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Ectopic neurohypophysis
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Ozet

Bu olgu sunumunda gelisme geriligi ve blylme hormonu eksikligi ile izlenen bes yasinda bir erkek ¢ocukta hipofiz hipoplazisi ile birlikte sap-
tanan ektopik nérohipofize ait yiksek sinyal yogunlugunun manyetik rezonans gorintileme (MRG) &zelliklerini sunduk. Manyetik rezonans
gdrintileme hipotalamo-hipofizer yoldaki anatomik ayrintilan gésteren ve blytime hormonu eksikligi bulunan ektopik nérohipofizli gocuklarda
hipofiz sapinin ve 6n hipofiz bezinin degerlendiriimesinde tercih edilen gériintlileme yéntemidir. (Ttirk Ped Ars 2007, 42: 80-1)
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Summary

Pituitary gland abnormalities of the hypothalamo-hypophyseal axis during childhood are frequently associated with pituitary deficiency. We
present a 5-year-old boy with growth retardation with the diagnosis, hypoplasia of hypophysis and the presentation of ectopic neurohy-
pophysis without any anterior pituitary hormone deficiency. Magnetic resonance imaging is the modality to study the anatomical details of the
pituitary hypothalamic region and the relationship between the visibility of the pituitary stalk and anterior pituitary function in growth hormone-

deficient children showing ectopic neurohypophysis. (Turk Arch Ped 2007; 42: 80-1)
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Giris

Normal hipofiz bezinde, arka bélge T1A sekanslarda
yagh dokuya benzer yiksek sinyal yogunlugu gosterir.
Ektopik nérohipofiz manyetik rezonans goérinttlemede
(MRG) belirgin bulgulari ile taninabilir. Gorlintlileme ¢alis-
malarinda belirgin olarak hipofiz bezinin arka bdlgesi hi-
potalamusun “median eminensia” seviyesinde izlenir. Bu-
nunla birlikte tek ya da ¢oklu én hipofiz hormon eksikligi
gosteren ancak “diabetes insipidus” bulgular tagimayan
olgularda ektopik nérohipofiz s6z konusu olabilir.

Olgu

Bes yasinda boy kisaligi ve gelisme geriligi yakinmala-
r ile cocuk poliklinigine getirilen erkek hastanin yapilan 6l1-
¢Umlerinde boyu 95,4 cm, boy sapmasi -3,16, boy yasi 3,
kemik yasi 3 olarak saptandi. Oykiisiinde ti¢ yildir biyi-
mesinin yavas oldugu dikkat gceken hastanin blyime hizi
0 cm/6 ay idi. Genetik hedef boyu 171,8 cm olan hasta-
nin, 6ngdrilen hedef boyu 158,1 cm olarak hesaplandi.
Laboratuvar incelemesinde tepe blyime hormonu di-

zeyleri L-dopa testinde 0,46 ng/ml, insllin uyarimli hipog-
lisemi testinde 0,54 ng/ml saptandi. Bu bulgularla hasta-
da organik tam buyidme hormonu eksikligi tanisi konuldu.
Hastada gercgeklestirilen MRG’de nérohipofize ait sinyal
yogunlugunun normal yerinde olmadig, sajital ve koronal
T1A sekanslarda nérohipofize ait sinyalin “median emi-
nensia” seviyesinde oldugu izlendi (Resim 1 a,b). Adeno-
hipofiz hipoplazik olarak &lglldi. Bu bulgularla hastaya
hipofizer hipoplazi ve ektopik ndrohipofiz tanisi kondu.
Hastaya tedavi olarak blylime hormonu yerine koyma te-
davisi baglandi. Tedavinin birinci yilinda hastanin boy ka-
zanci 11,1 cm idi.

Tartisma

Hipofiz bezinin arka bélgesi diyensefalonun ndéroektoder-
minden asagi dogru uzanarak gelisir ve stomodeumun asagi
dogru gelisen 6n bolgesi ile biraraya gelerek hipofiz bezini
olusturur. Sinir lifleri hipotalamustan arkaya dogru gelirler ve
hipotalamohipofizer yolu olustururlar. Antidiretik hormon hi-
potalamohipofizer yoldaki hlcrelerden sentez edilir ve néro-
sekretuar granullerde taslyici bir proteine baglanir.
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Resim 1. T1A kesitlerde;

a. Sajital kesitte; hipofiz sapinin ve hipofiz arka kesiminde nérohipofize ait hiperintens sinyal yogunlugundaki artisin izlenmedigi
dikkat cekiyor. Suprasellar bolgede optik kiazmanin distal ucunda ektopik nérohipofize ait yilksek sinyal yogunlugu izleniyor
(siyah ok). Hipofiz bezinde hipoplazi ile uyumlu gériiniim mevcut

b. Koronal kesitte; suprasellar alanda “median eminensia” yerlesiminde ektopik nérohipofize ait yiiksek sinyal yogunlugu dikkat

cekiyor (siyah ok)

Normal hipofiz bezi ve sapi, MRG’de belirgin olarak
gosterilir. T1A sekanslarda arka bolge belirgin ylksek
sinyal yogunluguna sahip olup, yagh dokuya benzer sin-
yal yogunlugu gdsterir ve bu dokudan ayirt edilmesi gii¢
olabilir. Bu 6zelligi nedeni ile 6n boélgeden farklidir (1, 2).
Fujisawa ve ark.larinin (1) belirttigi gibi arka bdlgenin
ylksek sinyal yogunlugunun “diabetes insipidus” hasta-
larda olmadigi ve bu gériiniime antiditiretik hormonlu né-
rosekretuar graniller iceren hipotalamohipofizier yolun
normal igeriginin neden oldugu séylenmektedir. Ektopik
ndrohipofizde nérohipofiz islevi hipofiz sapi kesitinde iz-
lenen ektopik nérohipofiz dokusunun blyikligine baglh-
dir. Kiglk ektopik arka nérohipofiz boélgesi olan bazi
hastalarda kismi “diabetes insipidus” g&zlenebildigi bildi-
rilmektedir (3). Hipofizer clicelik blylme hormonu eksik-
liginin neden oldugu ve kisa boyluluk, gelisme geriligi,
diglerin gikmasinda gecikme, gecikmis iskelet sistemi ge-
lisimi ile belirgin bir hastaliktir. Erkeklerde kadinlardan iki
kat daha sik goérulir. Hormon eksikligi blylime hormonu
ile sinirli olabilir veya cok sayida adenohipofizer veya n6-
rohipofizer hormonlari igerebilir. Goriintileme ¢alismala-
rindaki belirgin &zellikler; hipofiz bezinin ve sellanin hi-
poplazisi ve hacminin azalmis olmasi, hipofiz sapinin
yoklugu veya hipoplazisi ve hipofiz bezinin arka bdlgesi-
nin hipotalamusun “median eminensia” seviyesinde iz-
lenmesi ile belirgin ektopik ndrohipofiz gibi siralanabilir.
Hastamizda ektopik nérohipofiz izlenmekteydi, ancak hi-
pofiz sapi boyutlarn normaldi. Sella boyutlarinda belirgin
azalma izlenmedi. Hipofizer clicelik hastalarinin %40’1 bu

bulgularin tamamini gdsterebilir (5). Bu yelpazedeki has-
talarda genellikle birden fazla hormon eksiklikleri vardir.
Manyetik rezonans gériintileme hipofiz bezinde, 6n hi-
pofizi ve hipofiz sapini glivenilir olarak degerlendiren bir
inceleme ydntemidir. Ektopik nérohipofiz MRG’deki bul-
gulari ile taninabilir. Suprasellar bélgede ‘hot spot’ olarak
isimlendirilen T1A sekanslarda ylUksek sinyal &zellikleri
gOsteren parlak nokta gérinimuine neden olur. Ayirici ta-
nisinda Rathe kleft kisti, tromboze anevrizma, lipoma,
dermoid kist dustnulebilir (5).

Tek veya ¢oklu 6n hipofiz hormon eksikligi gésteren ve
“diabetes insipidus” bulgulan tasimayan olgularda ek-
topik nérohipofiz s6z konusu olabilir ve MRG ile kolayca
taninabilir.
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