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Garcin Sendromuyla Kendini Gosteren Rinoserebral

Mukormikoz Olgusu

A Case of Rhinocerebral Mucormycosis Presenting with Garcin Syndrome
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Ozet

Rinoserebral mukormikoz siklikla diyabetik ve immiin sistemi
baskilanmis kisileri etkileyen ve fatal olabilen nadir bir fungal
infeksiyondur. Erken semptomlar, ates, nazal lilserasyonlar veya
nekroz, periorbital veya fasiyal 6dem ve gorme azalmasi olabilir.
Literatlirde Unilateral tim kraniyal sinirlerin tutulumuyla Garcin
sendromu bigiminde kendini gosteren sadece birkag rinosereb-
ral mukormikoz olgusu vardir. Burada 65 yasinda bagisikhgi bas-
kilanmis ve diyabetik bir kadin hastada ortaya ¢ikan rinoserebral
mukormikoz ve sol Garcin sendromu olgusu sunulmustur. Rino-
serebral mukormikozun Unilateral olarak tim kraniyal sinirlerin
paralizisiyle seyredebilecedi unutulmamal ve infeksiyonun ya-
sami tehdit eden 6zelligi dolayisiyla stiphenilen olgularda ileri
arastirmalarin yapilmasi distindimelidir.
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Anahtar Sézciikler: Mukormikoz, beyin, kraniyal sinirler, Garcin
sendromu.

Abstract

Rhinocerebral mucormycosis is a rare fungal infection which is
capable of causing a fatal outcome and commonly affects diabetic
and immunocompromised patients. Early symptoms are fever,
nasal ulcerations or necrosis, periorbital or facial edema, and
decreased vision. In the literature, there are only a few cases of
rhinocerebral mucormycosis which presented with involvement
of all cranial nerves unilaterally, known as Garcin syndrome. In
this report, we presented a 65-year-old immunosupressed and
diabetic female with rhinocerebral mucormycosis and left Garcin
syndrome. It should not be forgotten that rhinocerebral mucormy-
cosis can present with unilateral palsies of all cranial nerves and
further investigations should be considered in suspected cases
because of the life-threatening character of this infection.
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Giris

Mukormikoz, siklikla hizli ilerleyen, erken tanisi ve
tedavisi yapilmazsa, 6liimle sonuglanabilen invazif bir
firsatgt mantar infeksiyonudur. Genellikle kontrolsiz
diyabeti veya immiun sisteminde yetersizligi olan has-
talarda goriliir. ilk olarak 1885'te Paltauf tarafindan,
Ust solunum vyollariyla birlikte intrakraniyal tutulumun
da oldugu bir vaka bildirilmistir (1). Sorumlu etkenler,
Zygomycetes sinifinin Mucorales takimindan Rhizopus,

Rhizomucor, Mucor ve Absidia cinslerindeki mantar-
lardir. Bu mantarlar saglikli bireylerde de %2 oraninda
bulunabilirler (2). Mukormikoz, klinikte rinoserebral,
pulmoner, merkezi sinir sistemi (MSS), gastrointestinal
ya da subkutan yerlesimli, nadiren de disemine olarak
ortaya cikar. Tani, dokuda histopatolojik olarak septum-
suz hiflerin gortilmesiyle konulur ve kiltlrle tir ayrimi
yapilir. Genelde ilk bulgular bas agrisi, rinore, intranazal
ve intraoral siyah nekrotik alanlar ve epistaksistir. Ancak
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hastaligin hizla ilerlemesi sonucunda orbital selilit, orbital
apeks sendromu, kavernoz sinlis sendromu ve MSS tutulu-
mu gorilebilir (2). Kraniyal sinirlerin tutulumu nadir degildir
(3-7); ancak mukormikozda tek tarafli tim kraniyal sinirlerin
tutulumunun izlendigi Garcin sendromu sadece birkag olgu-
da bildirilmigtir (8,9). Biz de Ulseratif kolit nedeniyle yliksek
doz steroid almaktayken rinoserebral mukormikoz sonucu sol
tarafli tim kraniyal sinirlerin paralizisiyle Garcin sendromu
gelisen bir olguyu nadir gérulmesi nedeniyle sunmayi uygun
gorduk.

Olgu

Altmis bes yasinda kadin hasta bulanti, kusma, bas agri-
s1, sol ylz yarisinda uyusma sikayetleriyle Acil Servisimize
basvurdu. Cekilen kraniyal bilgisayarli tomografisi (BT) nor-
mal olarak degerlendirilen hasta, kraniyal magnetik rezonans
goruntilemesinde (MRG) sol etmoid siniiste yumusak doku
artisi izlenmesi tzerine Noroloji Servisine yatirildi. Hastamiz
19 yildir Ulseratif kolit tanisiyla izlenmekte olup metilpredni-
zolon 16 mg/gun ve mesalazin 1000 mg/gun kullanmaktaydi.
Soygecmisinde bir 6zellik yoktu. Hastanin klinik tablosu hizla
ilerleyerek ayni glin sol yiz yarisindaki hipoestezi tablosuna
sol periferik fasiyal paralizi eklendi. Yapilan rutin laboratuvar
tetkiklerinde diyabetik ketoasidoz saptandi. insiilin infiizyonu
baslanan hastanin takiplerinde kan sekeri diizeyleri ve keto-
nurisi kontrol altina alindi. Ancak 24 saat icinde hastanin sol
periorbital ve sol ylz yarisindaki 6deme ve sol trigeminal ve
fasiyal sinir tutulumuna ek olarak sol abducens sinir paralizisi
de klinik tabloya eklendi. Hastanin agiz mukozasinda aftoz lez-
yonlar vardi (Resim 1). Paranazal sinitis BT'sinde sol etmoid,
maksiller ve sfenoid sinlislerde yumusak doku artisi izlendi
(Resim 2). Sol etmoid ve maksiller sintslerden endoskopik
olarak alinan 6rneklerde kif hifleri goriilmesi Ulizerine hasta
rinoserebral mukormikoz olarak degerlendirildi. Ulseratif ko-
lit nedeniyle kullanmakta oldugu metilprednizolon ve mesa-
lazin tedavisi kesilerek amfoterisin B deoksikolat 0.5 mg/kg/
gin tedavisine baglandi. Hastaya endoskopik sinlis cerrahisi
uygulanarak sol etmoid, sfenoid ve maksiller sinislere deb-
ridman yapildi. Bu arada hastanin klinik tablosuna sol optik,
okilomotor ve troklear sinir paralizileri eklendi. Amfoterisin B
deoksikolat 1 mg/kg/glin dozuna ¢ikildi. Bu donemde lipozo-
mal amfoterisin B yurdumuzda bulunmamaktaydi. Yatiginin 6.
gununde daha Once tutulan kraniyal sinirlere ek olarak 8., 9.,
10., 11. ve 12. kraniyal sinir paralizilerinin de gelistigi gorul-
di. Bununla birlikte hastanin sol goziinde de gorme bulanik-
lig1 belirdi. Kontrol kraniyal MRG’de, sol etmoid, maksiller ve
sfenoid siniislerde kemik destriiksiyonuna yol agan, kontrast
tutan ve kitle etkisi yapan rinoserebral mukormikozla uyumlu
gorinim elde edildi (Resim 3). Acilen radikal ve genis debrid-
man yapilan hasta ameliyat sonrasi izlemde kaybedildi.

irdeleme

Serebral fungal infeksiyonlar, menenjit, meningoensefa-
lit, vaskiilit, apse ve graniilom formasyonuyla ortaya ¢ikabilir
(10,11). Etken, Cryptococcus, Aspergillus ve Candida cinsle-
rinden olabilmekle beraber, en sik graniilom yapan cins As-
pergillus olarak bildirilmektedir (12,13). Rinoserebral mukor-
mikoz, siklikla immunosiiprese ve diyabetiklerde bildirilmig

Resim 1. Sol yiiz yarisinda 6dem, ptoz, sol total oftalmopleji, fasyal ve hi-
poglossal sinir paralizisi ve dilde aft6z lezyon izlenen mukormikoz hastasi.

Resim 2. Paranazal sinlis BT'si koronal kesitte sol etmoid, maksiller ve
sfenoid sinlise uzanan kemik destriiksiyonuna yol agmis lezyon.

olmasina karsilik mukormikoz gelisimini, hematolojik malig-
nite, AIDS, ciddi travmalar, diyaliz, maln{trisyon, organ trans-
plantasyonu sonrasi immiinoslipresyon ve desferoksamin
tedavisi de kolaylastirir (14). Literatiirde az olmakla birlikte
saglikh bireylerde de mukormikoz gelistigi bildirilmistir (15).
Hastamiz da Ulseratif kolit nedeniyle kortikosteroid kullan-
maktaydi ve buna bagli diabetes mellitus gelismisti. Hasta-
mizin ayni zamanda klinigine eslik eden diyabetik ketoasidoz
tablosu da vardi.
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Resim 3. Pre (A) ve gadolinyumlu kontrast injeksiyonu sonrasi (B) T1
agirhkh kraniyal MRG aksial kesitlerde izlenen sol maksiller, etmoid
ve sfenoid sinls ve sol orbita kemik yapilarini destriiksiyona ugratan
heterojen kontrastlanma gosteren kitle lezyonu ve leptomeningeal
yapilarda kontrastlanma.

Paranazal sinuslerin tutulumunda patolojik sirec¢ sinlzit
seklinde baglayarak direkt invazyon ve yayilimla orbital selu-
lit, orbital apeks sendromu, kavernoz sinlis sendromu, arteria
carotis interna tutulumu ve kafa tabani tutulumu gibi tablolar-
la devam edebilir. MSS tutulumu etkenin hematojen yayilimi
veya direkt invazyonuyla olmaktadir (16). Bir calismada en sik
frontal lobun (%25), ardindan frontal lob etkilenmeksizin an-
terior kraniyal fossanin (%20) tutuldugu bildirilmistir. Bunun-

la beraber orta kraniyal fossa, sellar ve temporal bdlgelerde
de daha az siklikla tutulum gorilebilir (17). Erken tani ve te-
davi yapilmadigi durumlarda hastalik 6limle sonuglanir. Has-
talarin cogunda yapilan cerrahi ve antifungal tedaviye karsin
prognoz kétadir (17,18).

ilk klinik bulgu ¢ok degisken olabilmekle birlikte Yohai ve
arkadaslari (19)'nin yaptigi bir calismada ilk 72 saatte en sik
gorulen semptomlar ates, nazal lilserasyon veya nekroz, peri-
orbital veya fasiyal 6dem ve gorme kaybi olarak bildirilmistir.
Perinazal selliilit, nekroz (20) ve parestezi de ilk belirtiler olarak
gorulebilir (20,21). Literatiirde rinoserebral mukormikoz ol-
gularinda proptoz, papilla 6demi, gérme kaybi, kraniyal sinir
paralizileri, kafai¢i basing artmasi bulgular izlendigine dair
veriler vardir (12,22). Ayni zamanda ndbet, inme ve riiptiire
fungal anevrizmaya bagl subaraknoid kanama da izlenebilir.
Siklikla nazal veya oral mukozada nekrotik lezyonlar gelisir.
Hastaligin ilerlemesiyle gelisen fasiyal nekroz, intraorbital ve
intrakraniyal yayilim kot prognozun gostergeleridir (17,23).

Kraniyal sinir tutulumlari izole veya tim kraniyal sinirleri
icerecek sekilde olabilir. Kraniyal sinir tutulumu 40 rinomu-
kormikozun ele alindigi genis bir seride %33 siklikla bildi-
rilmistir (17); Gnilateral tim kraniyal sinirlerin tutulumunun
gorildigu Garcin sendromuyla kendini gosteren rinomukor-
mikoz olgulari ise son derece nadirdir (8,9). Unilateral tiim
kraniyal sinirlerin tutulumu siklikla kafa tabani ve rinofarin-
geal timorler veya metastazlar ve bazal menenijitle birlikte
gorulir (8). Garcin sendromunun nedeni siklikla nazofarinks
kaynakli malign timorlerdir. Neden olarak Unilateral kafa
tabani ekstradural araliginin invazyonu gosterilir. Literat(r-
de yer alan rinomukormikoz ve Garcin sendromu birlikteligi
daha ¢ok kontrolsliz ve tedaviye yanit vermeyen fatal olgular-
dir. Boyle olgularda kaverndz sinlis ve arteria carotis interna
trombozuna yol agabilecek bliyliik damarlarin invazyonu veya
beyne dogru direkt yayilim, bu klinik sendromu agiklamak
icin yetersizdir. Karakteristik olarak hastalik stirecinin oldukcga
hizli olmasi, rinomukormikozun sinirler veya leptomeninge-
al damarlar boyunca invazyonu daha olasi bir nedendir. Hizh
progresif ve fatal seyreden rinoserebral mukormikoz Garcin
sendromu olarak kendini géstermektedir (24).

Hastamizin da ilk bulgusu literatiirdeki verilerle uyumlu
olarak bas agrisi olup buna 6nce sol trigeminal sinir tutulumu
eklenmigti (9). Klinik tablo hizla ilerleyerek 6nce sol fasiyal
sinir, sonra sirayla 6., 2., 3. ve 4. kraniyal sinir paralizileri ge-
listi. Cekilen ilk kraniyal BT'de sol etmoid, sfenoid ve mak-
siller sinlislerde yumusak dokuda artig gortildii. Uygulanan
sinus cerrahisine karsilik hastaligin 6. gintinde 8., 9., 10., 11.
ve 12. kraniyal sinirlerin de etkilenmesiyle Garcin sendromu
tamamlandi. Daha 6nce bildirilen benzer bir olguda da trige-
minal sinir tutulumunu diger kraniyal sinir paralizileri izlemis-
tir (9). Baska bir olguda ise ptoz ile parsiyel okiilomotor sinir
paralizisi ilk bulgudur ve klinik tabloya ipsilateral arteria ca-
rotis interna oklizyonunu takiben hemiparezi de eklenmistir
(8). Literatlirde bildirilen Garcin sendromu gelisen rinosereb-
ral mukormikoz olgularinin hepsi diabetes mellitus hastasidir.
Digerlerinden farkli olarak bizim hastamiz diyabetik olmasi-
nin yani sira bir Glseratif kolit hastasiydi ve immiinostipresif
tedaviyle kontrol altindaydi. Siklikla diyabetik hastalarda geli-
sen rinoserebral mukormikoza, bagisiklik sistemini etkileyen
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Ulseratif kolit gibi hastaliklarin ve immiinostipresif tedavilerin
de predispozisyon yaratabilecegi unutulmamalidir. Hastami-
zin klinik tablosu literatlirde bildirilen diger olgularla uyumliu
olarak oldukga hizli seyretti ve iki kez yapilan cerrahi debrid-
mana kargin fatal olarak sonlandi.

Mukormikozun rinoserebral formunun bagisiklik sistemi
baskilanmis bireylerde, 6zellikle de diyabetiklerde gorulebile-
cedi unutulmamalidir. Hizla ve fatal seyreden bu hastaligin te-
davisinde agresif cerrahi debridman, intraven6z amfoterisin B
tedavisi ve diyabet kontroli 6nemlidir. Mortalite hizlan degis-
kenlik gostermekle birlikte genis serilerde %50-63 olarak bildi-
rilmektedir (17,25). Cerrahi tedaviyle birlikte beyin-omurilik si-
visi ve beyin parenkimine gecisi daha iyi olan parenteral amfo-
terisin B'nin lipid formiilasyonlar intrakraniyal tutulumu olan
bireylerde daha etkilidir. Tedavi hastanin klinik yanitina gore
haftalarca, hatta aylarca siirebilir (26). Tedavide kullanilanlar
arasinda hiperbarik oksijen (27,28), amfoterisin B, flusitozin ve
rifampisin kombinasyonu (29), posakonazol (30), flukonazol ve
granilosit stimile edici faktor de bildirilmistir (31).

Sonug olarak, nadir goriilmesine ragmen rinomukormiko-
zun mortalitesi yuksek ve hizla ilerleyen bir hastalik oldugu
unutulmamalidir. Baglangi¢ bulgulari tipik olmasa da 6zellikle
diyabetik ve bagisikhgi baskilanmis hastalardaki perinazal ve
fasiyal selilit ve kraniyal sinir tutulumlarinda rinomukormi-
koz da akilda bulundurulmalidir. Erken tani ve miidahale ya-
sam kurtarici olabilir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢catismasi bildirmemislerdir.
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