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INTRADURAL YAYILIM GOSTEREN
IDIOPATIK OIgBiTAL ENFLAMASYON.
(ORBITAL PSODOTUMOR): OLGU SUNUMU

Ayse Sagduyu Ozkaya*, Egemen Vardarli**, Onder Akyurekli***.

Orbital psédotiimdr enfeksiyon, neoplazi,sistemik bastalik olmaksizin orbital dokulardaki
idiopatik enflamatuar proges olarak tamimlanir.Agrili egzoftalmi ve steroid tedaviye iyi
yamit hastahgin temel 6zellikleridir. Ttim orbital kitle lezyonlar: icerisinde %8.5'luk énemli
bir yeri vardwr.Meningeal tutulum ve bilateral etkilenme gibi bu bhastalik icin oldukca nadir
ozellikler gosteren bir vaka sunulmus; bastahgin klinik 6zellikleri ve tedavisi literattir
esliginde tartisilmigstir.

Anabtar Sézciikler: Idiopatik orbital enflamasyon, Intradural yaylim.

Intradural extension of idiopathic orbital inflammation (Orbital Pseudotumor): A
Case Repori.

Idiopathic orbital inflammation,previously known as orbital inflammatory pseudotumor is a
nonspesific idiopathic inflammatory process that can involve any tissue of the orbit. Painful

exofthalmos and good response to corticosteroid therapy are the ballmarks of the disease.
The incidence of orbital pseudotumor bave been reported as 8.5% of all intraorbital mass
lesions. We present a case with meningeal signs( suggestive of intradural extension) and

bilateral involvement which are extremely rare complications of the disease.

Key Words: Idiopathic orbital inflammation,Intradural extension.

Ilk defa Birch ve Hirschfield 1905 yilinda, orbitanin
tiim enflamatuar lezyonlan igin orbital psddotiimor te-
fmini  kullanmslardir,.  Gunimizde ise  en-
feksiyon,neoplazi,sistemik hastalik olmaksizin orbital do-
kulardaki idiopatik enflamatuar bir proges olarak ta-
nimlanir(6).

Agnlt egzoftalmi ve kortikosteroid tedaviye iyi yanit
vermesi hastaligin en belirgin 6zellikleridin(2,6). Gorme
kaybi optik sinir kompresyonuna,intraokuler enf-
lamasyona,glokoma veya retinal vaskdler okliizyona se-
konder olarak ortaya ¢tkabili(2). Gorme alant defekti ola-
rak gérme alani daralmast,santral skotom ve kor leke bu-
yiimesi goriilebilir.Hastalar kendilerini kirtk ve bitkin his-
sederler. Sok nadir olarak meningeal irritasyon, beyin o-
murilik sivisinda (BOS) pleositoz ve protein artist go-
riilebilir. Kemik erozyonu ve intrakranial yayilim ¢ok na-
dirdir. Eger bunlar varsa biopsi ile malignite ve diger agresif
g6z hastaliklan ayut edilmelidir. Orbita digt yayiim gos-
teren hasta sayist literatiirde 19 ile sinirl goriilmektedir (2).
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Kadin ve erkek orani birbirine denktir. Daha ¢ok orta
yaglarda goriiliir. Tlim orbital kitle lezyonlarinin %8.5'u i-
diopatik orbital enflamasyon (Orbital psddotiimér) gru-
buna dahildir(4). Genelde tek tarafli olmakla beraber bi-
lateral vakalar da daha az oranda bildirilmisgtir.

Bu calismada meningeal irritasyon bulgulart ile int-
radural yayilim gosteren ve bilateral tutulug olan bir hasta
sunulmus; hastaligin 6zellikleri ve tedavi yaklagimlar li-
teratiir egliginde tartigilmustir.

OLGU:

A.S. 25 yasinda kadin hasta Aralik 95'te klinigimize
yatinldi. Klinigimize bagvurmadan 1 hafta dnce bas agrist
ve sag gozde kizarnklik ortaya ¢tkmus. Takip eden 2 giin i-
cerisinde kizanklik artmus, sislik ortaya cikmis ve gormesi
ileri derecede bozulmus. Sift gormeleri baslamis. Gérme
bulamkligs bir miktar diger gozde de ortaya ¢ikmus. Goz-
lerindeki agrilar giderek siddetlenmis. Bilgisayarli beyin
tomografisi (BBT) cekilmis. .Sag orbita tavaninda opak-
lasma saptanmus.(Resim 1) Ege Universitesi Tip Fakiiltesi
(E.U.T.F.) Goz Hastaliklani Klinigi'ne anterior iridosiklit ve
papilodem tanssi ile yatinlmis. Bag agnsinin giderek art-
mast ve ense sertliginin saptanmast izerine Noroloji kon-



Tablo-1

lokosit/mm?® eritrosit/mm3 protein mg/dl pandy seker mg/dl
1.glin 120 160 18 €D) 69
7.glin 620 0 18 , €D 59
Steroidle tedavi sonrast
18.glin 58 5 18 ©) 50
25.glin 8 0 18 & 46

sultasyonu istenmis. Kavernoz sinus trombozu on tanist
ile klinigimize sevki uygun bulunmus.

Olgunun klinigimize alindigindaki muayenesinde
;ates, tansiyon ve nabiz normal, biling acik. Meninks ir-
ritasyon kanitlart (+), sag gozde agrnli egzoftalmi, sag goz
15 em'den parmak sayabiliyor, sol goz 1 m'den parmak
sayabiliyor, goz dibi bakisinda sagda daha belirgin bi-
lateral papilddem, sag gozde ¢ok belirgin tiim yonlere

Resim 1

Resim 2

Resim 3

bakis kisitlihigi, sol gézde minimal diga horizontal ve yu-
kar bakis kisithihigi mevcuttu. Ek norolojik patolojik bul-
gusu yoktu.

Laboratuar incelemelerinde sedimantasyon 90 mm/
saat, albtimin: 3.6 g/dl, globulin: 3.9 g/dl, lokosit mi-
limetrekiipte 10.000 olarak bulundu. Karaciger fonksiyon
testleri, Ure, kreatinin, elektrolitler ve rutin idrar tetkiki
normal sinirlardaydi. BOS, kan ve goz stirtintiisiinden ali- -
nan orneklerin yapilan kiltiirlerinde tireme olmadi. ASO
(®); RF(); CRP(+) olarak bulundu. Akciger grafisi nor-
maldi. BOS incelemesinde tedavi 6ncesi ve sonrast olmak
tizere tablo 1'de gosterilen sonuglar elde edildi. BOS pa-
tolojik degerlendirmesinde lenfositten zengin iltihabi
hiicre populasyonu saptandi. Visuel evoked potansiyel
(VEP) tetkikinde 6n gorsel yollarda sagda belirgin bilateral
ileti yavaslamas: kaydedildi. Manyetik rezonans go-
rintiileme (MRD (Resim 2 ve 3) ile sag optik sinir int-
raorbital segmentte kalinlasma, orbital septumda 6dem,
sag globta protriizyon saptand:. Bu bulgular enflamasyon
lehine yorumlandi.

Olguya ampirik olarak 3.kusak sefalosporin tedavisi
baslandi. Tedaviden hi¢bir yarar gérmeyen olgu 10. gii-
niin sonunda 60mg/glin olmak {izere prednisolon kiirline
alindt. Prednisolon tedavisine bagladiktan 24 saat sonra

hastanin gormesinde diizelme, egzoftalmide gerileme



Resim 4

kaydedildi. Géz hareketlerindeki kisithlik azalmaya bas-
lad1. Tedavinin gozdeki agrya olan etkisi ise 4. glinde
baslad:. Gézdeki agn giderek azaldi ve kayboldu. Me-
ninks irritasyon kanitlan ortadan kalkti. Steroid tedavi
sonrast 15. gilinde gormesi tamamen duzeldi. Tedavi
sonrast takip amaglt tekrarlanan lomber ponksiyonlarda
enflamatuar hiicre populasyonunun giderek kayboldugu
goriildii (Tablo 1). Olgunun 6 aylik takibinde yapilan VEP
tetkiklerinde ilk dénemde mevcut olan sagda belirgin bi-
lateral yavaglama tamamen normale donmiis. olarak
kaydedildi. 3 ay sonra yapilan MRI kontroliinde (Resim 4)
tamamen normal bulgular saptand:. 3. ayin sonunda ste-
roid dozu yavasca azaltilmaya basland. 20 mg/glin pred-
nisolon dozuna kadar inildi. Bu strada yapilan kontrol
muayenesinde subjektif yakinma getirmeyen olgunun
g0z dibinde bilateral disk 6demi saptandi. Bunun tizerine
glin agirt 40 mg prednisolon uygulamasma gegildi. Bu
uygulama ile yapilan 1 ay sonraki kontrolde disk 6demi
goriiniimiiniin ortadan kalktigi gorildi. Olgunun halen
klinigimizde aylik kontrolleri devam etmektedir.

TARTISMA

Tiim orbital kitle lezyonlart icerisinde %8.5’Tuk 6nemli
bir yeri olan idiopatik orbital enflamasyon, hastalik 6zel-
likleri nedeniyle genellikle g6z hekimleri tarafindan tanust
konularak izlenmekte; ancak komplikasyonlarn ortaya
¢tkmast sonucu noroloji hekimleri tarafindan konstilte e-
dilmektedir.

Orbital agn, propitozis, ekstraokuler kas dis-
fonksiyonu, goérme keskinliginde azalma ile basvuran
hastalarda nadiren bu bulgulara intrakranial yayiim so-
nucu gegici iskemik atak (2) ya da meningeal tutulus (6)
eklenebilir. Literatiirde orbita dist intrakranial yayilim
gosteren 19 hasta bildirilmis. Bunlann 10 tanesi biopsi ile
kanitlanmugtir. Intrakranial yaylim orbita duvarinda ke-
mik erozyonu, superior orbital fissur, optik kanal ya da
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infraorbital fissur ve foramen yoluyla olmaktadir(2). Ilk
kez 1958'de Jackson 25 yagsinda orbital psodotimor tanit
bir kadin hastanin BOS'unda protein artist saptayarak
kraniotomi ile leptomeninkslerin  plazma  hiic-
releri,polimorf niiveli lokositler ve endotelial hticreler ile
invazyonunu gostermigti.  1986’da  Noble ve ar-
kadaglarinin bildirdikleri intrakranial yayilim gosteren or-
bital psodotiimér olgusunun BOS incelemesinde de pro-
tein ve hiicre artigi saptanmug; kraniotomi sonucunda
frontal lob ve meninkslerde yaygin enflamasyon goz-
lenmigtir(6).

Idiopatik orbital enflamasyonun ¢ok nadir bildirilen
komplikasyonu olan meningeal tutulus bizim hastamizda
biopsi ile kanitlanmamig olsa da klinik ve laboratuar ola-
rak saptanmugtir. Hastanuzin bir diger ilging 6zelligi bi-
lateral tutulugun varligdir.

1973 yilinda Henderson histolojik olarak orbital ps6-
dotiimorleri 2 kategoride siniflandirmusti(4). Tipl na-
dirdir. Hastalarda nekrotizan vaskiilit ve perivaskiiler po-
limorf niiveli l6kosit (PNL) infiltrasyonu vardur. Tip 2 daha
sik gortilen tipidir. Burada nekrotizan vaskiilit yoktur. Kas,
yag dokusu, lakrimal bez jeneralize lenfositik infiltrasyon
gOsterir. Bizim hastamizda biopsi yapilmamustir. BOS'taki
lenfosit hakimiyeti bizim vakamizin da 2.tip igerisinde yer
aldiginu diistindiirmektedir.

Hastaligin mekanizmast actk degildir. G6z kaslarina
karst olusmus otoantikor teorisi kesin olmasa da akla en
yakin hipotez olarak goriilmektedir (1).

Biopsiler genellikle lenfositten zengin plazma hiicresi
ve makrofaj iceren infiltrasyon sonucunu vermektedir.
Biopsi hastaligi agreve edebilecegi icin ancak hastalik
beklenmedik bir hamle yaptiginda veya kemik erozyonu
varsa endikedir. Biopsi ile malignite ve agresif goz has-
taliklari ayurt edilebilir (2).

Ayina tanida  diisinilmesi  gerekenler;Enfeksiyon
(Bakteriyal, tiberkiiloz, fungal, viraD), Lipograniiloma,
Fibroz displazi, Histiositoz, Amiloidoz, Wegener gra-
niilomatozu, Lethal orta hat graniilomu, Poliarteritis no-
dosa, Sarkoidoz, Lenfoma'dir (6).

Bizim vakamizda klinik 6zellikler ve steroide alinan iyi
yanit tanuda kugkuya diismemize engel olmustur. MRI'da
saptanan enflamatuar 6zellikler gosteren kitle lezyonu da
tantya Onemli bir sekilde destek vermistir. Bu nedenle bi-
opsi gibi hastaligi alevlendirebilme potansiyeli olan bir
girisim gerceklestirilmemistir.

Tedavide secilecek ila¢ steroidlerdir. Modern no-
roradyolojik goériintileme yontemleri ortaya ¢ikmadan
énce steroidler tan1 amagli test olarak kullanilmaktaydi. 60
mg/giin dozuyla baglanan prednisolon, hastalarin ti-



miinde olmasa da gogunda klinik diizelmeyi beraberinde
getirir. Steroide direngli, steroid kullaniminin kontrendike
oldugu veya steroid kesiminden sonra niikseden va-
kalarda radyoterapi ile basarih sonuglar elde edil-
mektedir(3,5). Direngli vakalarda kullanilabilen bir diger
ilag da siklofosfamiddir(2). Giintimiizde cerrahi, tedaviye
yanitsiz tam goérme kaybu gelismis agnli durumlarda kul-
lanilmaktadir. Hastamizda steroide dramatik bir yanit a-
linmus; klinik ve laboratuar bulgulan tamamen normale
dénmiis ancak steroid azaltilmast strasinda klinik bulgu
olmaksizin bilateral disk ¢demi saptanmas: tizerine ste-
roid dozu tekrar yiikseltilip poliklinik kontoliine devam
edilmigtir.

Idiopatik orbital enflamasyon uzun siireli izlem ge-
rektiren bir hastaliktir. Steroide yanit iyi olmakla beraber
niksler gorilebilir. Ayrica malign veya monoklonal
transformasyon da gergeklesebilir (7).
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