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Giriþ

Boþ Sella sendromu (BSS); idiyopatik veya
intrakraniyal basýnç artýþý gibi durumlara sekonder
olarak, geniþlemiþ veya deforme olmuþ sella tursikanýn
kýsmen veya tamamen serebrospinal sývý ile dolu
olduðu bir durumdur (1,2). Anatomik olarak da
suprasellar subaraknoid boþluðun  hipofize
kompresyon yaparak intrasellar herniasyonu olarak
tanýmlanýr (3). Çocuklarda nadir olarak görülse de
özellikle hipotalamik hipofizer anormalliklerle
beraberliði bildirilmiþtir (4). BSS primer olarak
anatomik bozukluklara baðlý olabileceði gibi, sýklýkla
herhangibir patoloji olmadan kafa içi basýncýnýn
artmasý ile seyreden  psödotümör serebri  gibi

bozukluklarla beraber  görülebilir (5,6).
BSS�li hastalarda  özellikle psödotümör serebri ile
beraber olanlarda baþ aðrýsý, bulantý, kusma gibi
klinik bulgularýn yanýnda optik kiasmanýn gerilmesine
baðlý bulanýk görme, renkli görmede bozulma, görme
alaný defektleri ve fotofobi gibi görme bozukluklarý
% 20�lere varan oranlarda tanýmlanmýþtýr, ancak; göz
kaslarý ile ilgili kranial sinirlerin tutulmasýna baðlý
þaþýlýk durumuna ulaþabildiðimiz literatürler arasýnda
rastlanýlmamýþtýr (7,8)
Burada 4 yaþýndaki bir erkek olguda saptanan,
çocuklarda nadir görülen BSS ve pseudotümör serebri
 ile iliþkili 6. sinir paralizisi sunulmuþ ve son
literatürler eþliðinde tartýþýlmýþtýr.

Özet

Boþ sella sendromu (BSS) sella tursikanýn beyin omurilik sývýsý ile parsiyel veya tam olarak  dolmasý sonucunda
basýya uðramasý nedeniyle ortaya çýkan ve çocuklarda sýk olarak gözlenmeyen anatomik bir durumdur ve
açýk bir beyin patolojisi olmadan kafa içi basýnç artýþý bulgularýnýn olmasýyla karakterize klinik bir durum
olan psödotümör serebri  ile iliþkili olabilir. BSS�li  ve psödotümör serebrili hastalarda  görsel anormallikler
bildirilmiþtir ancak bu iki durumla iliþkili kranial sinir paralizisine baðlý  þaþýlýk oldukça nadirdir. Burada
kusma, baþaðrýsý ve þaþýlýk nedeniyle hastanemize kabul edilen ve  BSS ve pseudotümör serebriye  sekonder
6. karanial sinir paralizisi  saptanan  4 yaþýndaki erkek hasta sunulmaktadýr.

Anahtar kelimeler: Boþ sella; psödotümör serebri; altýncý sinir paralizisi

Abstract
Sixth cranial nerve paralysis secondary to empty cella syndrome and pseudotumor cerebri

Empty sella syndrome (ESS) which  is uncommon in pediatric patients is an anatomical condition comprising
sella turcica that is partially or completely filled with cerebrospinal fluid (CSF) and it can be associated with
pseudotumor cerebri which is a clinical condition characterized by signs of raised intracranial pressure
occurring in the absence of obvious brain pathology. Visual abnormalities have been reported in patients
with ESS  and pseudotumor cerebri  but strabismus due to cranial nerve paralysis associated with these 2
conditions is very rare. Here, we present a 4 year-old boy who  was admitted to our hospital because of
vomiting, nausea, headache and strabismus and determined  6. cranial nerve paralysis secondary to
pseudotumor cerebri and ESS
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Olgu Sunumu

Öncesinde herhangi bir þikayeti  olmayan dört yaþýnda
erkek hasta bir haftadýr süren bulantý, kusma ve baþ
aðrýsý þikayeti ile hastanemize getirildi. Hikayesinden
baþaðrýsý ve kusmasýnýn sabahlarý daha þiddetli olduðu
ve  yakýn zamanda herhangi bir  enfeksiyon
geçirmediði ve ilaç kullanmadýðý öðrenildi. Hastanýn
özgeçmiþ ve soygeçmiþinde  özellik  yoktu. Fizik
muayenesinde vücut aðýrlýðý 18 kg (75. persentil),
boy 109 cm (95. persentil), kan basýncý 110/70 mmHg,
nabýz 88/dakika ve solunum sayýsý 22/dakika idi.
Yapýlan nörolojik muayenesinde sol göz laterale
bakýþta kýsýtlýlýk (Þekil 1), fundoskopik muayenesinde
bilateral papil ödemi saptanan ve lateralize edici
muayene bulgusu olmayan hastanýn diðer sistemik
muayene bulgularý normaldi. Laboratuvarýnda tam
kan sayýmý, biyokimya testleri,  tiroid fonksiyonlarý
ve hipofiz fonksiyonlarýný deðerlendirmek için
gönderilen kortizol ve adrenokortikotropik hormon
(ACTH) düzeyleri normal olarak  bulundu. Takipte
büyüme hormonu uyarý testi yapýlmasý planlandý.
Çekilen kraniyal manyetik rezonans görüntülemesinde
(MRG) empty sella ile uyumlu görünüm saptandý
(Þekil 2).

Þekil 1: Olguda saptanan 6. kranial sinir paralizisine
baðlý sol gözde laterale bakýþ kýsýtlýðý

Þekil 2 : Kranial MRG�de boþ sella grünümü

Hastada öykü, fizik muayene, laboratuvar incelemeleri
ve görüntüleme yöntemleri ile psödotümör serebri
ve buna sekonder BSS olabileceði düþünüldü. Hastaya
taný ve tedavi amaçlý  lomber ponksiyon yapýldý.
Beyin omurilik sývýsý  (BOS)  giriþ basýncý 300
mmH2O olarak saptandý ve yaklaþýk 10 mlc BOS
boþaltýmý sonrasýnda çýkýþ BOS basýncý 80 mmH2O
ölçüldü. Alýnan BOS�un direkt bakýsýnda hücre
görülmezken, BOS protein ve þekeri normal sýnýrlarda
idi. Viral ve sitolojik incelemelerde patoloji
saptanmadý. Görme fonksiyonunu deðerlendirmek
amaçlý yapýlan Flash visual evoked potentiel sonuçlarý
normal olarak deðerlendirildi. Kranial venografisi
planlanan ve BOS boþaltýmý sonrasýnda kliniðinde
belirgin  iyileþme gözlenen hasta poliklinik takibine
alýndý.

Tartýþma

BSS çocuklarda nadir saptanan bir durum olarak
bilinse de, yapýlan çalýþmalarda deðiþik nedenlerle
tetkik edilen 1- 18 yaþ arasý çocuklarda % 1-58 gibi
oranlarda görüldüðü bildirilmiþtir. (1,3,4). Ancak
genelde hipotalamik hipofizer veya nörolojik
bozukluklar gibi belli bir hastalýðý olan çocuklarýn
kraniyal görüntülemelerinde tesadüfen saptandýðý
için çocuklarda gerçek insidans belli deðildir. BSS,
primer veya sekonder olabilir. Primer form  idiyopatik
olarak ta adlandýrýlýrken, sekonder form   hipofiz
cerrahisi, dopamine agonistleri ile tedavi ve
psödotümör serebri gibi durumlarla iliþkilendirilmiþtir
(3,9). Psödotümör serebri; ;etyolojisinde endokrin
sorunlar, obesite, bazý ilaçlar ve sinus trombozu gibi
durumlarýn rol oynadýðý; kafa içi kitle, obstrüktif
hidrosefali ve enfeksiyon olmaksýzýn kafa içi
basýncýnýn artmasý olarak tarif edilmektedir ve
genellikle baþaðrýsý, papilla ödemi ve intrakranial
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basýnç artýþý belirtileri gibi klinik bulgular gösterir
(10). Kraniyal tomografi ve MRG ile kafa içi basýnç
artýþýna yol açan nedenler ayýrt edildikten sonra lomber
ponksiyonla taný konulur.
Olgumuzda MRG bulgularý ile BSS tanýsý konduktan
sonra; bulantý, kusma ve baþaðrýsý gibi klinik
bulgularýn olmasý ve BSS�yi açýklayacak baþka bir
neden olmamasý nedeniyle psödotümör serebri ve
buna sekonder BSS düþünülmüþtür. BSS ve
psödotümör serebri birlikteliði literatürde sýkça
bildirilmiþtir. Costigan ve arkadaþlarýnýn yaptýðý bir
çalýþmada (2);  boþ sella saptanan 4 pediatrik vakanýn
birinde santral puberte prekoks, ikincisinde
psödotümör serebri, üçüncüsünde bromokriptin
tedavisi sonrasý sekonder boþ sella sendromu ve
dördüncüsünde ise herhangi bir patoloji
saptanamamýþtýr. Baþka  bir çalýþmada ise primer boþ
sella sendromu ile birlikte psödotümör serebri
bulgularý olan 8 hasta bildirilmiþtir (11)  .
Yapýlan lomber ponsiyon sonucu BOS basýncýnýn
artmýþ bulunmasý ile beraber baþka patoloji
saptanamamasý tanýmýzý desteklemiþtir. Psödotümör
serebri tedavisinde öncelikle predispozan faktörlerin
eliminasyonu, asetazolamid, furosemid ve boþaltýcý
lomber ponksiyonlar uygulanmaktadýr. Olgumuzda
da sadece boþaltýcý lomber ponksiyon ile klinikte
düzelme saðlanmasý tanýmýzý desteklemektedir.
BSS ister primer, ister pseudotümör serebri gibi bir
nedene baðlý olsun olgularda kiasmadaki gerilme
veya kiasmal damarlara basý nedeniyle bulanýk görme,
görme alaný defektleri, renkli görmede bozulma ve
fotofobi gibi görme fonksiyonu ile ilgili bozukluklara
neden olabilmektedir (7,8,12). BSS saptanan
çocuklarda da %6 oranýnda görme bozukluklarý
bildirilmiþtir (7). Bizim olgumuzda görme fonksiyonu
ile ilgili bir patoloji saptanamazken, sol gözde 6. sinir
paralizisine baðlý þaþýlýk tespit edilmiþtir. Muhtemelen
BSS ve psödotümör nedeniyle oluþan basýya baðlý
olduðunu düþündüðümüz bu bulgu ile ilgili literatür
bilgisine ulaþabildiðimiz literatürlerde rastlayamadýk.
BSS�li olgularda çocukluk yaþ grubunda puberte
prekoks, diabetes insipitus, büyüme hormonu
eksikliði, panhipopitüitarizm gibi  endokrin
anormalliklere  sýk rastlanýlmaktadýr (3,8,13).  Biz
olgumuzun tiroid hormonu ve kortizol düzeylerini
normal saptadýk. Büyüme hormonu ve pubertal
deðerlendirme ile diðer endokrin fonksiyon
deðerlendirmeleri için yakýn takibe almayý planladýk.
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