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Orbita Dis1 Yayihm Gosteren Idiopatik Orbital
Inflamatuar Hastahk®
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OZET

Amag: Tans1 patolojik inceleme ile kesinlegmig intrakranial ve infratemporal yayilim gos-
teren iki idiopatik orbital inflamatuar hastalikh (IO1H) olgunun sunumu.

Yontem: 1999-2003 yillar1 arasinda Izmir Atatiirk Egitim ve Aragtirma Hastanesi Goz
Hastaliklar1 Klinigi'nde TOIH tanist alan, intrakranial ve infratemporal uzanim saptanan iki ol-
gunun klinik bulgulari, goriintiileme y&ntemi ve patolojik inceleme sonuglar: ve tedaviye yanut-
lar: degerlendirildi.

Bulgular: Iki olgu agr, gz hareketlerinde kisithilik, ilerleyici propitozis ve gérme kaybi
sikayetleriyle klinifimize basvurdu. Olgularin magnetik rezonans gériintiilernesinde (MRG) or-
bita yumusak dokularina infiltrasyon gosteren, bir olguda kaverndz siniise ve diger olguda inf-
ratemporal fossaya uzanan lezyon tespit edildi. Her iki hastadan lateral orbitotomi yaklasim ile
alinan biyopsi sonucunda IOTH saptandi. Sistemik kortikosteroid tedavisini takiben olgularin
klinik bulgularinda diizelme ve gdrme keskinlifinde smirh artig saglandi.

Tartigma: IOIH olan olgularda nadiren intrakranialve infratemporal yayilim izlenmektedir;
bu olgularda kesin tantya ulagmak icin mutlaka doku Srneklemesi yoluna gidilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Idiopatik orbital inflamatuar hastalik, intrakranialyayilim, infratem-
poral yayilim

SUMMARY

Idiopathic Orbital Inflammatory Disease with Extraorbital Extension

Purpose: To describe two cases of pathologically proved idiopathic orbital inflammatory
disease (IOID), one with intracranial and the other with infratemporal extension.

Methods: Consecutive patients who presented to the Department of Ophthalmology, Izmir
Atatiirk Education and Research Hospital with the diagnosis of IOID with intracranial and inf-
ratemporal extension were evaluated to describe their clinical, pathologic and radiologic featu-
res and therapeutic outcome.
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Results: Two patients presented with pain, ophthalmoplegia, progressive proptosis and vi-
sual loss. Magnetic resonance imaging (MRI} showed lesions that infiltrated orbital soft tissue
along with cavernous sinus in the first and infratemporal fossa in the latter patient. Biopsy spe-
cimens that were obtained by lateral orbitotomy technique revealed IOID. Significant improve-
ment in clinical features and limited visual improvement were observed after initiation of syste-

mic corticosteroid therapy.

Conclusion: Inifacranial and infratemporal extensions are rare manifestations in IOID; tis-
sue diagnosis must be obtained for the definitive diagnosis.

Key Words: Idiopathic orbital inflammatory disease, intracranial extension, infratemporal

extension

GIRIS

Idiopatik orbita inflamatuar hastalign (IQTH), orbi-
tamn tiimiinii veya ¢esitli bolgelerini ayn ayr tutabilen,
tiroid oftalmopatiye veya enfeksiyiz etkenlere bagli ol-
mayan inflamatuar hastalik olarak tamimlanmaktadir (1).
Klasik bulgularla seyreden akut gekli diginda subakut
veya kronik seyirli tipleri mevcuttur. Tipik IOTH varli-
ginda orbitaya sirl akut bir hastalik séz konusudur;
klasik semptom ve bulgular varsa biyopsi alinmadan te-
daviye baglanabilir ve alan yanita gére sonraki tedavi
protokolu belirlenebilir (1). Tipik bulgularla seyretme-
yen olgnlarda ise biyopsi yoluna gidilmesi ve tedavinin
diger olas: etkenler ortadan kaldinldiktan sonra baglan-
mast dnerilmektedir.

[OIH hemen daima orbitaya sinirls olmakla beraber
literatiirde az sayida olguda intrakranial (2-3) ve infra-
temporal yayilim (6-8) bildirilmektedir. Bu makalede
atipik bulgular ile birlikte intrakranialve infratemporal
yayilim gésteren IOTH'h iki olguyu sunmaktayiz.

OLGU SUNUMLARI

Olgu 1: 40 yagindaki erkek hasta ilk kez 1999 yi-
Iinda sag gdzde agr ve propitozis sikayetleri ile klinigi-
mize bagvurdn, Oykiisiinde yakinmalarmin 1997 yihinda
bagladig, o tarihte ¢ekilen bilgisayarl orbita tomografi-
sinde intra ve ekstrakonal yag dokusunu infilire eden
homojen yapida bir lezyon oldugu 6grenildi. Miayene-
sinde sag gbzde 151k hissi yoklugu, total pitozis, kemozis
ve gtz hareketlerinde her yone tam kisithilik tespit edil-
di. Sol gdz normal olarak degerlendirildi. Orbita
MRG'de; orbitay: dolduran, diffiiz, kontrast tutan ve
globu hafif deforme eden kitle saptand:. Kitleden alinan
biyopsi, yogun lenfoid ve ¢ok sayida farkl: hiicre igeren
olas1 IOIH olarak degerlendirildi. Bu asamada kortikos-
teroid tedavisi &nerilen hasta kontrollerine gelmeyerek
takipten giktr. 2001 yilinda benzer sikayetlerle tekrar
bagvuran hastanin bulgularina, sol gtzde ige bakis kisit-
lilig1 ve pitozis ekiendigi gozlendi. Bu dénemde tekrar-
lanan orbita MRG'nin pre ve post kontrast kesitlerinde,

saf orbita bulgularinda bir degisiklik izlenmed:, ancak
bilateral kaverndz siniis yapilan kalin olarak godzlendi
(Resim I). Daha énce 6nerilen tedaviyi kullanmadigi
dgrenilen hastaya, 6nceki biyopsi sonucu géz dniine ali-
narak oral yoldan 60 mg prednison baglandi. Tedavinin
beginci giiniinden itibaren dramatik olarak sol gz hare-
ketlerindeki kisithlig ve pitozisi azalan hastanin sag goz
gorme keskinliginde artis izlenmedi. Oral kortikosteroid
tedavisi diizenlenerek taburcu edilen hasta tekrar takip-
ten ¢ikil. Bu kez 2003 yilinda sag gbzde yogun aZry gi-
kayeti ile bagvuran hastaya sag orbitadan kapak kivrimi
insizyonu yolu ile kemik flepsiz lateral orbitotomi uygu-
land1. Biyopside, yogun bag dokusu hiperplazisi ve da-
mar proliferasyonunun én planda oldugu hafif derecede
nonspesifik kronik inflamatuar hiicre infiltrasyonu izlen-
di. Hastaya diisiik doz kortikosteroid tedavisi onerildi.
Agr yakinmalarmda belirgin azalma tarifleyen hasta ha-
len izlem altindadir. -

Olgu 2: 54 yagsindaki erkek hasta poliklinigimize
basagnst ve gtrme azlif1 sikayetiyle bagvurdu. Oykii-
stinden, benzer gikayetler ile farkh merkezlere bagvurdu-
Bu ve siniizit n tans: ile antibiyotik tedavisi aldif fakat
fayda gormedigi 68renildi. Muayenesinde en iyi diizel-
tilmiy gérme keskinligi sagda 0.8, solda tam idi. Sag g6z
hareketleri ige bakig haric tiim bakig yonlerinde -2 diize-
yinde kisith idi. On segment yapilar1 dogal olarak izlen-
mekteydi. Direkt ve indirekt 151k refleksleri mevcuttu.
Hertel ekzoftalmometre ile yapilan 6lglimlerinde sag
g6z 15 mm, sol 10 mm olarak bulundu. Fundus muaye-
nesinde damar kivrimlarinda artig gdzlendi. Sol gz bul-
gulari olagandi. Hastadan acil orbita MRG istendi. MRG
sonucu ile 3 hafta sonra bagvuran hastamin gdrmesinin
hizla azalarak P (-) diizeyine diigtiigii, gdz hareketlerin-
de her yone tam bir kisithilik ve pitozis gelistigi saptan-
di. Globun retropulsiyona ileri derecede direncli oldugu
gbriildii, ancak propitozisde bir artis izlenmedi. Intrao-
kuler basing 15 mmHg olup 6n segment yapilar: dogal-
d1. Fundus bakisinda optik sinir baginda 6dem ve venler-
de kivrim artis1 izlendi. Orbita MRG tetkikinde sag ret-
robulber bélgede ekstrakonal ve intrakonal yerlesimli,
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Resim 1. Olgu 1'de intrakranial yayilim sonrast MRG'de bilateral kavernoz siniis kalinlagmas: (sivah oklar)
izlenmektedir

Resim 2. Olgu 2'nin orbita MRG tetkikinde sag retrobulber béigede ekstrakonal ve intrakonal yerlegimli,
infiltratif, kontrastla belirginlesen ve infratemporal fossaya uzanim gosteren (siyah ok) lezyon izlenmektedir.
Kemik duvarlarda erozyon veya destriiksiyon goriilmemektedir.

infiltratif, kontrastla belirginlesen lezyon tespit edildi. fiiz kalinlasma goriildli. Ayrica lezyonun infratemporal
Sag lateral rektusta rektusun insersiyosunu da igeren dif- fossaya uzanim gosterdigi saptandi (Resim 2). Olas:
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Resim 3.

spesifik etkenleri aragtirmak amaciyla yapilan sistemik
tarama testleri normal simirlarda bulundu. Hastaya kapak
kivrimu insizyonu ile kemik flep ¢ikarilmadan lateral or-
bitotomi uygulandi. Cerrahi esnasinda tiim orbita yag
dokusunun gri-beyaz renkli, ileri derecede sert kivamli
lezyon tarafindan infiltre edildigi izlendi. Bircok alan-
dan alinan insizyonel biyopsi orneklerinde, yer yer dev

hiicre formasyonu ve graniilom yapisi iceren nonspesifik
kronik inflamatuar hiicre infiltrasyonu baskin olarak iz-
lendi. Ayrica gevre yag dokuda kopiikli makrofajlar ve
dev hiicreler ile lakrimal beze yayilim gdsteren kronik
inflamatuar hiicre infiltrasyonu mevcuttu. Hafif-orta de-
recede bag doku artis1 gozlendi. Ardigik ti¢ giin boyunca
intravendz lgr pulse steroid tedavisini takiben oral yol-
dan 80 mg prednison uygulamasma gecildi. Oral korti-
kosteroid tedavisinin 3.glinlinde sagda godrmesinin
P(+)P(+) diizeyine yiikseldigi, direkt 151k reaksiyonunun
geri geldigi, pitozisinin diizeldigi ve vertikal gbz hare-
ketlerinde artis oldugu izlendi. Tedavinin 9. giiniinde
gérme keskinligi el hareketleri seviyesine, 14. giiniinde
50 cm'den parmaksayar seviyesine g¢ikti. Subjektif
semptomlarinda oldukga rahatlama oldugu goriilen hasta
halen diigiik doz oral steroid tedavisi altinda izlenmekte-
dir.

TARTISMA

IOIH klinik ve histolojik bulgularla tanimlanan he-
terojen bir grup hastalig1 icermektedir. Orbital hastalik-
larin yaklagik %35-10'nu olusturur. Etkeni tam olarak bi-
linmemekle birlikte, immiin kokenli oldugu disiiniil-
mektedir. Yas, cins ve ik yatkinlig1 bulunmamaktadir.
Siklikla tek tarafli olmasina ragmen ¢ocuklarda daha sik
olmak iizere iki tarafli da goriilebilir (1).



Orbita Dig1 Yayilim Gésteren [diopatik Orbital inflamatuar Hastalika

363

Resim 5.
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IOIH akut-subakut, sklerozan ve graniilomatdz ol-
mak iizere 3 ana baglik altinda incelenebilir. Akut-suba-
kut hastalik giinler veya haftalar icersinde agr, kizarik-
lik, 6dem ve lokalize fonksiyon bozukluklar ile ortaya
¢ikar. Klinik sinuflama, primer olarak tutulan orbita do-
kusuna gére yapilabilir. Glob ve gevre orbita yapilar tu-
tulumunda anterior, ekstraokiiler kaslar tutulumunda mi-
yozit, lakrimal bez tutulumunda dakriyoadenit, orbita
apeksi ve kavernoz siniis tutulumunda apikal ve tiim or-
bita yapilarinin tutulumunda diffiiz hastaliktan bahsedi-
lir (1). Miyozit, dakriyoadenit ve diffiiz hastalik siklikla
goriilen tiplerdir (9,10). Histopatolojik incelemede do-
kularmn nétrofiller, plazma hiicreleri, histiositler, makro-
fajlar ve lenfositlerden olugmus karisik bir grup hiicre
tarafindan infiltre edildigi izlenir (11).

Sklerozan hastalik daha sinsi ortaya ¢ikar ve ilerle-
yici inflamasyon ve skarlagma sonucunda orbitada fonk-
siyon bozukluklari meydana gelir. Bazi ¢aligmalarda bu
grubun; retroperitoneal fibrozis, Riedel sklerozan troiditi
ve sklerozan kolanjiti de iceren multifokal fibrosklerozis
ile iligkili oldugu belirtilmektedir. Histopatolojik kesit-
lerde, kollajen depolar: ve nispeten sinirli polimorf inf-
lamatuar infiltrasyon izlenir (12-13).

Graniilomatdz hastalik genellikle palpe edilebilen
bir kitle ¢evresinde geligen minimal inflamatuar reaksi-
yon ile kendini gosterir. Subakut veya kronik olarak ge-
ligebilir. Histolojisinde tanimlanabilir lokal veya siste-

mik neden olmaksizin gelisen graniilomatéz inflamas-
yon mevcuttur. Bu nedenle sistemik vaskiilit, inflamatu-
ar ve graniilamattz hastalik yoksa, bu atipik goriiniimle-
rin graniilomatéz I0IH alt grubu lehine oldugu diisiinii-
lebilir (1).

Intrakranial yayilim literatiirde simirh sayida olguda
bildirilmistir (2-5,14-18). Sfenoid siniise hic ilerlemeden
etmoid siniisii ve orta kranial fossay: tutan (3), optik fo-
ramen aracilif1 ile 6n ve orta kranial fossaya yayilan (5),
sfenoidal fissiir aracilig: ile intrakranial olarak yayilip
inflamatuar meninks inflamasyonu yaratarak hipertrofik
intrakranial pakimenenjit meydana getiren (2,14-17) ve
hipofiz bezi invazyonu ile hipopituarizme neden olan
(14,15,17) vakalar bildirilmigtir. Yaynlarda intrakranial
vayilarak optik sinir (2), okiilomotor sinir (18), trigemi-
nal sinir (2,3,17), fasial sinir (2,17), vestibiilokoklear si-
nir (2,5) ve abdusens (17) tutulumu meydana getiren ol-
gular mevcuttur. Birinci olgumuzda kronik bir seyir iz-
leyen hastalik, sliperior orbital fissiir yoluyla intrakranial
yayilim gostermistir. Herhangi bir kemik erozyonu goz-
lenmemistir. Diffiiz yayilim: sonucunda sag gozde 'don-
mus' orbita tablosu olusturmusg ve kaverndz siniis infit-
rasyonuna sekonder olarak sol gozde parsiyel 3. kranial
sinir tutulumu bulgulan geligtirmigtir. Olgumuzda ikinci
gdziin tutulmasina yol acacak sekilde intrakranial uzani-
min gelismesi, tedaviye yanit alinmasina ragmen ilerle-
yen izlem déneminde semptomlarin tekrarlamasi, ilk ta-
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mmin hatali olabilecegini ditglindiirmiis ve tekrar biyopsi
alinmast yoluna gidilmistir, Alinan biyopsi sonucunda
infiltrasyonun niteliginin degistii ve kollajen yapisin-
dan zengin sklerozan bir IOIH gériiniimii aldif) saptan-
migtir.

Literatiirde pterigopalatin fossa ve infratemporal
bslgeye yayilim bildiren az sayida olgu mevcuttur (6-8).
Bu olgularin bir kismi pediatrik yag grubundadsr (7). Bir
olguda infratemporal yayilim sonucunda temporomandi-
bular eklem disfonksiyonu tariflen-mektedir (8). Bir ol-
guda da kemik erozyonu mevcuttur (6). Erigkin yag gru-
bunda olan ikinci olgumuzda, sag orbitada inira ve eks-
trakonal yerlegim yapan infiltratif lezyon inferior orbital
fissiir yoluyla infratemporal fossaya yayilmigtir. Ekstra-
orbital yayilim sirasinda herhangi bir kemikte erozyona
veya eklemde disfonksiyona rastlanmamugtir,

Tipik IOfH'l1 olgularin klinikte tamnimas: ve patolo-
jik taniya’ gerek duyulmadan tedaviye baglanmast miim-
kiinken, atipik olgularda olasi diger patolojilerin ayirimi
gerekmektedir. Atipik IOIH'm, orbita ve komsu dokular-
da yerlegip intrakraniyal nzanim gosterebilen, benzer
klinik ve radyolojik buigular ile giden lenfoma, sarkoi-
dozis, amiloidozis, kollajen vaskiiler hastalikiar, spesifik
ve reaktif graniilomatéz hastaliklar, nediiler fasiitis ve
sinis histiyositozundan ayird edilmesi dnemlidir. Bu
hastaliklarin gerek klinik goriiniimleri gerekse goriintii-
leme yontemni bulgulan ayirict taniy1 yapmaya yeterli
degildir. Ayiricr tane yapilirken doku 6rnegi alinarak pa-
tolojik inceleme yapilmass tantya kesinlik kazandirr.

Sonug olarak, orbitadan kaynaklanan ve intrakrani-
yal yayilim gosteren lezyonlarin ayiric tanisina IOIH da
dahil edilmelidir.
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