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ABSTRACT

A Multiple Sclerosis Case With A Prior Diagnosis of Sunct
Syndrome

Scientific background: Multiple sclerosis is a very rare cause of
secondary SUNCT.

Objective: SUNCT syndrome will be discussed after the development of
its clinical properties when the attacks begin in the light of clinical, radi-
ological imaging and laboratory data following exclusion of other pos-
sible etiologies. SUNCT will be discussed as a case diagnosed with muil-
tiple sclerosis predecessed by headache.

Conclusion: In SUNCT, there are generally no underlying structural
causes that can be shown through imaging studies. However, multiple
sclerosis may also be included among a long fist of “secondary” causes
claimed to play role in the etiology.
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OZET

Bilimsel zemin: Multipl skleroz cok nadir bir sekonder SUNCT nedenidir.
Amac: SUNCT sendromu klinigi gelistikten sonra ataklarin basladigj, klinik,
radyolojik gértinttileme ve laboratuvar verileri 1siginda olasi diger etiyoloji-
ler de dislandiktan sonra SUNCT sendromunun éncellik ettigi multipl skle-
roz tanisi alan bir olgu tartisilacaktir.

Yorum: SUNCT'ta gérinttleme yontemleriyle gésterilebilen, altta yatan
yapisal bir neden genellikle bulunmamaktadir. Bununla birlikte etiyolojide
rol oynayabilecedi fleri surllen ve genis bir liste olusturan *sekonder”
nedenler arasina multipl skleroz eklenebilir.

Anahtar kelimeler: SUNCT, multipl skleroz, trigeminal otonomik sefaljiler
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GIRIS

SUNCT (Short lasting Unilateral Neuralgiform
headache with Conjunctival injection and Tearing)
sendromu ilk olarak 1989'da Sjaastad tarafindan
tanimlanmistir.”

Uluslararasi Basagrisi Dernedi tarafindan 1988'de
yapilan siniflamada yer almayan bu sendrom
yayinlanan son siniflamada, kime ve diger
trigeminal otonomik sefaljiler alt bashgi icinde yer
almistir.  Erkeklerde kadinlardan — daha  sik
goralmektedir.’

Klinik olarak, unilateral, orbital-supraorbital ya da
temporal yerlesimli, 5-240 sn. sdreli nevraljiform
agrilar ve bu agrilara ayni tarafta eglik eden otonom
bulgularla karakterizedir” SUNCT'ta gérunttleme
yontemleriyle gosterilebilen, altta yatan yapisal bir
neden genellikle bulunmamaktadir. Bununla birlikte
etiyolojide  rol oynayabilecedi ileri strulen
"sekonder” nedenler oldugu bilinmektedir. Bu
sendrom serebellopontin kdse ve beyin sapi vaskuler
malformasyonlar, beyin sapi infarktlari, kitle
lezyonlari, kafatasinin posterior konjenital kemik
malformasyonlari gibi genellikle infratentoriyal
lezyonlara®® eslik  edebilecegi  gibi, hipofiz
adenomlari, kaverndz sints tumorleri, travma, HIV
enfeksiyonlari, kronik sintzit gibi supratentorial
yerlesimli  lezyonlarla da iliskili ~olabilecedi
bildirilmektedir.”"

Literatiirde multipl skleroz (MS) tanisiyla izlenmekte
iken SUNCT gelistigi bildirilen tek bir olgu
bulunmaktadir.”

Bu sunumda, SUNCT klinigi gelistikten sonra MS
tanisi alan bir olgu tartigilacaktir.

OoLGU
23 yasinda kadin hasta, 1 aydan beri devam eden,

sag g6z cevresinde, gozun arka kismina lokalize, cok
siddetli, bicak saplanir tarzda, saniyeler stren, sag

goz kapaginda sislik, gézde yasarma ve burunda
akintinin eslik ettigi agrilar nedeniyle basvurdu.
Ataklar 60-120 sn. sareli, her hafta ve en az 15-20
atak/gun sikhiginda tekrarlamisti. Ataklar giin icinde
olabildigi gibi, gece de tekrarliyordu. Baslangicta
NSAl ilaclara kismen yanit veren agri, son 2 haftadan
beri hicbir analjezige yanit vermedi. Daha 6ncesine
ait bir basagrisi 6yktsy alinmiyordu. Bu agri ve 5-6
aydan beri ara ara gelisen el ve ayak parmak
uclarinda, suresi degisken, muphem uyusmalar
disinda bir yakinmasi yoktu.

Norolojik muayenede kranyal alan ve motor
muayenenin normal oldugu saptand. Ylzeyel ve
pozisyon duyusu da normal olan hastanin vibrasyon
duyusu alt ekstremitelerde 15-16 sn. idi. Dismetri,
disdiadokinezi ve ataksisi yoktu. Derin tendon
refleksleri tim ekstremitelerde artmis, taban derisi
refleksi iki yanl lakaytti.

SUNCT sendromu olarak degerlendirilen olguya,
norolojik muayene bulgular g6z 6ntne alinarak,
olasi sekonder nedenleri dislamak amaciyla kranyal
MR planlandi.

Hastanin 6zgecmis ve soygecmis sorgulamasinda
ozellik yoktu.

Lamotrigine tedavisi baslanan hasta, SUNCT
semptomlari  gerilemekte  iken  tedavinin
baslangicindan 2 hafta sonra akut gelisen peltek
konusma, agizda kayma, sag kol ve bacakta
glicstizlik ve uyusma sikayetiyle poliklinikte yeniden
degerlendirildi. Norolojik muayenede sag santral
tipte fasiyal paralizi, sagda -4/5 dizeyinde
hemiparezi ve hemihipoestezi oldugu saptandi.

Kranyal MR'da T2A kesitlerde sag talamusta
kontrast tutmayan, sag posterior periventrikiler
yerlesimli  olani  kontrast tutan, bilateral
periventrikiler ve subkortikal beyaz cevherde yaygin
demyelizan plaklarla uyumlu sinyaller mevcuttu.
Beyin sapinda herhangi bir lezyon izlenmiyordu
(Sekil 1. a-e). Servikal MR incelemesi normaldi.
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Sekil 1. a-Midsagital T2A FLAIR kesitinde beyin sapinda herhangi bir lezyon izlenmiyor. b-Sol paramedian sagital T2A FLAIR kesitinde
kallozoseptal bileskeye dik demiyelinizan plaklar. c-Orta serebellar pedinkil diizeyinden gecen kesitte her iki serebellar hemisfer ve
ponsta lezyon izlenmiyor. d-Transvers T2A FLAIR kesitinde sag talamusta hiperintens lezyon (ok) ve e-sentrum semiovalede yaygin
demyelizan plaklar. f-Kontrast sonrasi spin eko T1A MT (manyetizasyon transfer) sekansi, transvers kesitte ok sag posterior
periventrikller kontrast tutan lezyona isaret etmektedir.

Genis biyokimya, hemogram, sedimantasyon degeri
normaldi. Ayrica antinikleer antikor, anti-dsDNA
negatif, antikardiyolipin ve antifosfolipid antikorlari,
protein C, protein S, anti trombin Ill degerleri normaldi.
Viziiel Evoked Potansiyel incelemesi normaldi. BOS'ta
bakilan oligoklonal bant (OKB) pozitifti.

Olgu, klinik, radyolojik gériintileme ve laboratuvar
verileri 1siginda olasi diger etiyolojilerde dislandiktan
sonra SUNCT basagrisinin éncellik ettigi MS olarak
degerlendirildi.

TARTISMA

SUNCTla iliskili olabilecegi ileri strtilen cok sayida ve
birbirinden farkli hastaliklar oldugu bilinmesine
ragmen, bu sendromun patogenezinde rol oynayan
gercek mekanizma net olarak bilinmemektedir.

Baslangicta SUNCT tablosunun bir tiir orbital venéz
vaskdlit olabilecedi ileri stirtilms, fakat bu bulgunun
diger bazi basagrisi tiplerinde de gézlenmis olmasi
nedeniyle bu gérus gtncelligini kaybetmistir.?

Daha gincel olan géris ise, trigeminovaskiler
sistemin etkilenmesinin bu sendromun gelisiminde
rol oynayabilecegi ve temel fizyopatolojinin
trigeminal otonom refleksin (TOR) bozuldugu santral
bir patogeneze bagl olabilecegi seklindedir.%

TOR, trigeminal sinir ve fasiyal sinirin parasempatik
dallari ve beyin sapi baglantilarini icerir. Hayvan
calismalari, trigeminal ganglion stimulasyonunun
ekstraserebral ve intraserebral damarlarda
vazodilatasyonla kan akiminda artisa neden
oldugunu, ayrica bazi néropeptidlerin (calsitonin
gene releated peptid, substans P, parasempatik
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vasoaktif intestinal peptid gibi) salinimina yol actigini
gostermistir.

Ekstra ve intraserebral damarlardaki vazodilatator
yanitin %20'si trigeminal sinirin antidromik uyarimi
ile, %80’ fasiyal sinir Uzerinden refleks yolla
yonlendiriimektedir.

Bu refleksin afferent dalinin migrene, parasempatik
dalinin ise kiime ve diger otonomik sefaljilere neden
oldugu dustintlmektedir.*

SUNCT'ta TOR'un aktivasyonu ve vazonoroaktif
maddelerin saliniminin, hem agrinin trigeminal
dagilimina hem de otonom bulgularin olusmasina
aracilik ettigi dusunulmektedir.*""

MS'de primer basagrilarinin, 6zelliklede migren ve
gerilim tipi basagnlarinin sik goraldugu, basagrisinin
MS'nin baslangic bulgusu olabilecegi veya primer
basagrilarinin interferon tedavisinin yan etkisi olarak
bu hastalarda daha sik gorulebilecegi bildirilmek-
tedir."*"

MS'li hastalarda primer basagrilarinin prevalansinin
arastirldigi ve 137 hastayi iceren calismada migren
%25, gerilim tipi basagrsi %31 oraninda, kiime
basagrisi ise sadece 1 hastada saptanmistir.™

Literatirde, MS'li hastalarda kime basagrisinin
gorillebilecegini bildiren birkag olgu sunumu
bulunmaktadir." """

Buna karsilik, SUNCT'un MS ile iliskisine dair
literatirde cok az bilgi bulunmaktadir. LiteratUrde
Vilisaar ve ark. tarafindan sekonder SUNCT gelistigi
bildirilen tek bir MS olgusu bulunmaktadir.”

18 yasindan beri MS (progresif relapsing) tanisiyla
izlenen, spastik quadriparezisi olan, 42 yasindaki
erkek hastaya sag temporal bolgeye lokalize agri ve
eslik eden diger bulgular da goéz onine alinarak
SUNCT sendromu tanisi konulmustur. Kranyal
MR’da beyin sapinda (anterior pons, sag serebellar

pedinkil ve medullada) ve iki yanli hemisferik ak
maddede cok sayida demiyelizan plak oldugu
saptanmustir.

Kursun ve ark., Devic sendromu tanisi aldiktan 2
hafta sonra SUNCT gelisen bir olgu bildirmislerdir.™

MS'li hastalarda trigeminal nevralji veya trigeminal
sinir dagilimina uyan bolgede agrisiz parestezilerin
gorulebilecegi bilinmektedir."*

Hem SUNCT hem trigeminal nevraljinin kisa stiren ve
tetiklenebilen basagrilar olmasi nedeniyle, ikisinin
birlikteligine veya birinin digerine déndstigine dair
yayinlar bulunmaktadir*” Sjaastad ve ark., birinci
divizyon  trigeminal  nevraljinin  ozelliklerini
tanimlayarak ve bir dereceye kadar otonom
bulgularin var olabilecegini de kabul ederek SUNCT
ile  trigeminal nevralji arasindaki  farklari
yorumlamiglardir. TOR aktivasyonuna bagl oldugu
ileri strtlen goz yasarmasi ve gozde kizariklik gibi
kranyal otonom belirtilerin SUNCT sendromunda
cok daha belirgin gdrtlmesinin, bu ki hastalik
arasinda temel ayirt edici  ozellik oldugu
belirtilmektedir.’

Trigeminal nevraljinin bir bigimi olarak, kismen
migrende de trigeminal sinirin oftalmik dalindaki
nosiseptif uyarimin bir sonucu olarak subklinik de
olsa bir miktar kranyal parasempatik aktivasyon
gorulebilecedi kabul edilmektedir. Fakat SUNCT gibi
trigeminal otonom sendromlarin anahtar ézelliginin
trigeminal aktivasyonun derecesi oldugu ve bu
bulgunun da refleksin santral disinhibisyonuyla iligki
olabilecegi ileri suriilmektedir.**" SUNCT sendromlu
bir olguda atak sirasinda cekilen fonskiyonel MR'da
ipsilateral posterior hipotalamusta aktivasyon
oldugu gosterilmistir.” Bu bulgular SUNCT'ta
hipotalamusla beyin sapindaki otonom cekirdekler
ve santral antinosiseptif baglantilar arasinda direkt
bir iliskinin var olabilecegini, ayrica hipotalamik
disfonksiyonun bu sendromda agrinin peryodisite-
sinden sorumlu etken olabilecegi goristnd
desteklemektedir.”*
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Basadrisiyla ayni tarafa lateralize otonom bulgularin
belirgin olarak eslik etmesini ve diger bulgulari da
g0z Onlne alarak olgumuzu SUNCT olarak
degerlendirdik. Literatiirde cok az sayida olgu
sunumunun bulunmasi nedeniyle, SUNCT'un eslik
ettigi  MS  olgulariyla ilgili formel bilgiler
bulunmamaktadir.

Vilisaar ve ark.nin' bildirdigi olgudan fakli olarak,
bizim olgumuzda SUNCT, MS ataklarindan &nce
ortaya cikmustir. Ayrica, yine bu olgudan farkli olarak
kranyal MR'da beyin sapinda herhangi bir plak
gorinumu yoktu.

Bu haliyle olgumuzda SUNCT sendromunun MS ile
birlikteliginin tesadtfi olabilecegi de dustindlebilir,
Fakat MS'yle iliskili patolojik degisikliklerin
konvansiyonel MR gériintileme yéntemleriyle her
zaman gosterilemedigi  bilinmektedir. Bunun
disinda, sekonder SUNCT ile genellikle infra-
tentoriyal lezyonlar iliskilendiriliyor olsa da,
supratentoriyal yerlesimli lezyonlarin da bu
sendromla iliskili olabilecegi gésterilmistir. SUNCT
icin ileri strtlen patogenez modelinde kranyal
sinirler, beyin sapi, hipotalamus ve diger santral
baglantilarn da icine alan, beyin icinde pek cok
noroantomik boélgenin bu sendromun gelisiminde
rol oynadidi gorilmektedir.

Bu olguda dikkat cekici bir bulgu da, basagrisinin
lokalizasyon gosterdigi tarafla MS ataginin ayni
tarafta, sag beden yarisinda lateralizasyon gostermis
olmasidir. Vilisaar ve ark.nin bildirdigi olguda da,
SUNCTun lokalizasyonu sag temporal bélgededir.

Bu bulgular bize olgumuzda, kranyal MR'da, beyin
sapinda lezyon saptanmamis olsa da, var olan
supratentoriyal demyelizan lezyonlarin, TOR
aktivasyonu ve/veya santral inhibisyonla iliskili
mekanizmalar tzerinden bu sendromun gelisiminde
etkili olabilecegini ve demyelizan patolojinin bu
birliktelikte tesadifin 6tesinde koninsidental
olabilecegini dustindtrmistar.

Hastaya atak tedavisine yonelik 5 gin sireyle
intravendz, 1 g metilprednizolon pulse tedavisi ve
oral preparatla idame tedavisi uygulandi. Hastanin
steroid tedavisi sonrasi, hem atak hem de agr
bulgularinda belirgin diizelme oldugu gézlendi.
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