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Puberte Gecikmesinin Bir Nedeni: Boş Sella Sendromu
  
On dört yaşında kız hasta meme gelişiminin olmaması ve 
adet görmeme nedeniyle başvurdu. Bazal hormonal değer-
lendirme sonuçları hipogonadotropik hipogonadizm ile 
uyumluydu. Over ve uterus volümleri prepubertal boyutlar-
da ve karyotipi 46 XX olarak saptandı. Hipogonadotropik 
hipogonadizm etiyolojisi nedeniyle yapılan hipofiz görün-
tülemesinde boş sella saptandı. Bu vaka sunumu ile puber-
te gecikmesiyle başvuran kız hastalarda hipogonadotropik 
hipogonadizm ayırıcı tanısında özellikle boş sella sendro-
mu olmak üzere organik patolojilerin göz önüne alınması 
gerekliliğini ve bu vakalarda görüntüleme çalışmalarının 
önemini vurgulamak istedik.
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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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Kız vakalar 13 yaş, erkek vakalar 14 yaşına girmele-
rine rağmen, ikincil cinsiyet karakterlerinin gelişme-
mesi gecikmiş puberte olarak tanımlanmaktadır. 
Gecikmiş pubertenin en sık nedenlerini yapısal gecik-
me, genetik defektler ve hipotalomo-hipofizer bozuk-
luklar oluşturmaktadır. Gecikmiş puberte kızlarda 
enderdir ve toplumda görülme oranı % 2,5 olarak 
bildirilmektedir (1). Kızlarda gecikmiş pubertenin en 
sık nedeni organik patolojiler iken, erkeklerde en sık 
neden yapısal puberte gecikmesidir (2).

Empty sella sendromu çocukluk çağında ender olarak 
görülür (3). Hipofiz bezine bası sonucu hipofiz hor-
monlarının salınımını etkileyerek endokrin bozuk-
luklara yol açan anotomik bir patolojidir (4). Bu vaka 

sunumunda primer amonere ve ikincil cinsiyet karak-
terlerinin gelişmemesi nedeniyle hipogonadotropik 
hipogonadizm tanısı alan ve etiyolojiye yönelik yapı-
lan tetkikleri sonucu boş sella sendromu tanısı alan 
14 yaşında bir kız vaka sunulmuştur. 

VAKA

On dört yaşında kız hasta âdet görmeme ve meme 
gelişiminin olmaması nedeni ile çocuk endokrin 
polikliniğimize başvurdu. Hastanın öyküsünden bu 
yakınmalarına eşlik eden baş ağrısı, bulantı, kusma, 
çok su içme, sık idrara çıkma, kabızlık, görme ve 
koku almasında ve öncesinde geçirilmiş bir travma, 
aşırı egzersiz yapma, kronik ilaç kullanımı ve bilinen 
bir hastalık öyküsünün olmadığı öğrenildi. Soy-
geçmişinde anne ve baba arasında akrabalık yoktu ve 
annenin menarş yaşının 12 olduğu öğrenildi. Anne 
boyu 151 cm, baba boyu 160 cm ve hastanın hedef 
boyu 149 cm (SDS:-2,16) olarak saptandı. Fizik 
muayenesinde, vücut ağırlığı: 55 kg (50-75 P), boy: 
151 cm (3-10 P) idi. Kemik yaşı, Greulich-Pyle atla-
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sına göre 11 yaş ile uyumlu olarak saptandı. Pubertel 
gelişimi tannere göre değerlendirildiğinde meme ve 
pubik gelişimi evre 1 ile uyumlu olarak saptandı. 
Diğer fizik muayene bulguları normal olarak saptan-
dı. Laboratuvar incelemesinde, tam kan sayımı, 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-
nırken, FSH (0.25 mIU/mL), LH (0.13 mIU/mL) ve 
estrodiol (3 pg/mL) değerleri düşük ve çöliyak ente-
roptatisi açısından bakılan antikorlar negatif olarak 
saptandı. Görme alan muayenesi normal olarak 
değerlendirildi. Laboratuvar bulgulara göre hipogo-
nadotropik hipogonadizm düşünülen vakaya LHRH 
testi yapıldı ve prepubertal yanıt (zirve LH: 0.62 
mIU/mL, zirve FSH: 2.73 mIU/mL) alındı. Pelvik 
ultrasonografik (USG) incelemesinde overlerin izlen-
mediği ve uterusun hipoplazik olduğu görüldü. 
İzlemde tedavi altında iken (oral östrojen ve proges-
teron alırken), yinelenen pelvik USG’de sağ over 
22x12x10 mm, sol over 26x9.5x10.5 mm, uterus 
48x21.8x32 mm olarak ölçüldü. Karyotip analizi 
46,XX olarak saptandı. Hipogonadotropik hipogona-
dizm etiyolojisine yönelik olarak yapılan hipofizer 
MRI’ında suprasellar sistern sella kavitesi içerisine 
invajine olmuş, hipofiz anterior gland parankimi 
önemli derecede incelten ve hipofiz anterior gland 
yüksekliğini 1 mm civarına düşüren boş sella ile 
uyumlu görüntü saptandı (Resim 1). Hipofizer bölge-
deki bası nedeniyle yapılan ön (ACTH: 9.42 pg/mL, 

Kortizol: 19.38 µg/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 örneği osmola-
lite: 672 mmol/L) hormon tetkikleri normal olarak 
saptandı. Hastaya pubertesinin başlaması amacıyla 
östrojen tedavisi başlandı. İzlemde hastanın tedavisi-
ne progesteron eklendi ve menarş görmesi sağlandı. 
Hasta şu an tedavisinin 2. yılında olup, boyu 160 
cm’dir (25-50 P) ve izlemde diğer hipofizer hormon-
larda patolojik bozukluğa rastlanmamıştır. 

TARTIŞMA

Boş sella sendromu, çocukluk yaş grubunda suba-
rachnoid mesafenin sella tursika içersine kısmi (par-
siyel) veya tam (komplet) olarak herniye olması 
sonucu ortaya çıkan ve ender olarak görülen anato-
mik bir bozukluktur (5,6). Çocuklardaki prevelansı tam 
olarak bilinmemektedir (7). Temel olarak sellar bölge-
deki diyafram zarının kalıtımsal zayıflığı veya aralık-
lı veya kronik olarak artan kafaiçi basınca bağlı ola-
rak subarachnoid membranın sella turisikaya herniye 
olması sonucu gelişmektedir (primer boş sella send-
romu) (5,8,9). Bunun dışında, cerrahi, radyoterapi ve 
medikal tedaviler sonrası, hipofizer yapıdaki vaskü-
ler ve tümoral oluşumların (hipofizer adenomun 
spontan nekrozu) bu bölgedeki anotomik yapıyı boz-
ması sonrası da gelişebileceği rapor edilmektedir 
(sekonder boş sella sendromu) (6,8). Bu vakamızda boş 
sella sendromunun kalıtımsal diyafram zayıflığına 
bağlı geliştiği düşünülmüştür. Çünkü vakamızda 
kafaiçi basınç artışını düşündürür klinik bulgular (baş 
ağrısı, kusma, görme sorunu vb.) ve etiyolojiden 
sorumlu yukarıda bahsedilen diğer faktörler saptan-
madı.

Boş sella sendromu gelişen vakalardaki klinik bulgu-
ları oldukça farklılık göstermektedir (6,9). Boş sella 
sendromuna neden olan etiyolojik faktörlere bağlı 
olarak (baş ağrısı, bulantı, kusma, görme bozuklukla-
rı ve travmaya bağlı olmayan rinore) klinik bulgular 
gelişebileceği gibi, hipofizer basıya bağlı endokrin 
bozukluklarda (hiperprolaktinemi, hipopituitarizm, 
santral diyabetes insipidus, hipotalemik hipotiroi-
dizm, ACTH hipersekresyonu) gözlenebilmektedir 
(6,8-11). Herniye olan suabarachnoid alanın derecesi ile 
klinik bulguların korele olmadığıda belirtilmekte-
dir (8). De Marinis ve ark. (6) yaptıkları erişkin çalış-
masında boş sella sendromu tanısı alan vakaların 

Resim 1. Hipofizer MRI görüntülemede boş sella görünümü ve 
ön hipofiz yüksekliğinin belirgin olarak inceldiği görülmekte-
dir.
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% 18.7’sinde (40/213 vaka) hipofizer endokrin 
bozuklukların eşlik ettiği görülmüştür. Cacciari ve 
ark. (4) yaşları ortalama 12.7 yıl olan ve olası 
hipotalomo-hipofizer bozukluğu olan 339 vakanın % 
10.9 (37 vaka) boş sella sendromu saptanmıştır. İzole 
büyüme hormon eksikliği olan 193 vakanın % 8.8’inde, 
çoklu hipofizer hormon eksikliği olan 43 vakanın % 
34.9’unda, hipogonadotroik hipogonadizmli 17 vaka-
nın % 5.9’unda, idiyopatik puberte gecikmesi düşü-
nülen 5 vakanın % 40’ında, erken puberte tanısı alan 
47 vakanın % 4.2’sinde boş sella sendromu saptan-
mıştır. Bu bulgulardan yolla çıkılarak yazar boş sella 
sendromunun hipotalomik-hipofizer bozukluğu olan 
çocuk ve adolesan yaş grubunda ve özellikle de çoklu 
hipofizer hormon eksikliği olan grupta çokta ender 
olmadığını vurgulamıştır (4). Bu vaka raporumuzda 
sellar bölgeye belirgin herniasyon bulgusu gözlen-
mesine rağmen, boş sella sendromuna eşlik eden 
yalnızca hipogonadotropik hipogonadizm bulgusu 
mevcuttu. Diğer hipofiz hormon düzeylerinde şu ana 
kadar herhangi bir patoloji saptanmamıştır. Ayrıca, 
literatürde boş sella sendromu vakalarının % 1.6-
16’sında görme alanında bozukluklarının olabileceği 
bildirilmektedir (6,12). Bu vakamızın yapılan görme 
alan muayenesi normal olarak saptanmıştır.

Boş sella sendromunda tedavi yaklaşımı etiyolojik 
nedene ve klinik bulgulara göre cerrahi ve klinik 
izlem olarak iki başlıkta toplanabilir. Baş ağrısı, papil 
ödemi, görme bozukluğu, rinore gibi kafaiçi basınç 
artışı ile ilişkili klinik bulguların varlığında veya 
kafaiçi basınç artışını azaltmaya yönelik medikal 
tedavide (acetazolamide, escin) başarısızlık söz konu-
su ise genellikle trans-sfeonodial cerrahi müdahale 
önerilmektedir (6,9). Bu vakamızda yukarıda söz edi-
len klinik bulguların olmaması nedeniyle cerrahi 
müdahale düşünülmemiştir. Vakaya, yalnızca puber-
tal bulguların başlanması amacıyla östrojen ve pro-
gesteron tedavisi başlanmıştır. Aralıklı olarak hasta-

nın poliklinik kontrollerinde diğer ön hipofiz hor-
monlarında gelişebilecek bozukluklar açısından 
kontrolleri yapılmaktadır.

Bu vakada raporu ile, pubertal gecikme bulguları ile 
başvuran hipogonadotropik hipogonadizm tanısı alan 
kız vakalarda hipofizer görüntülemenin önemini ve 
ayırıcı tanıda boş sella sendromunun düşünülmesi 
gerekliliğini vurgulamak istedik. Ayrıca bu vakaların 
farklı klinik bulgularla başvurabileceklerini ve kafai-
çi basınç artışı ile ilişkili klinik bulgular göstermeyen 
vakaların cerrahisiz olarak izlenebileceklerini, ancak 
olası diğer hipofiz hormon bozuklukları açısından 
yakın izlemlerinin gerekliliğine dikkat çekmek iste-
dik.
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