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ABSTRACT

Clinical Approach to Painful Ophthalmoplegia: Literature Review
in the Light of Case Examples

Scientific background and Objective: Painful ophtalmoplegia is one
of the important disorders that results in admissions to emergency
department, neurologists and ophthalmologists. It comprises periorbital
andfor frontotemporal severe pain, ipsilateral oculomotor nerve palsies,
Horner syndrome and involvement of trigeminal nerve ophtaimic divi-
sion. Various etiological factors affecting brain stem, cavernous sinus,
superior orbital fissure, retroorbital fossa or all of them may result in
painful ophtalmoplegia.

Materials and methods: We aim to present clinical, radiological and
laboratory findings of 18 patients admittted to headache out-patient
clinic of our department in last 2 years and review the literature. All
cases underwent detailed neurological examination and radiological
and extensive laboratory investigations and we performed lumbar punc-
ture when needed.

Keywords: Painful ophthalmoplegia, differential diagnosis

Results: There were 10 female and 8 male patients. Clinical features
and radiological and laboratory findings revealed Tolosa-Hunt syndrome
In 7 cases, pseudo-tumor orbit in 1, pachymenengitis in 1, thyroid oph-
talmopathy in 2, diabetic neuropathy in 1, carotico-cavernous fistula in
T, metastatic tumor in 2, aneurysm in 1, ophthalmoplegic migraine in 1
and intracranial hypotension in 1.

Conclusion: Various etiological factors may underlie patients admitted
with painful ophtalmoplegia, therefore cranial magnetic resonance
imaging with gadolinium as well as lumbar puncture and biopsy when
needed may have to be performed for differential diagnosis.

OZET

Bilimsel zemin ve Amac: Agnl oftalmopleji acil birimlere, norologlara ve
oftalmologlara en énemli bagvuru nedenlerinden biridir. Periorbital ve fron-
totemporal yerlesimli siddetli agr siklikla ipsilateral okiler motor sinir
paralizileri, Horner sendromu ve besinci kranyal sinir oftalmik dalina ait bul-
gularla karakterizedir. Beyin sapi, kavernoz sinlis, superior orbital alan,

Anahtar kelimeler: Agrili oftalmopleji, ayirici tani
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retroorbital bélgeler ve tiim bu olusumlari icine alan anatomik yapilardaki
cok farkli etiyolojik nedenler klinik tabloya neden olabilmektedir.

Gerec ve ydntemler: Bu badlamda, 2 yil icinde anabilim dalimiz basagrisi
poliklinigine agnli oftalmopleji ile bagvuran 18 olgunun klinik, muayene,
gorintilleme, laboratuvar ozelliklerini sunmay, ayinci tanida izlenecek yol
ve tedavi yaklasimlanni tartismayl amagladik. Tim olgulara aynntili nérolo-
jik muayene, kranyal radyolojik inceleme ve gerekli olgulara lomber
ponksiyon yapildi.

Sonuclar: Toplam 18 olgunun 10'u kadin, 8'i erkekti. Klinik gorintileme
ve laboratuvar bulgular sonucunda 7 olguda Tolosa Hunt sendromu, 1
psddotiimor orbit, 1 pakimenenijit, 2 tiroid oftalmopati, 1 diyabetik
néropati, 1 karotiko-kaverndz fistiil, 2 metastatik timar, 1 anevrizma, 1
oftalmoplejik migren, 1 intrakranyal hipotansiyon tanis| konuldu.

Yorum: Adnili oftalmopleji ile bagvuran olgulann ayina tanisina pek cok
etiyolojik nedenin girebilecegi akilda tutulmal, en iyi ayinc tani yénteminin
kranyal kontrastl manyetik rezonans inceleme, lomber ponksiyon ve
gereginde biyopsi oldugu bilinmelidir.

GIRIS

Agrili oftalmopleji, acil birimlere, oftalmologlara ve
nérologlara en 6nemli basvuru nedenlerinden
biridir." Klinikte periorbital veya hemikranyal adriya
eslik eden, ipsilateral okuler sinir felcleri, Horner
sendromu ve/veya trigeminal sinir oftalmik dalinda
duysal kayipla karakterizedir.

Agnili oftalmopleji, kendini sinirlayan idyopatik bir
stirecin sonucu olabilecedi gibi, tedavi edilmediginde
ciddi mortalite ve morbiditeye yol acabilecek bir
patolojinin habercisi de olabilir.” Etiyolojik ayirici tani
vaskiler (anevrizma, karotis arter diseksiyonu,
karotiko-kaverndz fistiil), neoplastik (primer
intrakranyal timorler, lokal ve uzak metastazlar),
inflamatuvar tablolar (orbital psédotumér, Tolosa-
Hunt sendromu), enfeksiyonlar ve diger nadir
nedenler (diabetes mellitusa bagli mikrovaskuler
infarktlar, oftalmoplejik migren, dev hicreli arterit)
gibi oldukca genistir (Tablo 1).” Bu sebeple, klinik ve
anatomik  6zellikler dogrultusunda etiyolojik
lokalizasyonun belirlenmesi ve taniya sistematik
yaklasim énemlidir.

Bu calismada agrili oftalmopleji klinigi ile basvuran
18 olgu gozden gegirilerek, agrili oftalmopleji
olgularinda klinik ve radyolojik yaklasimin 6nemi
vurgulanmaktadir.

Tablo 1. Agrih oftalmoplejide ayinc tani

Vaskler
Intrakaverndz karotis arter anevrizmasi
Posterior kominikan, baziller veya genis posterior cerebral arter anevrizmasi
Karotis diseksiyonu
Karotid-kaverndz fistill
Kavernoz anjiom
Neoplastik
Primer parasellar timarler
Pitliiter adenomlar
Meninjiomlar
Kraniyofarenjiom
Epidermoid
Kordoma
Kondrosarkom
Lokal ve uzak metastazlar
Lenfoma
Squaméz hicreli kanser
Nazofarengeal timorler
Meme, prostat, melanom ve diger solid organ tumérleri
Inflamatuvar
Orbital psodotimér
Sarkoidoz
Tolosa-Hunt sendromu
Buylk hiicreli kanser
Tiroid oftalmopatisi
Wegener granulamatozu
Idyopatik hipertrofik pakimenenijit
Enfeksiyonlar
Fungal (mukormikoz, aktinomikoz)
Mikobakteri (tiberkiloz)
Bakteriyel
Diger
Travma
Diyabetik mononéropati veya mltipl kranyal néropatiler
Oftalmoplejik migren

ANATOMIK YAKLASIM

Okulomotor sinir posterior serebral ve stperior
serebellar arterler arasindan gecerek mezensefalon
on yuiztnden ayrilir, trohlear sinir beyin sapinda arka
ylizden ayrilan tek sinirdir ve hemen capraz yapar,
abdusens siniri ise pons ve medulla oblongata
arasindaki oluktan ilerleyerek beyin sapini terk eder.
Uc okuler motor sinir de orta kranyal fossada dura
yapraklar arasinda ilerleyerek kaverndz sintse
girerler. Okulomotor ve trohlear sinir kavernoz sinis
lateral duvarinda ilerlerken, abdusens siniri kaverntz
sintistin icinde internal karotis arterin alt ve digindan
gecer ve (gl birlikte stperiyor orbital fisstrden
orbitaya girerler. Okilomotor sinir, levator palpebra
stiperiyoris ile stiperiyor, inferiyor ve medial rektus ve
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stperiyor oblik kaslarini, parasempatik dallariyla da
intrinsik kaslar (silier kaslar ve konsriktor pupille)
innerve eder, trohlear sinirin besledigi tek kas
sUperior oblik, abdusens sinirin ise lateral rektus
kasidir. Okuler kaslarin veya bu kaslari innerve eden
motor sinirlerin proksimalden distale dogru orta
kranyal fossa, kaverndz sins, stiperiyor orbital fisstir
ve orbitada degisik derecelerde tutulumu agril
oftalmoplejiye neden olabilir.

OLGULAR ISIGINDA ETiYOLOJIK AYIRICI TANI

Bu calismada, Cerrahpasa Tip Fakdltesi Noroloji
Anabilim Dali'na 2004-2006 yillari arasinda basagrisi
ve farkli oranlarda okiler sinir parezileri ile
bagvurmus 18 olgunun (10 kadin, 8 erkek) klinik ve
laboratuvar verileri retrospektif olarak incelendi.
Olgularin ortalama yaslari 48,0+13,2 yildi (32-61 yil).
Olgularin timande klinikte basagrisi ve cift gérme
sikayeti mevcuttu. Muayenede 4 olguda (%22,2) 3.
kranyal sinir tutulumu, 6 olguda (%33,3) 6. kranyal
sinir tutulumu ve 8 olguda (%44,4) total
oftalmopleji saptandi. Tim olgularda kranyal
manyetik rezonans (MR) incelemesinin yani sira, 9
olguda lomber ponksiyon, 3 olguda serebral
anjiyografi ve 1 olguda beyin biyopsisi yapildi.

L)

sekil 1A.

Bu incelemeler isiginda, 7 olguda Tolosa Hunt
sendromu, 1 olguda psédotimaér orbit, 1 olguda
pakimenenijit, 2 olguda tiroid oftalmopati, 1 olguda
diyabetik oftalmoparezi, 1 olguda karotiko-kavernsz
fistll, 2 olguda metastatik timor (nazofarenks ve
meme kanseri), 1 olguda anevrizma, 1 olguda
oftalmoplejik migren ve 1 olguda intrakranyal
hipotansiyon saptandi.

Vaskiiler nedenler

Olgu 1: Ozge¢misinde 20 yildir migren tipi basagrisi
disinda ozellik olmayan 47 yasinda kadin hasta
klinigimize 10 gln once ani baslayan, goz
Gevresinde cok siddetli, batici-oyucu tarzda agri ile
tabloya 1 hafta sonra eklenen sag goz kapaginda
dusme ve cift gérme nedeniyle basvurdu. Norolojik
muayenesinde sag gozde 3. kranyal sinir felci ve
ense sertligi saptandi. Kranyal MR incelemesi
anevrizma ile uyumlu bulunan hastada subaraknoid
kanama ayirici tanisi amaciyla yapilan beyin omurilik
sivisi hemorajikti. Serebral anjiografi ile anevrizma
tanisi kesinlesen olgunun (Sekil 1A) endovaskuler
girisim uygulanmasindan sonra sikayetleri belirgin
olarak geriledi (Sekil 1B).

Sekil 1B.
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Anevrizmalar

Agrili oftalmoplejinin en sik vaskuler nedeni
anevrizmalardir. Intrakaverndz karotis, posteriyor
komiinikan veya baziler arter anevrizmalarinin,
trigeminal  ve  okulomotor  sinirlere yakin
komsuluklari nedeniyle direkt kompresyon yoluyla
retroorbital agr ve okiler sinir parezilerine neden
oldugu bilinmektedir.** Intrakavernéz karotis arter
anevrizmalari genellikle iyi prognoziu olmalarina
ragmen,® posteriyor komunikan ve baziler arter
anevrizmalari  riptire  olmaya  egilimlidir.’
Beraberinde kitle etkisine sahip intradural
intrakranyal anevrizmalarda da ruptar riski ylksektir
(%6/yil). Anevrizmanin ruptire olmadan once
taninmasi, intraparenkimal veya subaraknoid
kanamaya badl ciddi mortalite ve morbiditeyi
dnleyebilir. Noro-oftalmolojik bulgular veya retro-
orbital agri ruptiire olmadan dnce anevrizmanin tek
belirtisi olabilir. Serebral anjiyografi intrakranyal
anevrizmalarin saptanmasinda altin standart olmakla
beraber, 5 mm’den buytk anevrizmalar kranyal
bilgisayarli tomografide (BT) gozlenebilir.*®

internal karotis arterde (IKA) diseksiyon da adri,
okillomotor ve oktlosempatik disfonksiyona yol
acan bir diger vaskiler nedendir. Bu olgularin
%90'inda agr bas-boyun veya ylzde c¢ok
siddetlidir,® her zaman tek tarafli ve diseksiyonla
ayni taraftadir. Oftalmolojik bulgular ekstrakranyal
IKA diseksiyonlu olgularin yaklasik 2/3'Unde
gozlenir," en sik gdzlenen oftalmolojik bulgu agril
Horner sendromudur ve karotis ¢evresinde sempatik
pleksus kompresyonu veya iskemisine bagl oldugu
dustntlmektedir. Okulomotor sinir felcleri daha
seyrektir ve  okllomotor sinir  iskemisine
baglanmaktadir.  Iskemik  komplikasyonlarin
onlenmesi icin erken tani ve tedavi énemlidir."

Olgu 2: Hipertansiyon disinda bilinen hastaligi
olmayan 76 yaginda kadin hasta ¢ift gérme, gérme
kaybi ve gozde kizariklik sikéyetiyle basvurdu.
Sikayetlere 4 ay o6nce baslayan sol temporal
yerlesimli, kiint basagrisi eslik etmekteydi. Kranyal
MR‘da stperiyor oftalmik vende genisleme ve
serebral anjiyografide stperiyor oftalmik ven ve

oftalmik arter arasinda fistil saptandi (Sekil 2).
Fistulin tromboze olmasinin ardindan hastanin
yakinmalari tam olarak geriledi.
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sekil 2.

Karotiko-kavernéz fistiiller

Karotis arter ve kaverndz sinis vendz pleksus
arasinda anormal baglanti agrli oftalmoplejinin
daha nadir bir nedenidir.” Yiksek akiml fistlller
klasik olarak karotis arter intrakavernéz segmentinin
travmatik veya iyatrojenik yirtilmasi sonucu meydana
gelirler. Dustik akimli fistiller ise siklikla kicuk dural
arterler ve kavernoz sinlis arasinda spontan ortaya
cikar.

Yiksek akiml fistillerde akut baslangigh agri,
proptoz, kemozis, artmis intraokdler basing, retinal
vasktler anormallikler, konjoktival damarlarda
kanlanma artisi gortlirken,” dusuk akiml fistiller
daha sinsi ve hafif seyirlidir. Kranyal MR’da stperiyor
oftalmik vende genisleme veya ekstraokdler kaslarda
tdem ve genisleme KKF'yi disundirar, kesin tani
MR anjiyografi veya konvansiyonel anjiyografi ile
konur. Endovaskiiler yontemler tedavi edici olabilir.™

Kaverndz siniis trombozu

Kavernodz sinls trombozu da klinikte basagrisi,
proptoz, kemozis, goz kapagi 6demi ve orbital
konjesyona eslik eden ategle ortaya cikabilir.
Radyolojik olarak kaverndz sintiste genisleme, dolma
defektleri, superior orbital vende dilatasyon gibi
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indirekt bulgular gézlenir. Etiyoloji cogunlukla
septiktir ve 6ncesinde sinlizit, otit, mastoidit, orbital
selllit veya dis enfeksiyonu 6ykisu vardir. Aseptik
nedenleri hiperkoagulabilite veya hiperviskdzite
tablolar;; gebelik, dehidratasyon, travma ve
intrakranyal cerrahi olusturur. Kavernéz sinls
trombozu letaldir, erken antibiyoterapi ve
antikoagulan tedavi hayat kurtaricidir.”

Hipofiz apopleksisi

Hipofiz apopleksisi zaman zaman bulantinin eslik
ettigi akut baslangich basagrisi, suur degisiklikleri,
gorme alani bozukluklari, oktlomotor parezi, ates ve
hipopituitarizmle sekillenir. Hipofiz bezinin hemoraji
veya infarkti sonucu olusur.'" Etiyolojik ayirici
tanida kranyal MR yararlidir. Erken tani dogru
endokrinolojik ve cerrahi midahaleyi saglar.

Neoplastik nedenler
Olgu 3: Oncesinde saglikli olan 57 yasinda kadin hasta

15 gn &nce baslayan cift gérme ve sag goz kapaginda
disme ile klinigimize basvurdu. Nérolojik muayenede
sag gozde pitoz ve goz kiresi hareketlerinin her yone
kisith oldugu saptandi. Kontrastli kranyal MR'da klivusa
yerlesmis kontrast tutulumu gdzlenen kitle nedeniyle
(Sekil 3) yapilan inflamatuvar ve neoplastik incelemeler
sonucunda sag memede 2,5 cm kitlenin malign
Ozellikte oldugu ve tim vicutta kemik metaztazlarina
neden oldugdu saptand..

sekil 3.

Basagrisi ve oftalmoparezi seyrek olarak sistemik
malignitenin ilk bulgusudur. Neoplastik hastaliklar
orbita, sUperiyor orbital fissiir ve/veya kavernoz
sinuste yerleserek, direkt basi ile agrili oftalmoplejiye
neden olabilirler. Kaverndz siniiste en sik parasellar
lezyonlarin (hipofiz adenom, kraniyofarengiom,
meningiom, kordoma) direkt invazyonu, bas ve
boyun timorlerinin perinéral yayilimi veya uzak
metastazlar (meme, prostat ve akciger kanseri ya da
lenfoma) gozlenir. Orbitaya metastatik timaorler
(meme, prostat, melanom), kavernéz hemanjiomlar
ve plazma hucreli timoérler siklikla yayiima
gosterebilir.™"” Bas ve boyna vayilan agrilarda
sistemik malignite varligi akla gelmeli ve ayrintili fizik
muayene yapilmalidir.

inflamatuvar hastaliklar

Olgu 4: Alti ay 6nce sag orbito-frontal yerlesimli,
zonklayicl basagrisi baglayan 38 yasinda kadin hasta,
tabloya 15 glin dnce eklenen cift gdrme yakinmasiyla
bagvurdu. Norolojik muayenede nétral pozisyonda
sag gozun ice deviye oldugu ve disa, yukariya ve
asadiya bakisin kisith oldugu saptandi. Kranyal MR'da
6zellik saptanmayan hastanin orbita MR'inda tiim géz
kaslarinda ddem, hipertrofi ve bunlara bagl optik sinir
basisi gdzlendi. Inflamatuvar, neoplastik ve vaskdilitik
incelemelerde 6zellik saptanmayan hasta orbital
psoédotimor tanisiyla uygulanan imminsupresif
tedaviden yarar gordu.

Orbital psédotiimoér

Orbital psédotlimér her yasta gorlebilir.™ Baslangic
tipik olarak akut veya subakuttur. Géz cevresinde
yerlesimli, tek taraflidir ve goz hareketleri ile artar.
Olgularda pitoz, goz kapagd odemi ve proptoz
olabilir. Her ne kadar tum ekstraokiler kaslar
tutulabilirse de, en sik medial ve stperiyor rektus
kaslari etkilenir. Orbital psddotimor  siklikla
steroidlere dramatik yanit verir.

Olgu 5: Kirkiic yasinda erkek hasta 1 ay &nce sol
gézde baglayan agri ve 10 gun énce eklenen cift
gérme ile klinigimize basvurdu. Nérolojik
muayenesinde sol gézde 3. kranyal sinir parezisi
saptandi. Kontrastli kranyal MR'da kavernéz sinls ve
posteriorunda kalinlasma ve kontrast tutulumu
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saptanan (Sekil 4), beyin omurilik sivisi ve sistemik
incelemelerde neoplastik, inflamatuvar, enfeksiy6z
ya da vaskdlitik strecler dislanan hastaya Tolosa-
Hunt sendromu tanisi kondu ve baslanan steroid
tedaviyle yakinmalarin
gozlendi.

tam olarak geriledigi

Tolosa-Hunt sendromu

ilk kez 1954 vyilinda tanimlanan Tolosa-Hunt
sendromunda surekli ve oyucu karakterde bir agri
tipik olarak periorbital, nadiren retroorbital, frontal
veya temporal bolgededir. Tolosa™ bu tabloyu
kaverndz sintstin “nonspesifik, kronik inflamasyonu”
olarak tanimlamis, sonraki veriler ise granulamatédz
inflamasyonun varligini gostermistir. Basagrisi klinigi
ardindan yaklasik 2 hafta icinde okuler motor sinirler
ve trigeminal sinir oftalmik dali tutulabilir ve Horner
sendromu gorilebilir. Optik sinir tutulumu nadirdir
ve inflamasyon kavernoz sinUsten orbital apekse
yaylldiginda gozlenir. Agrili oftalmopleji ile bagvuran
olgularda  kaverndz sinlste  granilomatéz
inflamasyonun gésterilmesi ve yukarida bahsedilen
nedenlerin dislanmasiyla Tolosa-Hunt sendromu
tanisi konur. Tolosa-Hunt sendromu bilindiginin
aksine agnili oftalmopleji olgularinin ¢ok az bir
kisminin nedenidir.”® Ayrintili dykt ve dikkatli fizik
muayene (lenfadenopati varligi, cilt degisiklikleri)
yapilmalidir. Rutin kan biyokimyasi tipik olarak
normaldir. Eritrosit sedimentasyon hizi (ESH) ve CRP
gibi inflamatuvar belirtecler normal veya yuksek
olabilir. Sekonder nedenler icin anjiotensin
dénistirict enzim (sarkoidoz), ANA, AntiDsDNA

(lupus), c-ANCA (Wegener granulomatéz), aclik kan
glikozu veya HbA1c (diabetes) gibi spesifik testler
incelenmelidir. Tolosa-Hunt sendromunda BOS
bulgulari tipik olarak normal olmakla birlikte,
enfeksiyon ve neoplastik nedenlerin dislanmas
amaciyla incelenmelidir. Gadoliniumlu kranyal MR
agrili oftalmopleji olgularinin timune yapilmahdir.*"*
Tolosa-Hunt sendromunda MR; T1-sekansli
imajlarda dural bolgede konveks ve gri maddenin
izointens gorinimil, T2-sekansli imajlarda izointens
alanin hafif hipointens gérinima gibi kavernéz
sintis anormalliklerini gosterir. IKA’nin intrakaverntz
kisminda fokal daralma saptanabilir. Lezyon
ipsilateral orbital apekse, sfenoid sinUse veya orta
kranyal fossaya yayilabilir. Tolosa-Hunt sendromunda
MR bulgularr meningiom, lenfoma ve sarkoidozda
godzlenen bulgulara benzeyebilir. Kranyal MRA veya
konvansiyonel anjiografi anevrizmanin veya diger
vaskller anomalilerin dislanmasinda gereklidir.
Cogu olguda biyopsi gerekmemekle birlikte
norolojik bulgularda hizli progresyon, malign
hastallk sUphesi, steroide vyanitsizlik, MR’da
lezyonlarin  sebat etmesi veya beklenmedik
degisiklikler gézlenen olgularda dikkate alinmalidir.**

Orbital psddotiimér, Tolosa-Hunt sendromu ve
idyopatik  hipertrofik  pakimenenjit ~ sistemik
dzelliklerin eslik etmedigi idyopatik inflamatuvar
hastaliklardir ve farkli anatomik lokalizasyonlardaki
benzer tablolar olduklar ileri strtlmektedir.”
Tolosa-Hunt sendromu, idyopatik hipertrofik
pakimenenjit ve orbital psdédotumér arasinda klinik
ve patolojik benzerlikler vardir.** Agrili oftalmoloji
her tclnde de ortak klinik bulgudur. Olgularda
patolojik  olarak  kazeifikasyon — gdrilmeyen
inflamatuvar strecler saptanmaktadir. Tolosa-Hunt
sendromu bu inflamatuvar slrecin kaverndz
sintisteki, orbital psédotimor de orbitadaki fokal
goriinimleri olabilir. Olgular tedavi edilmediginde
klinik semptomlar genellikle 8 hafta icinde spontan
olarak gerileyebilir.*®*" Agriya dramatik yanit
alindigindan  kortikosteroidler ~ Tolosa  Hunt
sendromunda iyi bir tedavi secenegdidir.*® Bununla
birlikte kortikosteroidlerin kranyal sinir parezileri
lizerine etkileri net degildir. Tedavinin uygun dozu
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ve slresi iyi bilinmemektedir.  Uygun tedavi
yaklasimi ylksek doz steroidlerin (1mg/kg) 3 veya 4
ay, nadiren daha uzun slrede yavasca azaltilarak
kullaniimasidir. Sarkoidoz, enfeksiyon, lenfoma ve
diger timdrler de steroide yanith olabilmesi
nedeniyle  bazen ayina  tanida  yaniltic
olabilmektedirler. Kesin taninin ortaya konmasinda
lezyonun gerilediginin gdzlenmesi icin sik araliklarla
MR yapilmasi dnemlidir.

idyopatik hipertrofik pakimenenijit

Idyopatik hipertrofik pakimenenjit durada lokalize
veya diffiz kalinlasma ile olusur.** Basagrisi ve
kranyal sinir felcleri hemen tum olgularda gériilr.
Idyopatik hipertrofik pakimenenjit tanisi sadece
hipertrofik pakimenenjitin sekonder nedenlerinin
dislanmasi ile konulabilir. Ayirici tanida genis
serolojik testler ve BOS sivisinin incelemesi,
gadolinumlu kranyal MR ve bazen dura veya orbital
doku biyopsisi gereklidir.

Sarkoidoz

Sarkoidoz, merkezi sinir sistemini %5-10 siklikla
etkileyen idyopatik, sistemik granulomatoz bir
hastaliktir. Sarkoidoz olgularinda siklikla meninks,
beyin parankimi, periferik sinir ve spinal kord
tutulumu olur.** Klinik asemptomatik olabilirse de
siklikla ~ solunum  sistemi  semptomlari, cilt
degisiklikleri, lenfadenopati, okiler ve nérolojik
semptomlar gdzlenebilir. Patognomonik olabilecek
radyolojik, serum ve BOS bulgusu yoktur. Olgularda
siklikla  ACE pozitiftir, fakat spesifik ve sensitif
degildir. BOS incelemesinde lenfositik pleositoz ve
yUksek protein gorulebilir.  Sistemik hastalik
varliginin incelenmesi amaciyla Akciger BT'si ve
oftalmolojik degerlendirme gereklidir. Kontrastl
kranyal MR’da supra veya infratentoryal lezyonlar,
nodiler veya diffiz pakimeningeal tutulum ve
periventrikiler ak madde lezyonlari gorilr.

Dev hiicreli arterit

Dev hucreli arterit, orta ve blyuk capl arterlerin
etkilendigi inflamatuvar bir vaskdlittir.*” inflamatuvar
yanit karakteristik semptomlara neden olan distal
iskemiye yol acar. Dev hiicreli arterit hemen her

zaman yaslilarda olur.”” Akut baslangich basagrisi
olan tdm yash olgularda akla gelmelidir. Gérsel
semptomlar arasinda goérme alani defektleri ve
amorozis fugaks siktir, fakat diplopi ancak olgularin
%6’'sinda gorllur.”® Temporal arterde belirginlesme
ve duyarlilik en anlaml 6zelliktir.*® Tipik laboratuvar
bulgular ytksek ESH, CRP ve normositik anemidir.
Normal saptanan ESH tanidan uzaklastirr fakat
kesin olarak dislatmaz.*® Temporal arter biyopsisi
girisimsel niteligi  dusuk, guvenilir ve taniy
dogrulamada altin standart yontemdir. Erken tani ve
kortikosteroid tedavinin baslanmasi mortalite ve
morbiditeyi dnemli dlctide etkiler.

Wegener granulomatozis

Wegener granulomatozis solunum sistemi ve
bobrekleri tutabilen granulomatéz nekrotizan bir
vaskulittir. Ust (sintizit, Ulserasyon, epistaksis) ve alt
(0ksdrik, hemoptizi) solunum yollari semptomlari
siktir. Bununla birlikte hastalik orbitaya lokalize
olabilir, orbital agri ve okllomotor parezi ile ortaya
cikabilir.® Tanida cANCA ve akciger radyografisi
onemlidir.

Enfeksiyonlar
Kavernoz sinlste fungal (mukormikoz, aspergilloz),

tlberklloz ve herpes oftalmikus gibi enfeksiyonlar
agnih  oftalmoplejiye  neden olabilir.  Fungal
enfeksiyonlar, diyabetik, immunsuprese olgularda
basadrisi ve okiler semptomlar oldugunda akla
gelmelidir.*"* Tuberktloz endemik bélgelerde veya
endemik bolgelerden go¢ etmis olgularda akla
gelmelidir.** Bazen herpes oftalmikusta vezikiller ve
cilt ertpsiyonlari belirgindir.*

Diyabetik ve hipertansiyona bagh mikrovaskiiler

infarktlar

Diyabetik ve hipertansif olgularda iskemiye bagli
akut agnl okulomotor mononéropati bulgulari
gordlebilir. Diyabetik olgularda birden fazla okuler
sinirin ~ simultan  paralizisi  nadirdir.**  Pupil
tutulumunun eslik ettigi 3. kranyal sinir felci
saptanan olgularda ayirici tani amaciyla anevrizma
varhiginin dislanmasi  gereklidir, 50 yas (zerinde
olgularda izole pupil tutulumu olmadan 3. kranyal
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sinir  felclerinde  risk  faktorlerinin - ayrintili
degerlendirilmesi ve takibi énemlidir.”” Ug ay icinde
rezolusyon olmazsa gadolinumlu kranyal MR ve
MRA gereklidir.

Tiroid Patolojileri

Olgu 6: Otuz U¢ yasinda erkek hasta 2 ay Once
baslayan basagrisi ve cift gérme ile bagvurdu.
Norolojik muayenede, bilateral pitoz, proptozis,
gdrme azalmasi ve yukar bakis kisithligi saptandi.
Kranyal MR’In normal olmasina karsin orbita
MRinda goéz kas gruplarinda yaygin &dem-
kalinlasma, optik sinir kilifinda konttr dizensizlikleri
olmasinin yani sira, anormal tiroid fonksiyonlarinin
saptanmasi ve buna yonelik tedavi sayesinde
sikayetlerin dizelmesi ile taninin tiroid oftalmopati
oldugu dustnuldu.

Graves oftalmopatisi

Graves oftalmopatili olgularda goz hareketlerinde
kisithlik stk gérilmekle birlikte orbital agri
nadirdir.®®* Inflamatuvar nedenlerle ekstraokuler
kaslarin infiltrasyonu g6z kuresi hareketlerinde
kisithhida neden olan fibrozis ve elastisite kaybina yol
acar. Bulgular tek veya cift tarafli olabilir. Yukari ve
disa bakista kisitllik tipik olarak erken dénemde
gozlenir. Goz kapadi retraksiyonu veya distkligu
klinisyene tanida yardimadir. Orbital BT veya MR
incelemesinde tipik olarak ekstraokiler kaslarda
genisleme gozlenir.”*

Oftalmoplejik migren
Tipik olarak cocuk ve adolesanlarda gézlenen nadir

bir tablodur. Ataklar saatler ve glnler suren
migrenle baslar ve ardindan glnler ve haftalar stren
oftalmopleji ile devam eder. Ataklar sirasinda
radyolojik olarak okllomotor ve abdusens
sinirlerinde kalinlasma ve kontrast tutulumu gibi
karakteristik bulgular goézlenebilir. Oftalmoplejik
migren giniumuzde Uluslararasi Basagrisi Toplulugu
tarafindan migren alt tipi olarak adlandirlmamakta
ve reklrren demyelinizan néropati olarak kabul
edilmektedir.

TARTISMA

Oftalmoplejinin eslik ettidi basadrisi acil birimlerine,
oftalmologlara ve nérologlara dnemli bir bagvuru
nedenidir. Bu olgularin  degerlendiriimesinde
sistematik yaklasim, tedavi edilmediklerinde énemli
morbidite ve mortaliteye neden olabilecek ciddi
hastaliklarin  hizlica taninmasini saglar.  Agrihi
oftalmopleji ile basvuran olgularin ayrici tanisina
pek cok etiyolojik nedenin girebilecegi akilda
tutulmali, en iyi ayinc tani yonteminin kontrastl
kranyal MR, neoplastik, inflamatuvar, enfeksiy6z ve
vaskuilitik stirecler acisindan sistemik incelemeler ve
beyinomurilik sivisi incelemeleri, serebral anjiyografi
ve gerektiginde biyopsi oldugu bilinmelidir.
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