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Pseudotiimor Orbita/idiyopatik Orbital inflamatuar Sendrom: Cocukluk Caginin Nadir Bir
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Orbital Pseudotumor/Idiopathic Orbital Inflammation Syndrome: A Rare Disease in Childhood
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OZET

Orbital pseudotumor ya da idiyopatik orbital inflamasyon sendromu (iOiS)
cocukluk ¢aginda ¢ok nadir olarak gorilir. Burada gozde agri, sislik, kizarikhk
ve bulanik gérme sikayeti olan ve OIS tanisi alan bir olgu sunulmustur. Bu olgu
sunumu ile gocuklarda sebat eden gozde agri, sislik, kizarikhik durumlarinin
ayirici tanisinin yapilmasi hedeflenmektedir.
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ABSTRACT

Orbital pseudotumor or idiopathic orbital inflammation syndrome (I0IS) is a
very rare condition in childhood. Here we presented a case who had ocular
pain, swelling, red eye and cloudy vision and consequently was diagnosed as
10IS. We aimed with this case report to discuss the differential diagnose of
persistent ocular pain, redness and swelling in childhood.
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GiRIS

Orbital psédotumor ya da idiyopatik orbital inflamautuar sendrom (i0iS),
orbitanin nadir olarak goérilen, neoplastik olmayan ve nedeni bilinmeyen bir
inflamasyonudur. Hastalar gbz kapaginda sislik, agrih gbz hareketleri,
proptozis, gozlerde kizariklik, diplopi, nadir olarak da gérme kaybi gibi akut
orbital bulgularla basvururlar. inflamasyon graniilomatoz degildir ve orbita
icinde ekstraokiler kaslar, gcevre yag dokusu, sklera, optik sinir, lakrimal bez
gibi tim yapilar tutabilir. Orbital seliilit ile sik olarak karigir. Sistemik lupus
eritematozus (SLE), Crohn hastaligi, myastenia gravis ve lenfoma ile birlikteligi
bildirilmistir. Tipik olarak 3-6. dekatlar arasinda gordlir, cocukluk ¢aginda
nadirdir. Etkilenen gocuklarda yetiskinlerden farkli olarak ¢ogunlukla bilateral
gelisir ve ates, bas agrisi, istahsizlik, letarji, mide bulantisi gibi konstitusyonel
bulgular eslik edebilir (1). Burada OIS tanisi alan bir vaka nadir olmasi
nedeniyle sunuldu.

OLGU SUNUMU

Onbes yasinda erkek olgu sol goziinde agri, sislik, kizariklik ve bulanik gérme
sikayeti ile basvurdu. 3 hafta once sikdyetleri baslayan olgunun bas agrisi
yakinmasi da mevcuttu. Fizik muayenede sol gdzde konjonktivada hiperemi,
telenjektazi, proptoz ve disa ve yukari bakis kisithiligi saptandi. Sol fundusta
artmis vaskiiler tortozite vardi. Hasta iOiS, orbital seliilit &n tanilari ile servise
yatirildi. Tam kan sayiminda beyaz kire 11800/uL; hemoglobin 13,5 g/dL;
trombosit 282000/uL idi. Kan biyokimya degerleri normal, CRP 4,6 mg/dL,
sedimentasyon 12 mm/saat idi. Orbital BT’de sol bulbus okili, etrafinda
postseptal alanda yumusak doku yapilanmasi mevcuttu, retrobulber yag
planlari diizensiz gériinimdeydi ve ekstraokdler kaslarda siipheli kalinlasmalar
vardi. Orbital MR’da sol preseptal alanda inflamasyona sekonder kalinlik artisi,
sol orbitada retroorbital yag dokusu igerisinde inflamasyonla uyumlu sinyal
degisikligi mevcuttu. Orbita laterale ve anteriora itilmisti. Bulgular preseptal
seliilit ve i0iS agisindan anlamli idi (Resim 1 ve 2).
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Cocukluk ¢agi i0iS

Hasta preseptal seliilite yonelik 2 g/gtin seftriakson ve 2,7 g/gtin klindamisin
tedavisi aldi. I0IS tedavisi olarak da 60 mg/giin deflazakort tedavisi baslandi.
Yatisinin 7. giinlinde goz sikdyetleri diizelen hasta oral deflazakort tedavisiyle
kontrole gelmek Uzere taburcu edildi. Etiyolojiye yonelik olarak alinan anti-
TPO, anti-tiroglobulin AK, ANA, anti ds DNA, c-ANCA, p- ANCA negatif saptandi.

Resim 1. Olgunun aksiyel yag baskili post kontrast T1A kesitini gdsteren orbital
MR goriintiilemesinde sol orbitadaki retroorbital yag dokusu igerisindeki
kontrastlanma artigi gortilmektedir. Sol orbitanin laterale ve anteriora itildigi
dikkati cekmektedir.

Resim 2. Koronal yag baskili kontrasth T1A goérintllerde bulbus okuli
medialinde daha belirgin olmak (izere, retrobulber yag dokuda diffiz
kontrastlanma artigi mevcuttur.

TARTISMA

i0iS orbitada herhangi bir yapiyi tutabilen benign inflamatuar bir durumdur
ve cocuklarda ¢ok nadir gérilir (2). 10IS bir dislama tanisidir. Pediatrik yas
grubunda ayirici taniya rabdomyosarkom, retinoblastom, optik sinir gliomu,
lenfoma, I6semik infiltrasyon gibi maligniteler, orbtal selilit, dermoid kist,
tiroid oftalmopatisi, histiyositoz, SLE, sarkoidoz, siniis mukoseli gibi
inflamatuar veya enfeksiyoz hastaliklar girer (3). Bu yuzden sistemik nedenlere
yonelik de dikkatli bir inceleme gerekmektedir. Yine taniya yonelik orbital BT
ve MR gibi goriintiileme ydntemlerine ihtiya¢ duyulmaktadir. Teorik olarak
i0is distiniilen her hastada diger tanilari dislamak igin biyopsi yapmak
gerekmektedir. Fakat pratikte biyopsi steroid tedavisine yanitsiz, tekrarlayan
ve bilateral olan vakalarda uygulanmaktadir (1). Biyopsi yapilan olgularda
histopatolojik olarak ¢ok sayida lenfosit, l16kosit, plazma hiicresi, makrofaj
hiicre infiltrasyonu ve fibrovaskiiler stroma proliferasyonu goriulmektedir (2).
Olgu sistemik nedenlere yonelik incelenmis altta yatan herhangi bir sebep
bulunamamistir. Yapilan orbital BT ve MR ise i0iS ydniinde tanimizi
desteklemistir.

Klasik i0iS olgulari steroide iyi cevap verir. Bu cevap da taniyi destekler.
Steroid tedavisine yanit genelde hizlidir, fakat kesildiginde hastaligin
tekrarlama egilimi vardir. Bu nedenle steroidin uzun sureli kullanimi ve
tedavinin asamali bir sekilde azaltilarak kesilmesi 6nerilmektedir (4). Bazi
direngli durumlarda immunsipresif tedavi, kemoterapi radyasyon ve IVIG
kullanilabilecegine dair raporlar da vardir (4, 5). Olgunun yakinmalari sistemik
streoid tedavisinin 3. gliniinde gerilemis, 1. haftanin sonunda ise tamamen
gegmistir. Steroid tedavisine yanitin iyi olmasi ve altta yatan herhangi bir
patolojiye dair bir kanit bulunamamasi nedeniyle biyopsi planlanmamistir.

SONUC

i0iS pediatrik yas grubunda ¢ok nadir gériilmesine ragmen sebat eden gézde
agn, sislik, kizariklik, proptozis durumlarinda akla gelmelidir. Bu sendromun
goz, c¢ocuk ve radyoloji hekimleri tarafindan multidisipliner olarak
degerlendirilmesi ve nadir de olsa gérme kaybi gibi ciddi komplikasyonlari
olmasi nedeniyle hizli tedavi ve yakin izlemi gerekmektedir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir gikar gatismasi bildirmemislerdir.
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