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Tolosa-Hunt Sendromu: ki Olgu Sunumu
Tolosa-Hunt Syndrome: A Report of Two Cases
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Abstract

Tolosa-Hunt sendromu (THS) agrili oftalmopleji ile prezente
olan kaverndz sinls veya slperior orbital fisstrlin idyopatik
granillamatéz hastaligidir. Glukokortikoid tedavisi hem tani hem
de tedavi amacl olarak kullaniimaktadir. Uluslararasi bas agdrisi
derneginin bas agrisi siniflama komitesi tani kriterlerini glincellemis
granllomun manyetik rezonans goériintileme (MRG) veya biopsi
ile gosterilmesini sart kosmustur. Biz bu makalemizde klinigimizde
izledigimiz klinik, radyolojik ¢zellikleriyle THS tanisi koydugumuz iki
olgumuzu literatlr 1siginda paylastik.

Anahtar Sozciikler: Tolosa-Hunt sendromu, bas agrisi

Tolosa-Hunt syndrome (THS) is a painful ophthalmoplegia,
characterized by cryptogenic granulomatous inflammation of the
cavernous sinus and/or superior orbital fissure. Glucocorticoid
treatment is used for both diagnostic and therapeutic purposes.
According to the Headache classification subcommittee of
international headache society criteria, magnetic resonance
imaging (MRI) or biopsy is necessary for demonstration of the
granulomatous inflammation. Here, we present two cases of THS
with clinical and MRI findings.
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Giris

Tolosa-Hunt sendromu (THS) tek yanli (peri) orbital
agr, ipsilateral oftalmopleji ve kortikosteroidlere iyi yanit
ile karakterize olan nadir bir agrili oftalmopleji tablosudur
(1). THS kaverndz sinls veya superior orbital fisstrln
bilinmeyen bir enflamasyonu sonucunda gelisir (2).
insidansi milyonda 1-2 olarak tahmin edilmektedir (3).
Yaklasik %40 hastada ipsilateral veya kontralateral relaps
bildirilmistir (4).

ik olarak Tolosa (5) 1954 yilinda klinik &zelliklerini
ve patolojik bulgularini bir hastada tanimlamis ve Hunt
ve ark. (6) 1961 yilinda 6 olgu ile destekleyerek, ilk tani
kriterlerini olusturarak, bazi hastalarinda sistemik steroid
tedavisinin dramatik etkisine dikkati cekmislerdir. Smith
ve Taxdal (7) 1966 yilinda 5 olguluk bir bildirilerinde
streoid kullaniminin tanisal test gibi oldugunu kuvvetle
vurgulayarak  Tolosa-Hunt sendromu isimlendirmesini
yapmiglardir.  International Headache Society (IHS),
(Uluslararasi Bas Agrisi Dernedi) 1988 yilinda yaptiklari
bas agrisi siniflamasinda THS'yi kraniyal néraljiler arasina

yerlestirirken  (8), noro-gérintilemenin  roll  (islevi)
neoplazm, metastaz, menenjiom, lenfoma, enfeksiyon,
internal karotid arter anevrizmasi gibi diger sebeplerin
dislanmasiyla sinirli tutmustu. IHS 2004 yilinda THS tani
kriterlerini glincelleyerek manyetik rezonans gorintileme
(MRG) ya da biyopsi ile kaverndz sinls veya sUperior orbital
fisslirde granilom gdsterilmesini gerekli oldugunu tani
kriterlerine eklemistir. 2013 yilinda yapilan son siniflamada
ise tani kriterleri tekrar diizenlenmistir (Tablo 1) (1).

Bu yazida, seyrek gorilen THS tanisi alan iki olgumuzu
klinik ve radyolojik bulgulari ile beraber sunmayi amagladik.

Olgu Sunumlari

Olgu 1

Otuz yasinda erkek hasta, sag gozde agri ve ¢ift gdrme
yakinmalari ile basvurdu. Sag g6z agrisi basvurusundan
2 hafta kadar énce baslamis, agrinin baslangicindan bir
hafta sonrasinda cift gérme gelismis. Ozgecmisinde 6zellik
olmayan hastanin nérolojik muayenesinde sag g6z disa
bakisi kisitliydi, diger muayene bulgulari normaldi. Hasta
klinik bulgular 1siginda agrili oftalmopleji nedenlerine
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yonelik olarak incelenirken, muayene bulgularina birkac
gln icinde 3. ve 5. sinir bulgulari da eklendi ve sad gozde
pitoz, total oftalmopleji ve sag ylz yariminda trigeminal
sinirin oftalmik dalinda hipoaljezi ve hipoestezi tablosu
yerlesti. Kranyal ve orbital kontrastl MRG incelemeleri
sag kaverndz sintsde orta derecede ekspansiyona neden
olan T1 ve T2 agirlikli sekanslarda izointens, gadolinium
enjeksiyonu sonrasinda kontrast tutulumu sergileyen
lezyon gostermekteydi (Sekil 1a, 1b). Kontrastli kranyal
MRG anjiografi ve venografi incelemelerinde 6zellik yoktu.
Hastanin serum biyokimya ve hemogram incelemeleri
normal sinirlar icerisindeydi. Vaskulitik streclerin taramasi
agisindan da gerceklestirilen ANA, anti-ds DNA, p-ANCA,
c-ANCA, antikardiyolipin IgG ve IgM testleri, VDRL, RF ve
serum ACE dUzeyi testleri normaldi, paterji testi negatif
olarak degerlendirildi. Lomber ponksiyon ile yapilan beyin-
omurilik sivisi (BOS) incelemesinde ilimli protein yiksekligi
saptandi, hicre sayimi, seker, protein, IgG indeksi normal
sinirlar i¢indeydi, oligoklonal band saptanmadi. Toraks
tomografisinde, tlberkiloz ve sarkoidoz dustindirecek
bulgu saptanmadi.

Hastada klinik ve paraklinik veriler 1s1ginda 6n planda
olasi idiopatik TSH dislintldl. Hastaya 1 mg/kg dozunda
oral metilprednizolon tedavisi baslandi. Kortikosteroid
tedavisinin baslanmasindan sonra 24 saat icinde hastanin
agrisi kesildi, 3 glin icinde de oftalmoplejisinde iyilesme
basladi.  Kortikosteroid tedavisinin 2. haftasindaki
muayenesinde sagda hafif dizeyde pitoz, sag goz ice
bakisinda 1-2 mm kisithlik, disa bakisinda 3-4 mm kisitlilk
mevcuttu. Hasta yurt disinda yasadigindan tedavisini
yasadigi yerde strdirdl. Hastayla 6 ay sonra yapilan telefon
gorismesinde tedavisinin iyilesmeyle doz azaltiimasina
gidilerek kesildigi, sikayetlerinin tamamen dizeldigi ve
tekrarlamadidi 6grenildi.

Olgu 2

Otuz yedi yasinda erkek hasta yaklasik bir ay énce sag
gozde agri sikayeti baslamis, adri baslangicindan bir hafta
sonra ¢ift gdrme ve sad goz kapaginda disme gelismis.
Sikayetlerine son bir haftadir sag yiz yarisinda hipoestezi
eklenen hasta tarafimiza basvurdu. Ozgecmisinde 20 yil
Once gecirilmis akciger tuberkiloz hastaligi mevcuttu.

Norolojik muayenesinde her iki g6z kireleri orta hatta, sag
g0z pitotik, sag gozde total oftalmopleji, sol g6z hareketleri
dogaldi. Pupiller izokorik, Di IR +/+, fasial asimetri yoktu.
Sagda trigeminal sinirin oftalmik trasesinde hipoaljezi ve
hipoestezi mevcut, diger kranial alan muayene bulgulari
dogald.

Hastanin klinik bulgular isiginda agrili oftalmopleji
nedenlerine yonelik olarak incelenmesi planlandi. Kranyal
ve orbital kontrastli MR incelemeleri sag kaverndz sinlisde
ekspansiyona neden olan T1 ve T2 adirlikli sekanslarda
izointens, gadolinium enjeksiyonu sonrasinda kontrast

Sekil 1. Birinci olgunun T2-adirlikli (a) ve T1-agirlikli (b) kontrasth
kranyal manyetik rezonans gériintlleri. Sag kaverndz sinis, sola
kiyasla genislemis olup, bu diizeyde belirgin kontrast tutulumu
izlenmektedir

Tablo 1. Tolosa-Hunt sendromu tani kriterleri

A. C maddesindeki kriterleri tam karsilayan tek tarafli bas agrisi
B. Asagidakilerden her ikisinin varligs;

1. Kaverndz sinis, superior orbital fisstir veya orbitada grantlomat6z enflamasyonun manyetik rezonans goriintileme veya biyopsi

ile gosterilmis olmasi.

2. Ipsilateral G¢lincl, dordiincii ve/veya altinci sinirlerin bir veya birden fazlasinin etkilenmis olmasi.

C. Asagidakilerden her ikisinin varlig;

1. Bas agrisinin Gglincl, dérdincd ve/veya altinc sinir tutulumlarindan <2 hafta éncesinde veya eszamanli baslamis olmasi.
2. Bas agrisinin ipsilateral kas ve g6z etrafinda lokalize olmasi.

D. Baska bir ICHD-3 tanisinin karsilaniyor olmamasi.

309



Glnaydin ve ark., Tolosa Hunt Sendromu

tutulumu  sergileyen lezyon gostermekteydi (Sekil 2
a, b). Kontrasth kranyal MRG anjiografi ve venografi
incelemelerinde ¢zellik yoktu. Hastanin serum biyokimya
ve hemogram incelemelerinde aglk glukoz duzeyinin
149 mg/dl ve hbA1C: 7,3 olmasi haricinde patolojik
bulgu saptanmadi. Vaskulitik slreclere yonelik tarama
agisindan da gerceklestirilen ANA, anti-ds DNA, p-ANCA,
c-ANCA, antikardiyolipin IgG ve IgM testleri, VDRL, RF ve
serum ACE dUzeyi testleri normaldi, paterji testi negatif
olarak degerlendirildi. Lomber ponksiyon ile yapilan BOS
incelemesinde hicre sayimi, seker, protein, IgG indeksi
normal sinirlar icindeydi. Daha onceleri tiberkiloz dykisu
olan hastaya toraks tomografisi cekildi. G6gUs hastaliklari
konsiltasyonunda, gecirdigi akciger tuberkilozun aktif
olmadigi ve sarkoidoz yoniinden bir bulguya rastlanilmadigdi
Ogrenildi. Hastada klinik ve paraklinik veriler 1siginda 6n
planda olasi idiopatik TSH distndldd. Dahiliye tarafindan
instlin tedavisi baslanan hastaya 1 mg/kg dozunda
metilprednizolon tedavisi oral baslandi. Kortikosteroid
tedavisinin baslanmasindan sonra 24 saat icinde hastanin
agnisi kesildi, 3 gun iginde pitozu gerilemeye basladi.
ikinci haftadan sonra géz hareketleri diizelmeye basladi.

Sekil 2. ikinci olgunun T2-agirlikli (a) ve T1-agirlikl (b) kontrastl
kranyal manyetik rezonans goérintlleri. Sag kaverndz sinis, sola
kiyasla genislemis olup, bu diizeyde belirgin kontrast tutulumu
izlenmektedir
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Klinik iyilesmeden sonra steroid tedavisi kademeli olarak
kesildi. Hastaya 6 ay sonra tekrarlanan kranyal MRG
incelemelerinde onceki incelemelerde sag kaverndz sinis
lokalizasyonunda lezyonun kayboldugu izlendi (Sekil
3a,3b). Takip edilen bir yil boyunca nlks gozlenmedi.

Tartisma

IHS, THS'yi 3., 4. ve/veya 5. kranyal sinirlerin bir veya
birden ¢ogunun paralizisi ile beraber olan ve genellikle
spontan duzelen ama tekrarlama egiliminde olan epizodik
orbital agri olarak tanimlamaktadir (1). THS her iki cinsi de
esit etkiler, her yasta gorilebilmekle birlikte en ¢ok 30-50
yas arasinda gorllir (2,9). Agri periorbital bolgede delici
karakterde olup frontal ve temporal bdlgeye yayilir (9).
Agrinin nedeni kaverndz sinls ve/veya superior orbital
fisstrln duvar ve septalarinin lenfosit ve makrofajlar
tarafindan infiltrasyonun yol actigi primer granilomatéz
inflamasyondur (10). Oftalmoparezi agri ile beraber veya
agr basladiktan sonra ikinci hafta icinde gelisir (9). En
sik etkilinen 3. sinir olmakla birlikte, diger okulomotor
sinirler ve 5. sinirin oftalmik dali siklikla, maksiller dali
nadiren etkilenir. Enflamasyon orbital apekse uzanirsa
optik sinir disfonksiyonu gelisebilir. Karotid sempatik
sistem tutulumuna bagdli Horner sendromu nadiren klinik

Sekil 3. ikinci olgunun tedavi sonrasi T2-agirlikli (a) ve T-agurlikli (b)
kontrastl kranyal manyetik rezonans gorintileri. Tedavi sonrasinda
kontrast tutulumu kaybolmustur
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tabloya eslik edebilir. Bazi hastalarda okulomotor sinirin
parasempatik liflerinin tutulumuna bagl pupiler bozukluk
eslik edebilir (2,9,11). Bizim her iki hastamizda da ilk
semptom adri idi. Birinci olgumuzda agridan sonra 6. sinir
ilk olarak etkilenmisken, ikinci olgumuzda 3. sinir dncelikli
etkilenmisti. Her iki olgumuzda da 5. sinir oftalmik dall
tutulumu mevcuttu.

THS distnddren klinik bulgular spesifik olmadigindan
taniyr kesinlestirmek icin MRG goriintileme gereklidir
(12). MRG'nin kaverndz sinUs ve orbitaya odaklanmasi
enflamasyonun dogrudan gorintilenmesi sansini arttirir
(13-15). MRG'de T1 sekanslarda hipo/izointens ve T2
sekanslarda izointens kaverndz sinilse ait genisleme ve
kontrast verilmesini takiben belirgin kontrast tutulumu
gorildigud Yousem ve ark. (13) tarafindan bildirilmistir.
Eflamasyonun yayiimina gére MRG gorintilemede
kavernéz sinuste genisleme yaninda lateral duvarda
bombelesme, orbital apekse uzanim, kavernoz internal
karotis arter (IKA) parcasinda daralma ve optik sinirde
kontrastlanma saptanabilir (12). Pascual ve ark. (16) 22
THS'li olgunun 2/3'Unde beyin bilgisayarli tomografinin
(BBT) normal olmasina karsin, kraniyal MRG tetkikinde
tim hastalarda kaverndz sinls patolojisi saptandigini ve
tedaviye yanitin takibi agisindan da MRG incelemesinin en
ideal yontem oldugunu belirtmislerdir. Diger goruntileme
yontemleri arasinda  Talyum-201  sintigrafisinin  de
kullanilabilecegine dair olgu bildirisi mevcuttur. Bu pediatrik
olguda MRG vyani sira lezyondaki talyum retansiyon
indeksine bakilmis ve taniya yardimc oldugu bildirilmistir
(17). Bizim her iki olgumuzda da MRG'de kavenoz sinlste
genisleme ve kontrast tutulumu saptandi. ik olgumuzda
MRG takibi yapilamadi. ikinci olguda 4 ay sonra yapilan
kontrastl beyin MRG tetkikinde daha &nceki patolojilerin
tamamen kayboldugu saptand.

THS ayina  tanisinda, agdrili  oftalmopleji  yapan
parasellar sendromlarin ve diger olusumlarin arastiriimasi
gerekmektedir. Meningiom, lenfoma, sarkoidoz,
karotis interna arter anevrizmasi, psddotimoér orbita,
oftalmoplejik migren, diyabetik oftalmoparezi, kaverndz
sinr trombozu, duslnllmesi gereken hastaliklardir (9).
THS'yi diger semptomatik agrili oftalmoplejilerden (SPO)
ayirt etmekteki klinik ve radyolojik ipuglarini inceleyen
retrospektif bir calismada atipik MRG bulgularinin hassas
ve spesifik oldugu gosterilmistir. Bu calismadaki; atipik MRG
bulgularinin genislemis slperior oftalmik ven, paranazal
sinlslerin invazyonu, sella kitleleri, prepontin sistern ve
serebral parankim tutulumu oldugu gosterilmistir (18).
Biz iki olgumuzda da bu ayirici tani yaklasimini uyguladik.
ikinci olgunun bilinen DM tanisi olmasi nedeniyle
diyabetik oftalmopleji ayirici tanida daha 6n planda
tutuldu. Diyabetik oftalmopleji agrili oftalmopleji ayirici
tanisinda 6nemli bir yere sahiptir. Diyabetik oftalmopleji,
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daha Onceden tani konmamis veya tanili diyabetik bir
kiside tipik olarak akut, siklikla agrili bir monondropati ile
go6rinlr. Okuler motor fonksiyonlar degismez sekilde 3 ay
icinde dizelir kortikosteroid tedavisine yanitsizdir. ikinci
olgumuzda es zamanli trigeminal sinirle birlikte multipl
kranial sinir tutulumu olmasi, kaverndz sindsteki kontrast
tutan lezyon varligi ve kortikosteroid tedavisine hizli yanit
diyabetik oftalmoplejiyi dislamamizi sagladi.

THS'de kortikosterid tedavisine yanit dramatiktir. IHS
2004 tani kriterlerinde uygun dozda kortikosteroid tedavisi
ile agri ve parezide 72 saat icinde gerileme olmasi gerekli
tutulmus iken son siniflamada bu sart kaldirlmistir (1).
Bizim her iki hastamizda da glinlik 1 mg/kg dozunda oral
metilprednizolon tedavisi ile agri 24 saat icinde dramatik
azalip 48 saat icinde tamamen gecti. Birinci olgumuzun
oftalmoparezisinde 72 saat icinde gerileme gorilirken,
ikinci olgumuzun oftalmoparezisinde gerileme 2. haftadan
sonra basladi. GUnlUmdizde ne yazik ki THS tedavisi
konusunda fikir birligi yoktur ve optimal doz, tedavi suresi
konusunda bilgiler sinirlidir. Colnaghi ve ark. da (19) ICHD-
2'ye yaptiklari elestirel degerlendiriimelerinde bu eksiklige
vurgu yapmislardir. Ayrica uygun kortikosteroid tedavisi
ile 72 saat icinde yalnizca agrinin belirgin geriledigini,
oftalmoparezinin 72 saatten daha uzun slrede iyilesmeye
basladigini  belirterek, tani kriterlerindeki bu tanimin,
uygun kortikosteroid tedavisiyle 72 saat icinde yalnizca
agrinin geriledigi sekilde degistirilmesini dnermislerdir.

THS nadir gorilen idiopatik granilamatdéz bir
enflamasyondur. IHS 2013 yilinda THS icin tani kriterlerini
gincellemistir ancak, tani hala buytk ol¢lide diger
nedenlerin dislanmasina dayanmaktadir ve sendromla ilgili
bazi tanimlamalarda halen tartismalar sirmektedir. Biz
bu makalemizde klinigimizde izledigimiz klinik, radyolojik
Ozellikleriyle THS tansi koydugumuz iki olgumuzu literattr
1siginda paylastik.
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