiniildi. Ayirici tanida
vaskiilit (ANA, ANCA, RF gibi), sifiliz (VDRL),
Lyme, sarkoidoz, brucella, tiiberkiiloz gibi diger
graniilomato6z hastaliklarin ekarte edilebilmesi i¢in
yapilan tetkiklerde anlamli bir sonu¢ bulunamad.
Aymni sekilde hemogram, rutin biyokimya, C-reak-

RESIM 1: Hastada sol disa bakis kisitliligi meveut.

RESIM 2: Sol kaverndz sintise ve posterior dural yaplya, infratentoriyal alana
uzanan inflamatuar sireg.

tif protein, sedimentasyon sonuglar1 da normal s1-
nirlardaydi.

Bu bulgulardan sonra hastaya 1 mg/kg olacak
sekilde 80 mg/giin oral prednizolon tedavisine bas-
landi. Tedavinin ii¢lincii giintinde hasta goz gevre-
sindeki agrimin hafifledigini belirtti ancak disa
bakas kisitlilig: ve diplopi sikayetleri devam etti. Bi-
rinci hafta kontroliinde, hastanin sadece sol diga
bakisinin kisith, diger bakis yonlerinde goz hare-
ketlerinin serbest oldugu goriildii. Prednizolon do-
zunun 64 mg/giin seklinde planlanarak tedaviye
devam edildi. Bir hafta sonra yapilan kontrolde,
hastanin sola bakista mevcut olan hareket kisitlili-
ginin tamamen diizeldigi (Resim 3), diplopisinin
diizeldigi gortldi. Cekilen kontrol orbita MRG’si
normal olarak degerlendirildi (Resim 4). Bunun
iizerine hastanin oral prednizolon tedavisi azaltila-
rak kesildi.

I TARTISMA

1k kez 1954 yilinda, Tolosa, sol orbitada agr1, solda
komplet oftalmopleji ve gérme kayb, trigeminal si-
nirin oftalmik dalinda hipoestezi saptadig: bir has-
taya serebral anjiyografi uygulamis ve internal
karotis arterin intrakaverndz segmentinde daralma
tespit etmistir. Ayni hastanin postmortem done-
minde yapilan incelemede kaverndz siniiz ve in-
ternal karotis arterde graniilomatdz inflamasyon
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RESIM 3: Steroid tedavisinin ikinci haftasinda hastada sola bakis kisitiiligi
diizeldi.

RESIM 4: Steroid tedavisinin ikinci haftasinda yapilan orbita MRG normal
olarak degerlendirildi.

gorilmustiir. Bundan yedi yil sonra Hunt ve ark.,
agrili oftalmopleji ile bagvuran alt1 hastada tabloya
sebep olan nedenin kavernoz siniisiin inflamatuar
bir lezyonu oldugu diisinmiiglerdir.?

Smith ve Taxdal, 1966 yilinda ilk kez “Tolosa-
Hunt senromu (THS)” terimini kullanmislar ve ol-
gularda bulunan agr ve oftalmoplejinin kortiko-
steroid tedaviye dramatik bir sekilde yanit verdi-
gini saptamiglardir.?

THS, genellikle 30-50’li yaslarda goériilmekte
ve her iki cinsiyeti esit oranda tutmaktadir.! Goziin
arkasinda ve alinda rahatsiz edici-ezici agr1 var-
dir. Agr1 genellikle oftalmoplejiden birkag giin
sonra ortaya ¢ikar. Kavernoz sinis i¢indeki her-
hangi bir sinirin tutulumuyla nérolojik bulgular
ortaya ¢ikar.* En sik etkilenen ti¢iincii kraniyal
sinir olmakla beraber diger okiiler motor sinirler
ile besinci kraniyal sinirin oftalmik ve maksiller

dallarinin tutulumu eslik edebilmektedir. Periarte-
riyel sempatik lifler ve optik sinir de tutulabilir.’
Olgumuzda kavernoz siniis igerisinden gecen
iiclincii, altinci ve besinci kraniyal sinir oftalmik
dalinda tutulum ve buna bagl klinik bulgular1 goz-
lemledik. THS nin kollajen hastaliklarla (temporal
arterit, PAN), kavernoz karotid anevrizmasiyla, di-
yabet, lenfoma, karsinom, psddotiimor orbita, me-
nenjiyom ve oftalmoplejik migrenle ayirici tanisi
yapilmalhidir.* Psddotiimor orbita, orbital agri, oftal-
mopleji, kemozis ve proptozis ile seyreden akut
difiiz orbital inflamasyondur. THS de proptozis go-
riilmemesi ve besinci kraniyal tutulumunun olabil-
mesi psodotiimor orbitadan ayriminda yardimci
olan bulgulardir> THS tanisinda MRG 6nemli bil-
giler saglar. MRG’de T1 ve T2 sekanslarda izointens
kavernoz siniise ait genisleme ve kontrast verile-
mesini takiben belirgin kontrast tutulumu goril-
digi Yousem ve ark. tarafindan bildirilmistir.®
Pascual ve ark., 22 THS'li olgunun 2/3’tiinde krani-
yal bilgisayarli tomografinin normal olmasina kar-
sin, kraniyal MRG tetkikinde tiim hastalarda
kavernoz siniis patolojisi saptandigini ve tedaviye
yanitin takibi agisindan da MR incelemesinin en
ideal yontem oldugunu belirtmiglerdir.” THS de ka-
verndz siniis tutulumu ¢ogu olguda olmakla beraber
sliperior orbital fisstir tutulumu da olabilecegini
gosteren ¢aligmalar mevcuttur.® Bizim olgumuzda,
superior orbital fissiire uzanan kaverndz siniis tu-
tulumu izlendi. Yousem ve ark., kraniyal MRG in-
celemesinde benzer kavernéz siniis patolojisine
menenjiyom, lenfoma ve sarkoidozun da neden ola-
bilecegini ve steroid tedavisine yanit verebilecegini
belirtmislerdir.® Tedavi verilmeyen olgularda, kra-
niyal sinir felcine bagh bulgular sekiz hafta i¢inde
genelde kendiliginden geriler, bazen kalici nérolo-
jik defisitler kalabilir. Baz1 olgularda niiks oldugu
bildirilmistir.2 Hannerz ve ark. izledikleri THS ol-
gularin %30’unda niiks saptamiglardir.’

Olgumuzda tek tarafli agrili oftalmopleji, ayn1
tarafta ¢ift gérme, g6z kapaginda diisme ve disa
bakis kisitlilig: gibi klinik bulgularin varligi, kont-
rastli MRG incelemesinde kavernoz sintis/superior
orbital fissiirde kontrast tutan lezyon saptanmasi ve
steroid tedavisiyle ilk 72 saat i¢inde agrisinda be-
lirgin azalma olmas1 nedeniyle THS diisiiniildii.
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