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OZET

Nonspesifik orbital enflamasyon (NSOE), orbita dokusunun nadir goriilen, idyopatik enflamatuvar bir hastaligidir. Etkilenen orbital yapi-
ya ve enflamasyonun siddetine bagli olarak ¢ok degisken klinik bulgularla karsimiza ¢ikmaktadr: Tami genellikle diger olasi nedenlerin dis-
lanmasuyla klinik olarak konulur. Tedavide ilk tercih olarak oral kortikosteroidler kullanilmaktadwr: Klinigin degisken olmasi nedeniyle tani kri-
terleri ve tedavi konusunda ortak bir yaklagim bulunmamaktadur.

Bu yazida, NSOI tanist konulan 5 olgu gozden gecirilmis ve bu olgular klinik, goriintiileme sonuclari, patoloji sonuglart ve literatiir veri-
leri 1s518inda tartisilmistir.

Anahtar Kelimeler: Nonspesifik orbital enflamasyon, Orbital psédotiimér, Miyozit, Dakriyoadenit

Nonspecific Orbital Inflammation: Analysis of 5 Cases and Review of the Literature

ABSTRACT

Nonspecific orbital inflammation (NSOI), is a rare, idiopathic inflammatory disease of orbital tissue. It appears with variable clinical symp-
toms depending on the affected orbital structure and severity of inflammation. Diagnosis is usually made clinically by excluding other possi-
ble causes. Oral corticosteroids are used as the first choice of treatment. Due to the variable clinic symptoms, there is not a common approach
for the diagnostic criteria and treatment.

In this paper, 5 patients who were diagnosed as NSOI were revised and these patients were discussed with clinic symptoms, imaging tests,
pathology results and in the light of the literature.
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Giris bu olgular klinik, gériintiileme sonuglari, patoloji sonuglar1 ve lite-

ratiir verileri 15181nda tartisilmistir.
Nonspesifik orbital enflamasyon (NSOE), orbita dokusunun

nadir goriilen, idyopatik enflamatuvar bir hastaligidir. Ilk kez 1905
yilinda Birch-Hirschfield tarafindan, orbita ve goz yapilarini tutan
heterojen bir hastalik grubu olarak tanimlanmistir.! Etyopatoge-
nezi kesin olarak bilinmemekle birlikte histopatolojik olarak de-

Olgu 1

Kirk sekiz yasinda kadin hasta, 1 ay 6nce baslayan sag gozde
agri, sislik ve gérme azalmasi yakinmalari ile bagvurdu. Hastanin

gisken derecelerde polimorfoniikleer hiicre enfiltrasyonu goril- hikayesinden diabetes mellitus hastas1 oldugu ve 9 yil dnce invazif

mektedir.> Bu nedenle hastaligin ismi spesifik olmayan orbita enf- duktal meme karsinomu nedeniyle opere edildigi Sgrenildi.
lamasyonu olarak yorumlanmistir. Ani baslangich géz agrist en
onemli klinik belirtisidir. Ayrica goz hareketlerinde kisitlilik, goz
kapaklarinda 6dem ve proptozis goriilebilmektedir. Klinigin degis-
ken olmasi nedeniyle tan1 kriterleri ve tedavi konusunda ortak bir

yaklasim bulunmamaktadir.

Muayenesinde gérme keskinligi sag ve sol gozlerde Snellen eseli-
ne gore sirastyla 0,4 ve 0,8 diizeyinde, goz ici basmglar1 (GIB)
Goldmann aplanasyon tonometresi ile sag ve sol gozlerde sirasiyla
35 mmHg ve 21 mmHg idi. Biyomikroskop ile yapilan 6n segment
muayenesinde sag gozde hafif konjunktiva hiperemisi izlendi, sol
Bu yazida, NSOE tanis1 konulan 5 olgu gézden gegirilmis ve g0z dogaldi. Fundus muayenesinde her iki gézde hafif non-prolife-
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ratif diyabetik retinopati bulgulart mevcuttu. Isik refleksi her iki
gbzde normaldi. Hertel egzoftalmometre (Hertel Egzoftalmometre
YZ9, ERC) 6l¢iimiinde sag géz 21 mm, sol gbz 18 mm olarak tes-
pit edildi. G6z hareketlerinin her yone serbest oldugu goriildii.
Orbita bilgisayarli tomografisinde (BT), sag lakrimal bezin boyut-
larinda ve kontrastlanmada belirgin artis izlendi. Hastaya invazif
duktal meme karsinomu metastazi 6n tanistyla insizyonel biyopsi
yapildi. Histopatolojik inceleme sonucunda lakrimal bez ve ¢evre
yag dokusunda lenfoplazmositer iltihabi hiicre enfiltrasyonu sap-
tandi. Hastaya NSOE dakriyoadenit alt tipi tanist konularak 1mg/kg
oral fluokortolon (Ultralan 20 mg, Schering) baslandi. Sag GIB
yliksekligi i¢in timolol maleat+dorzolamid (Cosopt, Merck Sharp
& Dohme) 2x1 dozunda baslandi. Kisa siirede hastanin sag gozde-
ki agr1 ve sislik sikayetleri diizeldi. Biyomikroskopik muayenede
konjunktival hiperemi kayboldu. Oral kortikosteroid 3 ayda dozu
azaltilarak kesildi. Bes y1llik takibi siiresince niiks izlenmedi.

Olgu 2

Kirk sekiz yasinda erkek hasta 2 aydir sol gozde biiyiime ve
¢ok siddetli agr1 yakinmalari ile bagvurdu. Muayenesinde her iki
gozde gorme keskinligi Snellen eseline gore 1,0 diizeyindeydi. Sol
gozde orbita ¢evresinde ddem, iist kapakta retraksiyon tespit edil-
di. G6z 6ne dogru yer degistirmisti (Resim 1A). Hertel egzoftal-
mometre dl¢limiinde sag gbz 20 mm, sol gbz 25 mm olarak tespit
edildi. Biyomikroskop ile yapilan muayenede sag géz dogal, sol
gbzde ise konjunktivada yogun hiperemi mevcuttu. Fundus mua-
yenesi her iki gézde dogaldi. Isik refleksleri her iki gozde normal-
di. Sol gozde goz hareketleri her yonde -1 kisith ve agrili idi.
Hikayesinden guatr, hipertansiyon (HT) ve ankilozan spondilit ol-
dugu 6grenildi. Orbita manyetik rezonans (MR) goriintiilemesinde
sol gdzlin proptozis ile uyumlu olarak 6ne dogru yer degistirdigi
saptand1. Superior, lateral ve inferior rektus kaslari ¢evreleyen ret-
robulber yag diizlemlerinde silinmeye yol acan infiltratif tarzda
sinyal kaydi artig1 izlendi (Resim 2A). Klinik bulgularla birlikte
NSOE lehine diisiiniildii. Hastaya NSOE difiiz orbita enflamasyo-
nu alt tipi tanisiyla 1mg/kg oral fluokortolon (Ultralan 20 mg,
Schering) baslandi, 3 giin i¢inde agris1 kayboldu, kisa siire iginde
gbzde one dogru yer degistirme sikayetleri diizeldi. Sol orbita ¢ev-
resindeki 6dem ve list kapak retraksiyonu geriledi (Resim 1B).
Hertel egzoftalmometre (Hertel Egzoftalmometre YZ9, ERC) 61-
¢limii 3. ay kontrol muayenesinde sag g6z 20 mm, sol goz 21 mm
olarak tespit edildi. Kontrol MR’ da her iki orbitada kas gruplari si-
metrik ve normal izlenmekteydi (Resim 2B). Oral kortikosteroid 3
ayda dozu azaltilarak kesildi. Bir yillik takibi siiresince niiks iz-
lenmedi.

Resim 1A4: Sol gozde periorbital odem ve iist kapakta retraksiyon
goriiliiyor. B: Tedavi sonrasi sol gozdeki periorbital édem ve iist
kapak retraksiyonu gerilemisti (Olgu 2).

Resim 2A4: T1 kontrastl yag baskili koronal MR kesitinde sol bul-
bus okiilide superior, lateral ve inferior rektus kas grubu ile levator
palpebra kasini ve optik siniri saran, belirgin kontrast tutulumu
gosteren infiltratif lezyon izlenmektedir. B: Tedavi sonrasi her iki
orbitada kas gruplart simetrik ve normal izlenmektedir (Olgu 2).
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Olgu 3

Otuz yasinda kadin hasta 2 aydir sol gézde kizariklik, agr1 ve
kapak disiikliigli yakinmalart ile bagvurdu. Muayenesinde tashih-
li gérme keskinligi sag ve sol gozlerde Snellen eseline gore sira-
siyla 1,0 ve 0.7 diizeyinde, GiB Goldmann aplanasyon tonometre-
si ile sag ve sol gozlerde sirasiyla 11 mmHg ve 12 mmHg idi. Sol
gozde ist kapakta diistiklik ve proptozis mevcuttu (Resim 3A).
Hertel egzoftalmometre 6l¢iimiinde sag goz 23 mm, sol goz 27
mm olarak tespit edildi. Biyomikroskop ile yapilan muayenede sag
g6z dogal, sol gozde ise konjunktivada hiperemi mevcuttu. Fundus
muayenesi her iki gozde dogaldu. Isik refleksleri her iki gézde nor-
maldi. Sol gbzde goz hareketleri her yonde -3 kisitl idi. Hikaye-
sinden herhangi bir sistemik hastalig1 olmadig1 &grenildi. Orbita
MR incelemesinde; sol gbz 6ne dogru yer degistirmis ve superior,
inferior, lateral ve medyal rektus kaslarin apikal kesimlerinde mi-
yozit ile uyumlu asimetrik kalinlik artis1 izlendi (Resim 4A). Has-
taya NSOE orbital miyozit alt tipi tanisiyla 1mg/kg oral fluokorto-
lon (Ultralan 20 mg, Schering) baslandi. Hastanin hizli bir sekilde
sol gozdeki agri, kizariklik ve kapak diisiikliigii sikayetleri diizeldi
(Resim 3B). Kontrol MR’ da her iki orbitada kas gruplar simetrik
ancak kalin izlenmekteydi (Resim 4B). Hertel egzoftalmometre 6l-
climii 3. ay kontrol muayenesinde sag goz 22 mm, sol goz 23 mm
olarak tespit edildi. Ancak steroide bagh kilo artisi, HT, ddem,
depresif duygu durumunda degisiklikler gibi komplikasyonlar ge-
lismesi lizerine steroid kesilerek hastaya oral metotreksat 2,5 mg
haftada 1 tablet (Emthexate 2,5 mg, Med Ilag) baslandi. Klinigi
uzun siire iyi gitmesine ragmen 1 yillik takip sonrasinda niiks ge-
listi. Hastanin sol gozde agri, kizariklik sikayetleri tekrar basladi,
g6z hareketleri her yone -1 kisitlilik gdsteriyordu. Kontrol
MR’inda superior ve lateral rektus kaslarinda kontrast tutulumu
gerilemis olmakla birlikte devam ediyordu.

Resim 3A: Sol gézde iist kapakta diisiikliik ve proptozis goriiliiyor.
B: Tedavi sonrasi sol gozdeki kapak diistikliigiiniin diizeldigi gorii-
liiyor (Olgu 3).

Resim 4A: T1 kontrastli yag baskili koronal MR kesitinde sol bul-
bus okiilide superior, lateral, inferior ve medyal rektus kas gru-
bunda (superior ve lateral rektus kaslarinda daha belirgin olmak

tizere) asimetrik kalinlik artisi ve belirgin kontrast tutulumu izlen-
mektedir. B: Tedavi sonrasi her iki orbitada kas gruplar: simetrik
ancak kalin izlenmektedir (Olgu 3).

Olgu 4

Elli iki yasinda kadin hasta ¢ift gorme ve her iki gozde sislik
yakinmalart ile bagvurdu. Hikayesinden guatr nedeniyle opere ol-
dugu 6grenildi. Muayenesinde tashihli gérme keskinligi sag ve sol
gozlerde Snellen eseline gore sirasiyla 0,7 ve 1,0 diizeyindeydi.
Sol gbzde orbita ¢evresinde ddem ve list kapakta diisiikliik tespit
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edildi. Sol goz ice ve asagi itilmisti. Hertel egzoftalmometre dl¢ii-
miinde sag goz 21 mm, sol géz 20 mm olarak tespit edildi.
Biyomikroskopik muayenede sag g6z dogal, sol gozde ise kon-
junktivada hiperemi mevcuttu. Fundus muayenesi her iki gozde
dogaldu. Isik refleksleri her iki gozde mevcuttu. Sol gézde goz ha-
reketleri laterale -1 kisith ve agrilr idi. Orbita MR goriintiilemesin-
de sol goz lateral ve inferior rektus kaslari skleraya yapisma diize-
yinde, konal ve ekstrakonal yag diizlemlerinde enflamasyonla
uyumlu bulgular izlendi. Kas tendonlarinin tutulmasi nedeniyle ti-
roid oftalmopati tanisindan uzaklasildi. Klinik bulgularla birlikte
NSOE lehine diisiiniildii. Hastaya NSOE difiiz orbita enflamasyo-
nu alt tipi tanisiyla 1mg/kg oral fluokortolon (Ultralan 20 mg,
Schering) baslandi, kisa siire i¢inde ¢ift gérme ve sislik sikayetle-
ri diizeldi. Ug ay sonraki MR gériintiillemesinde kontrastlanmada
azalma izlendi. Bir yillik takibi siiresince niiks izlenmedi.

Olgu 5

On alt1 yasinda erkek hasta sol gozde sislik, géz kapaginda dii-
stikliik ve agr1 yakimmalari ile bagvurdu. Muayenesinde tashihli
gorme keskinligi her iki gdzde Snellen eseline gore 1,0 diizeyin-
deydi. Sol gozde iist kapakta diisiikliik tespit edildi ve sol g6z ige
asag itilmisti. Hertel egzoftalmometre 6lglimiinde sag g6z 19 mm,
sol gbz 20 mm olarak tespit edildi. Biyomikroskopik muayenede
on segment ve fundus muayenesi her iki gozde dogaldi. Isik ref-
leksleri her iki gozde mevcuttu. Sol gézde goz hareketleri laterale
-2 kisithydi. Orbita BT’ de sol gozde intrakonal yapilara uzanim
gostermeyen lakrimal bez lokalizasyonunda 2x1 cm boyutlarinda
enflamatuvar yumusak doku yogunluk artis1 izlendi. Kemik yapi-
larda yikim izlenmediginden bunun bir tiimérden ziyade NSOE
dakriyoadenit alt tipi oldugu diistiniildii. Bulgulariin hafif olmasi
nedeniyle tedavi verilmedi. izlem siiresinde hastanm sol gdzdeki
agr1 ve sislik sikayetleri diizeldi, kapak distikliigi geriledi. Bir yil-
lik takibi siiresince niiks izlenmedi (Tablo 1).

Tartisma

Nonspesifik orbital enflamasyon etyolojisi ve patogenezi tam
olarak bilinmeyen, orbita yumusak doku yapilarinin herhangi biri-
ni veya tlimiinii tutabilen orbitanin benign enflamatuvar bir hasta-
lig1 olarak tanimlanmaktadir. Daha dnceleri bu hastalik orbita ps6-
dotlimorl ve idiyopatik orbital enflamatuvar sendrom olarak da
adlandirilmistir.? Hastalik siklikla 50 yas alti erigkinlerde gortil-

Tablo 1: Olgularin demografik ve klinik ézellikleri

mektedir. Tutulum genellikle tek taraflidir ancak ¢ocuklarda iki ta-
rafli olabilmektedir.’ Hastaligin klinik siniflamas: tutulan orbita
dokusuna gore degisebilir. GOz kiiresi ve 6n orbita yapilar: tutulu-
munda 6n orbita, géz dis1 kas tutulumunda orbita miyoziti, lakri-
mal bez tutulumunda dakriyoadenit, orbita apeksi tutulumunda
apikal orbita ve tiim orbita yapilarin tutulumunda diftiz orbital has-
taliktan bahsedilmektedir. Yapilan ¢alismalarda orbital miyozit ve
diftiz orbital enflamasyonun sik karsilasilan NSOE formlar1 oldu-
gu belirtilmistir.>* Bizim ¢alismamizda ise 2 olguda dakriyoadenit,
2 olguda difiiz orbital enflamasyon, 1 olguda orbital miyozit tani-
st konulmustur. Nonspesifik orbital enflamasyon klinigi, etkilenen
orbital yapinin basi etkisine ve enflamasyonun siddetine bagli ola-
rak ¢ok degisken bir yelpazeye sahiptir. Klinik bulgular arasinda
en sik akut baslangi¢lt géz agris1 bulunmaktadir. Ayrica géz kapa-
ginda sislik, proptozis, kemozis, gdrme azalmasi izlenen diger kli-
nik bulgulardir.? Klinik bulgular NSOE bic¢imi hakkinda ipucu ver-
mektedir. Goz hareketleri ile agr1 bulunmasi siklikla orbital miyo-
ziti, gorme keskinliginde azalma optik sinir ve posterior skleray1
etkileyen NSOE’nin apikal bigimini, kapak iist kenari sisligi ve
asag1 ice yer degistirmis goz kiiresi ise dakriyoadeniti aklimiza ge-
tirmektedir. Olgularimizda da literatiir ile uyumlu olarak siklikla
akut baglangich g6z agrisi ve degisken sekilde diger klinik bulgu-
larin eslik ettigi klinik tablo mevcuttu. Nonspesifik orbital enfla-
masyon tanisi genellikle diger olasi nedenlerin diglanmasiyla kli-
nik olarak konulmaktadir. Radyolojik bulgular ise taniy1 destekle-
mektedir. Nonspesifik orbital enflamasyon tanisinda gorintiileme
ozellikleri tek basina spesifik olmamakla birlikte orbita igerisinde
yumusak dokularda odaksal ya da yaygin kontrastlanma izlenmek-
tedir. GOz dist kas smirlart bulaniklasmistir ve kas hacmi genisle-
mistir. Kas tendonlar1 siklikla tutulmustur. Sinirlari net se¢ileme-
yen ¢ogunlukla rektus kasi olmak {izere yumusak dokular1 ¢evre-
leyen enflamatuvar siirecte yayilan yaygin tutulum olabilmekte-
dir.’ Calismamizda orbital miyozit tanist konulan bir olgumuzda
kas tendonlarinin tutulmasi nedeniyle tiroid oftalmopatiden ayiri-
mi kolaylikla saglanmigtir. Klinik ve radyolojik gdstergelerin tani-
sal olmadigr durumlarda ise biyopsi gerekebilmektedir. Biyopsi
ozellikle atipik klinik tablo, steroid tedavisine yanitsizlik, doku ya-
yilimi ve lakrimal bez genislemesi olan vakalarda gereklidir ve ke-
sin tan1 i¢in biyopsinin akut evrede yapilmas: gerektigi bildiril-
mektedir.> Ancak biyopsi konusunda farkli goriisler de mevcuttur.
Leone ve ark.® sadece steroide yanit vermeyen ve niiks eden vaka-
larda biyopsi yapilmasi gerektigini aksi takdirde tedaviye alinacak
yanitin gecikecegini ve klinik durumun agirlasacagini belirtmisler-

Olgu | Yas |Cinsiyet | Lateralite | Klinik Tan1 Tedavi Izlem Siiresi

1 48 |K Sag Dakriyoadenit |Insizyonel biyopsi | Oral kortikosteroid (Img/kg) |5 yil, tam remisyon sagland

2 48 |E Sol Difliz  orbital | Klinik ve radyolojik | Oral kortikosteroid (Img/kg) |1 yil, tam remisyon saglandi
enflamasyonu

3 30 |K Sol Orbital miyozit | Klinik ve radyolojik | Oral kortikosteroid (1mg/kg) |1 yil, niiks etti

ve metotreksat (2.5 mg/hafta)

4 52 |K Sol Difiiz orbital | Klinik ve radyolojik | Oral kortikosteroid (Img/kg) |1 yil, tam remisyon saglandi
enflamasyonu

5 16 |E Sol Dakriyoadenit | Klinik ve radyolojik | Tedavisiz takip 1 yil, tam remisyon saglandi
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dir, Giinalp ve ark.” ise biyopsiyi dnermekte ancak alevli donemin
steroid tedavisi ile baskilandiktan sonra iglemin yapilmas1 geregi-
ni vurgulamiglardir.* Mombaert ve ark. ise optik ndropatisi olma-
yan olgularda biyopsi yapilmasi gerektigini belirtmislerdir. Biyop-
si sonucunda histopatolojik analizlerde fibrotik degisikliklerle be-
raber ¢ok sayida lenfosit, plazma hiicresi, makrofaj goriilmektedir.
Bu goriinim NSOE’ye spesifik olmamakla birlikte, benzer klinik
ozelliklere sahip hastaliklarin ayirici tanisinda 6nemlidir. Calisma-
mizda, bir olgumuzda malignite siiphesiyle insizyonel biyopsi uy-
gulanmistir, diger olgularda ise klinik bulgularin ve radyolojik go-
rintiilemenin NSOE tanis1 i¢in yeterli oldugu diistiniilmiistiir.
Ayrica sistemik laboratuvar incelemelerinde sedimentasyon artist
gibi bazi enflamasyon bulgularin ortaya konmanin taniya yardim-
c1 olabilecegi bilinmelidir. Ayirici tanida ise tiroid oftalmopati, or-
bital selliilit, lenfoma, sarkoidoz, Wegener Graniilomatozis, vaskii-
lit, amiloidoz, yabanci cisim reaksiyonu, fistiil ya da arteryovendz
malformasyona bagli vaskiiler konjesyon, dermoid kist ve malig-
niteler disiiniilmelidir.* Nonspesifik orbital enflamasyon tedavi-
sinde ilk segenek oral kortikosteroidlerdir ve 1mg/kg dozunda bas-
lanir. Tedaviye yanit oldukga hizlidir. Agr1 ve proptozis hizli bir ge-
kilde diizelmektedir. Tekrarlama egilimi oldugu i¢in, klinik yanit

tamamlanana kadar kullanilmasi ve ¢ok yavas bir sekilde azaltila-
rak kesilmesi onerilmektedir.? Ancak bazi yazarlar oral kortikoste-
roidlerin enflamasyonu kontrol etmede yetersiz kaldigini, pulse
doz intravendz steroid verilmesi gerektigini belirtmektedir.”? Ste-
roide yanit vermeyen bazi direngli vakalarda ya da tolere edeme-
yen hastalarda ise siklofosfamid (Endoxan, Eczacibasi), metotrek-
sat (Emthexate, Med Tlag) ve siklosporin (Drosporin, Drogsan) gi-
bi kemoterapi ajanlar1 veya diisiik doz radyasyon, enflamasyonun
kontrol edilmesi igin gerekli olabilir.!® Calismamizda dort olgu-
muzda oral steroid tedavisi baglanmig ancak bir olguda oral steroi-
de bagl komplikasyonlar geligsmesi {izerine steroid kesilerek teda-
viye oral metotreksat (Emthexate, Med Ilac) ile devam edilmistir.
Bir olgu ise klinik bulgularin hafif olmasi nedeniyle tedavisiz ta-
kip edilmistir.

Sonug olarak; NSOE ¢ok degisken bir klinik yelpazeye sahip
oldugundan hastalarin tan1 ve tedavisinde giigliikler yasanabilir.
Ancak bu hastaligin kliniginin ve radyolojik gériintiileme 6zellik-
lerinin iyi bilinmesi ve gerekli hallerde histopatolojik incelemeden
faydalanilmasi halinde hastalar agisindan yiiz giildiiriicii sonuglar
alinabilmektedir.
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