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Puberte Gecikmesinin Bir Nedeni:

Bos Sella Sendromu
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Osman OZDEMIR

Puberte Gecikmesinin Bir Nedeni: Bos Sella Sendromu

On dort yasinda kiz hasta meme gelisiminin olmamasi ve
adet gormeme nedeniyle basvurdu. Bazal hormonal deger-
lendirme sonuglart hipogonadotropik hipogonadizm ile
uyumluydu. Over ve uterus voliimleri prepubertal boyutlar-
da ve karyotipi 46 XX olarak saptandi. Hipogonadotropik
hipogonadizm etiyolojisi nedeniyle yapilan hipofiz goriin-
tiilemesinde bos sella saptandi. Bu vaka sunumu ile puber-
te gecikmesiyle basvuran kiz hastalarda hipogonadotropik
hipogonadizm ayiwrict tamisinda ozellikle bos sella sendro-
mu olmak iizere organik patolojilerin goz oniine alinmasi
gerekliligini ve bu vakalarda goriintiileme ¢alismalarinin
onemini vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Gecikmis puberte, hipogonadotropik
hipogonadizm, bos sella sendromu
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A Cause of Delayed Puberty: Empty Sella Syndrome

A 14-year-old girl was admitted due to lack of breast deve-
lopment and amenorrhea. The results of basal hormone
studies were consistent with hypogonadotropic hypogona-
dism. The uterine and ovarian sizes were of prepubertal
dimensions, and the karyotype was found as 46 XX.
Pituitary imaging for the etiology of hypogonadotropic
hypogonadism revealed empty sella syndrome. Here, we
wanted to emphasize the necessity of considering organic
pituitary pathologies, particularly empty sella syndrome,
in the differential diagnosis of hypogonadotropic hypogo-
nadism and the importance of imaging studies in such
cases.
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Kiz vakalar 13 yas, erkek vakalar 14 yagina girmele-
rine ragmen, ikincil cinsiyet karakterlerinin geligsme-
mesi gecikmis puberte olarak tanimlanmaktadir.
Gecikmis pubertenin en sik nedenlerini yapisal gecik-
me, genetik defektler ve hipotalomo-hipofizer bozuk-
luklar olusturmaktadir. Gecikmis puberte kizlarda
enderdir ve toplumda goriilme oran1 % 2,5 olarak
bildirilmektedir @. Kizlarda gecikmis pubertenin en
sik nedeni organik patolojiler iken, erkeklerde en sik
neden yapisal puberte gecikmesidir .

Empty sella sendromu ¢ocukluk ¢aginda ender olarak
goriiliir @, Hipofiz bezine basi sonucu hipofiz hor-
monlarmin salinimint etkileyerek endokrin bozuk-
luklara yol acan anotomik bir patolojidir . Bu vaka
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sunumunda primer amonere ve ikincil cinsiyet karak-
terlerinin gelismemesi nedeniyle hipogonadotropik
hipogonadizm tanisi alan ve etiyolojiye yonelik yapi-
lan tetkikleri sonucu bos sella sendromu tanist alan
14 yaginda bir kiz vaka sunulmustur.

VAKA

On dort yasinda kiz hasta adet gormeme ve meme
gelisiminin olmamasi nedeni ile ¢ocuk endokrin
poliklinigimize bagvurdu. Hastanin dykiisiinden bu
yakinmalarina eslik eden bag agrisi, bulanti, kusma,
cok su igme, sik idrara ¢ikma, kabizlik, gorme ve
koku almasinda ve oncesinde gegirilmis bir travma,
agir1 egzersiz yapma, kronik ila¢ kullanim1 ve bilinen
bir hastalik oykiisiiniin olmadig1 6grenildi. Soy-
gecmisinde anne ve baba arasinda akrabalik yoktu ve
annenin menars yasinin 12 oldugu 6grenildi. Anne
boyu 151 cm, baba boyu 160 cm ve hastanin hedef
boyu 149 cm (SDS:-2,16) olarak saptandi. Fizik
muayenesinde, viicut agirligi: 55 kg (50-75 P), boy:
151 cm (3-10 P) idi. Kemik yagi, Greulich-Pyle atla-
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Resim 1. Hipofizer MRI goriintiilemede bos sella goriiniimii ve
on hipofiz yiiksekliginin belirgin olarak inceldigi goriilmekte-
dir.

sina gore 11 yas ile uyumlu olarak saptandi. Pubertel
gelisimi tannere gore degerlendirildiginde meme ve
pubik gelisimi evre 1 ile uyumlu olarak saptandi.
Diger fizik muayene bulgular1 normal olarak saptan-
di. Laboratuvar incelemesinde, tam kan sayimi, idrar
tetkiki, biyokimyasal parametreleri, tiroid fonksiyon
testleri (FT4:1.14 ng/dL), TSH: (3.3 IU/L), prolaktin
[4.24 ng/mL] (N:3-24 ng/mL) normal olarak sapta-
nirken, FSH (0.25 mIU/mL), LH (0.13 mIU/mL) ve
estrodiol (3 pg/mL) degerleri diisiik ve ¢oliyak ente-
roptatisi agisindan bakilan antikorlar negatif olarak
saptandi. Gorme alan muayenesi normal olarak
degerlendirildi. Laboratuvar bulgulara gore hipogo-
nadotropik hipogonadizm diigiiniilen vakaya LHRH
testi yapildi ve prepubertal yanit (zirve LH: 0.62
mlIU/mL, zirve FSH: 2.73 mIU/mL) alindi. Pelvik
ultrasonografik (USG) incelemesinde overlerin izlen-
medigi ve uterusun hipoplazik oldugu goriildii.
Izlemde tedavi altinda iken (oral 6strojen ve proges-
teron alirken), yinelenen pelvik USG’de sag over
22x12x10 mm, sol over 26x9.5x10.5 mm, uterus
48x21.8x32 mm olarak olciildii. Karyotip analizi
46,XX olarak saptandi. Hipogonadotropik hipogona-
dizm etiyolojisine yonelik olarak yapilan hipofizer
MRI'inda suprasellar sistern sella kavitesi igerisine
invajine olmus, hipofiz anterior gland parankimi
onemli derecede incelten ve hipofiz anterior gland
yiiksekligini 1 mm civarma diigiiren bog sella ile
uyumlu goriintii saptandi (Resim 1). Hipofizer bolge-
deki basi nedeniyle yapilan 6n (ACTH: 9.42 pg/mL,

Kortizol: 19.38 pg/dL, PRL: 4,24 ng/mL IGF-1: 332
ng/mL (SDS: -1.86), IGFBP3: 5830 ng/mL (SDS:
1.81) ve arka hipofiz (sabah ilk idrar 6rnegi osmola-
lite: 672 mmol/L) hormon tetkikleri normal olarak
saptandi. Hastaya pubertesinin baslamasi amaciyla
ostrojen tedavisi baglandi. izlemde hastanin tedavisi-
ne progesteron eklendi ve menars gormesi saglandi.
Hasta su an tedavisinin 2. yilinda olup, boyu 160
cm’dir (25-50 P) ve izlemde diger hipofizer hormon-
larda patolojik bozukluga rastlanmamaigtir.

TARTISMA

Bog sella sendromu, ¢ocukluk yas grubunda suba-
rachnoid mesafenin sella tursika igersine kismi (par-
siyel) veya tam (komplet) olarak herniye olmasi
sonucu ortaya cikan ve ender olarak goriilen anato-
mik bir bozukluktur ©®. Cocuklardaki prevelansi tam
olarak bilinmemektedir . Temel olarak sellar bolge-
deki diyafram zarinin kalitimsal zayiflig1 veya aralik-
It veya kronik olarak artan kafaici basinca bagl ola-
rak subarachnoid membranin sella turisikaya herniye
olmasi sonucu gelismektedir (primer bos sella send-
romu) ©%9, Bunun disinda, cerrahi, radyoterapi ve
medikal tedaviler sonrasi, hipofizer yapidaki vaskii-
ler ve tiimoral olusumlarin (hipofizer adenomun
spontan nekrozu) bu bolgedeki anotomik yapiy1 boz-
mas1 sonrast da gelisebilecegi rapor edilmektedir
(sekonder bos sella sendromu) ©¥, Bu vakamizda bog
sella sendromunun kalitimsal diyafram zayifligina
bagh gelistigi distlinlilmiistiir. Cilinkii vakamizda
kafaici basing artigini diistindiiriir klinik bulgular (bas
agrisi, kusma, gérme sorunu vb.) ve etiyolojiden
sorumlu yukarida bahsedilen diger faktorler saptan-
madi.

Bos sella sendromu gelisen vakalardaki klinik bulgu-
lart oldukg¢a farklilik gostermektedir . Bog sella
sendromuna neden olan etiyolojik faktorlere bagl
olarak (bas agrisi, bulanti, kusma, géorme bozuklukla-
11 ve travmaya bagli olmayan rinore) klinik bulgular
geligsebilecegi gibi, hipofizer basiya bagl endokrin
bozukluklarda (hiperprolaktinemi, hipopituitarizm,
santral diyabetes insipidus, hipotalemik hipotiroi-
dizm, ACTH hipersekresyonu) gozlenebilmektedir
@810 Herniye olan suabarachnoid alanin derecesi ile
klinik bulgularin korele olmadigida belirtilmekte-
dir ®. De Marinis ve ark. © yaptiklari erigkin calig-
masinda bog sella sendromu tanisi alan vakalarin
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% 18.7°sinde (40/213 vaka) hipofizer endokrin
bozukluklarin eslik ettigi goriilmiistiir. Cacciari ve
ark. @ yaglari ortalama 12.7 yil olan ve olasi
hipotalomo-hipofizer bozuklugu olan 339 vakanin %
10.9 (37 vaka) bos sella sendromu saptanmustir. izole
biiyiime hormon eksikligi olan 193 vakanin % 8.8’inde,
coklu hipofizer hormon eksikligi olan 43 vakanin %
34.9’unda, hipogonadotroik hipogonadizmli 17 vaka-
nin % 5.9’unda, idiyopatik puberte gecikmesi diigii-
niilen 5 vakanin % 40’1nda, erken puberte tanisi alan
47 vakanin % 4.2’sinde bos sella sendromu saptan-
mistir. Bu bulgulardan yolla ¢ikilarak yazar bos sella
sendromunun hipotalomik-hipofizer bozuklugu olan
cocuk ve adolesan yag grubunda ve 6zellikle de ¢coklu
hipofizer hormon eksikligi olan grupta ¢okta ender
olmadigin1 vurgulamigtir @. Bu vaka raporumuzda
sellar bolgeye belirgin herniasyon bulgusu gozlen-
mesine ragmen, bos sella sendromuna eglik eden
yalnizca hipogonadotropik hipogonadizm bulgusu
mevcuttu. Diger hipofiz hormon diizeylerinde su ana
kadar herhangi bir patoloji saptanmamustir. Ayrica,
literatiirde bos sella sendromu vakalarmin % 1.6-
16’sinda gérme alaninda bozukluklarimin olabilecegi
bildirilmektedir ©¢!». Bu vakamizin yapilan gorme
alan muayenesi normal olarak saptanmuisgtir.

Bos sella sendromunda tedavi yaklasimi etiyolojik
nedene ve klinik bulgulara gore cerrahi ve klinik
izlem olarak iki baglikta toplanabilir. Bas agrisi, papil
o0demi, gorme bozuklugu, rinore gibi kafai¢i basing
artig1 ile iligkili klinik bulgularm varliginda veya
kafaici basin¢ artisini azaltmaya yonelik medikal
tedavide (acetazolamide, escin) basarisizlik s6z konu-
su ise genellikle trans-sfeonodial cerrahi miidahale
Onerilmektedir ©?. Bu vakamizda yukarida soz edi-
len klinik bulgularin olmamasi nedeniyle cerrahi
miidahale diisiiniilmemistir. Vakaya, yalnizca puber-
tal bulgularin baglanmasi amaciyla dstrojen ve pro-
gesteron tedavisi baglanmigstir. Aralikli olarak hasta-
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nin poliklinik kontrollerinde diger 6n hipofiz hor-
monlarinda gelisebilecek bozukluklar acisindan
kontrolleri yapilmaktadir.

Bu vakada raporu ile, pubertal gecikme bulgular ile
bagvuran hipogonadotropik hipogonadizm tanis1 alan
kiz vakalarda hipofizer goriintiilemenin 6nemini ve
ayirict tanida bos sella sendromunun diigiintilmesi
gerekliligini vurgulamak istedik. Ayrica bu vakalarin
farkl: klinik bulgularla bagvurabileceklerini ve kafai-
¢i basing artigi ile iligkili klinik bulgular géstermeyen
vakalarin cerrahisiz olarak izlenebileceklerini, ancak
olas1 diger hipofiz hormon bozukluklari ac¢isindan
yakin izlemlerinin gerekliligine dikkat ¢cekmek iste-
dik.
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