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Olgu Sunumu

Case Report

HiPOFiZ SAPI KESILME SENDROMU MR GORUNTULEME
BULGULARI: UC OLGU SUNUMU

MR Imaging Findings of Pituitary Stalk Interruption Syndrome: Report of Three Cases

Adem YOKUS!, Sercan OZKACMAZ2
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0z

Hipofiz sap1 kesilme sendromu (HSKS), hipofiz glandiin nadir
bir konjenital anomalisidir. HSKS pituiter stalk yoklugu veya
ince olmasi, ektopik posterior hipofiz glandi ve hipoplastik veya
aplastik anterior hipofiz gland: triad1 ile karakterize bir antitedir.
Klinik olarak ortaya c¢ikist hormonal eksikliklerin derecesine
baglhidir ve semptomlar yasa bagli olarak degisiklik
gostermektedir. Bu izole biiyiime hormonu eksikligi olabilecegi
gibi multipl 6n hipofiz hormon yetmezligi olarak da karsimiza
cikabilmektedir. Bu sendrom hipofizer yetmezlik olan ¢ocuklarin
degerlendirilmesinde manyetik rezonans goriintiilemenin yaygin
kulanim1  sonrasi rezonans

tammlanmigtir.  Manyetik

goriintiilemenin ~ kullanimi ~ ile  hastaligm  erken tanisi
kolaylagmustir. Erken tani ve tedavi ile bu nadir hastaligin boy
kisalig1 gibi kalici etkileri 6nlenebilir. Bu yazida, boy kisaligi ve
gecikmis puberte sikayeti olan ti¢ olgu, manyetik rezonans

goriintiileme (MRG) bulgular1 ile birlikte sunulmugtur.

Anahtar Kelimeler: Hipofiz sapz, boy kisaligi, hipofizer yetmezlik

ABSTRACT

Pituitary stalk interruption syndrome (PSIS) is a rare congenital
abnormality of the pituitary gland. PSIS is an entity that is
characterized by thin or absent pituitary stalk, ectopic posterior
pituitary and hypoplastic or aplastic anterior pituitary gland
triad. Clinical presentation depends on the extent of the
hormonal deficiencies and symptoms vary according to age.
PSIS is associated with various pituitary endocrin deficiencies,
which may be isolated growth hormone deficiency or multiple
anterior pituitary hormone deficiencies. This syndrome was
defined after the widespread use of magnetic resonance imaging
in the evaluation of children with pituitary insufficiency. Early
diagnosis of the disease was facilitated by the use of magnetic
resonance imaging. With early diagnosis and treatment,
permanent effects such as short stature of this rare disease can
be prevented. In this report, three cases with short stature and
delayed puberty were presented with magnetic resonance
imaging (MRI) findings.
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GIRIS
Hipofiz sap:t kesilme sendromu (HSKS) hipofiz
glandimin nadir bir konjenital anomalisi olup, anterior
pituiter yetmezlikten sorumludur. Pituiter stalk
yoklugu veya ince olmasi, ektopik posterior hipofiz
gland1 ve hipoplastik veya aplastik anterior hipofiz
gland1 triadi ile karakterizedir (1). HSKS farkli
derecelerde pituiter hormon eksikligine neden olup,
bu izole bitytime hormonu (BH) eksikligi olabilecegi
gibi ¢oklu 6n hipofiz hormon eksikligi olarak da
karsimiza  ¢ikabilmektedir. ~ Posterior  hipofiz
fonksiyonlar1 genellikle normaldir. Prevalansi kesin
olarak bilinmemekle beraber 0.5/1.000.000 olarak
tahmin edilmektedir (2). Olgularin klinigi tam
aldiklar1 yasa bagli olarak degismektedir. Neonatal
donemde neonatal hipoglisemi, uzamis yenidogan
sarith@ ve kriptorsidizm iken; ¢ocukluk ¢agi ve
adolesan donemde boy kisaligi  karakteristik
bulgudur. Klinik bulgulardan yararlanarak HSKS’den
stiphelenilebilir, ancak manyetik rezonans
goriintiilleme (MRG) kesin bir tani1 saglayabilir (2).
Bu yazida, Klinik ve radyolojik bulgulari esliginde ii¢

olgu sunulmus ve HSKS tartigilmustir.

OLGULAR

OLGU 1:

Boy kisaligi ve gecikmis puberte sikayeti ile
hastanemiz  ¢ocuk  endokrinoloji  poliklinigine
bagvuran 12 yasindaki erkek olgu yapilan
tetkiklerinde biiyiime hormonu eksikligi saptanmig
olup, Hipofiz MR tetkiki i¢in boliimiimiize refere
edilmistir. Fizik bakida boy: 132 cm, kilo: 24 kg
olciildii. Hastanin yapilan tetkiklerinde ayrica Tiroid
stimiilan hormon (TSH): 0.053 (N: 0.27-4.2 ulU) ve
somatomedin-C: 34.2 (N: 55-327 ng/ml) normalden
diisiik, prolaktin: 32,9 (N: 4.6-29.9 ng/dl) normalden
yiiksek saptandi.

Diger laboratuar bulgulari normaldi. Kemik yasi el
bilek grafisine gore 9 yas ile uyumluydu. Aksiller ve
pubik killanma izlenmedi (Tanner Evre 1). Olgunun
yapilan hipofiz MR tetkikinde anterior hipofiz gland:
normal lokalizasyonda olup boyutlar1 normalden
kiigiik, gland yiksekligi 3 mm Olgilmiistiir.
Norohipofiz infundibuler reses seviyesinde TI1A
serilerde hiperintens goriiniimle Kkarakterize nodiil

seklinde ektopik yerlesimlidir. Infundibuler stalk

izlenmemistir (Resim 1A, 1B).

Resim 1A: T1 agirlikh sagital goriintiide parasagital
diizeyde normal lokalizasyonda boyutu azalmis
anterior hipofiz izlenmektedir (ok).

Resim 1B: T1 aguilikli koronal goriintiide ektopik

yerlesimli norohipofiz  goriilmekte (0k), ancak

infundibular stalk izlenmemistir.
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OLGU 2:

Boy kisalig1 gikayeti olan 10 yagindaki erkek olgu
hastanemiz  ¢ocuk  endokrinoloji  poliklinigine
bagvurmustur. Yapilan fizik bakida boy: 118 cm,
kilo: 20 kg olgiildii. Hastanin yapilan tetkiklerinde
TSH: 0.043 (N: 0.27-4.2 ulU), serbest T4: 9.4 (N: 12-
22 pmol/l), serbest T3: 2.7 (N: 3.1-6.8 pmol/l) ve
Somatomedin-C: 32.1 (N: 55-327 ng/ml) normalden
diigiik, Prolaktin: 22.9 (N: 4.6-29.9 ng/dl) normal
simirlarda  saptandi.  Diger laboratuar bulgular
normaldi. Kemik yas1 el bilek grafisine gore 7 yas ile
uyumluydu. Aksiller ve pubik killanma izlenmedi
(Tanner Evre 1). Olgunun yapilan hipofiz MR
tetkikinde  anterior  hipofiz  glandi  normal
lokalizasyonda olup boyutlar1 normalden kiigiik,
gland yiiksekligi 2.3 mm Ol¢iilmiistiir. Norohipofiz
infundibuler reses seviyesinde T1A serilerde
hiperintens goriiniimle karakterize nodiil seklinde
ektopik yerlesimlidir. Infundibuler stalk belirgin
incelmis olup, orta segmentte izlenmemistir (Resim
2A, 2B).

RESIM 2A

Resim 2A: T1 agirlikh sagital gorintiide midsagital
diizeyde normal lokalizasyonda boyutu azalmis
anterior hipofiz (mavi ok) ve ektopik yerlesimli

hiperintens norohipofiz izlenmektedir (kirmizi ok).

Resim 2B: T1 agirlikli koronal goriintiide ektopik

yerlesimli norohipofiz  goriilmekte (0k), ancak
infundibular stalk belirgin incelmis ve orta kesimde

izlenmemektedir.

OLGU 3:

Boy kisaligi ve gecikmis puberte sikayeti olan 14
yasindaki erkek olgu hastanemiz ¢ocuk endokrinoloji
poliklinigine bagvurmustur. Yapilan fizik bakida boy:
135 cm, kilo: 32 kg ol¢iildii. Hastanin yapilan
tetkiklerinde TSH: 2.02 (N: 0.27-4.2 ulU), serbest
T4: 13 (N: 12-22 pmol/l), serbest T3: 3.5 (N: 3.1-6.8
pmol/l) normal degerlerde saptandi. Somatomedin-C:
37.9 (N: 55-327 ng/ml), LH 0.673 (N: 1.7-8.6
mlU/ml), total testosteron: 0.067 (N: 2.84-8.0 ng/ml)
normalden digiik, FSH:2.62 (N: 1.5-12.4 mlU/ml)
normal olarak tespit edildi. Prolaktin: 18.4 (N: 4.6-
29.9 ng/dl) normal sinirlarda saptandi.  Diger
laboratuar bulgularinda 6zellik saptanmadi. Kemik
yast el bilek grafisine gore 12 yas ile uyumluydu.
Aksiller ve pubik killanma izlenmedi (Tanner Evre
1). Olgunun yapilan hipofiz MR tetkikinde anterior
hipofiz gland1 normal lokalizasyonda olup boyutlart
normalden kiiciikk, gland yiiksekligi 3.3 mm
Olglilmistir.  Norohipofiz  infundibuler  reses
seviyesinde T1A serilerde hiperintens goriiniimle

karakterize nodiil seklinde ektopik yerlesimlidir.
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Infundibuler stalk belirgin incelmistir (Resim 3A,
3B).

RESIM 3A

Resim 3A: T1 agirlikh sagital goriintiide midsagital
diizeyde normal lokalizasyonda boyutu azalmig
anterior hipofiz (mavi ok) ve ektopik yerlesimli

hiperintens norohipofiz izlenmektedir (kirmizi ok).

Resim 3B: T1 agulikli koronal goriintiide

infundibular ~ stalk  belirgin  incelmis  olarak

izlenmektedir (ok).

TARTISMA

HSKS, ilk kez 1987 yilinda Fujisawa ve ark.
tarafindan tanimlannus hipofiz glandinin  nadir
goriilen Konjenital bir anomalisidir (3). Klasik triads;
pituiter stalkin yoklugu veya ince olmasi, ektopik
posterior hipofiz glandi ve hipoplastik veya aplastik
anterior hipofiz gland1 ile karakterizedir. HSKS
erkeklerde daha sik gorillmekte olup erkek/kadin
oran1 farkli ¢alismalarda 2.3 ve 6.9/1 arasinda
bildirilmigtir (1). Ortalama tani yas1 4-9 olarak
belirtilmistir (4). HSKS patogenezi net olarak
bilinmemektedir. Etiyolojide diisiiniilen hipotezlerden
biri, makat gelis basta olmak tizere travmatik doguma
baglh stalkin kesilmesi sonucu proksimal aksonlarin
hipertrofisi ve reorganizasyonuna bagli olarak
ektopik posterior hipofize neden oldugunu 6ne siiren
travmatik hipotezdir (4). Ancak HSKS ile birlikte
goriilebilen septooptik displazi, corpus kallozum
disgenezisi gibi malformasyonlarn  ve ailesel
formlarmin bulunmasi etiyolojide organogenezisten
sorumlu genetik degisikliklerin etkili olabilecegini
diistindiirmiistiir. Bazi HSKS olgularinda HESX1,
LHX4, SOX3 ve PROKR2 gen mutasyonlar
saptanmustir (2,5,6).

Klinik prezentasyon tani aninda yasa bagl olarak
degismektedir. ~ Neonatal  donemde  neonatal
hipoglisemi, uzamis yenidogan sariligi, mikropenis
ve kriptorsidizm iken; cocukluk ve adblesan donemde
boy kisalig1 karakteristik bulgudur. Ayrica olgularda
hipotiroidi gibi diger hormon eksiklikleri de eslik
edebilir. Pitiiter stalk defekti nedeniyle prolaktinin
dopaminerjik inhibisyonu bozuldugundan
hiperprolaktinemi goriilebilmektedir (4). Cin’de 55
hasta iizerinde yapilan bir c¢alismada hormonal
eksiklik prevalanst biiylime hormonu igin %100,
gonadotropinler igin %95.8, kortikotropin i¢in %81.8
ve TSH i¢cin %76.3 olarak bulunmustur. Ayni
calisgmada  hiperprolaktinemi  prevalans1  %36.4
bulunmustur (5). Bizim ii¢ olgumuzda da ¢oklu
hormon eksikligi mevcut olup, bir olgumuzda

prolaktin normalden yiiksek saptandi.
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HSKS’nin MRG bulgular1 aplazik veya hipoplazik
anterior hipofiz, median eminens diizeyinde ektopik
yerlesimli posterior hipofiz ve pituiter stalk yoklugu
veya ince olmasimi icermektedir (2, 5, 7). Mevcut
bulgular HSKS tamsimin  Kkesin olarak tespit
edilmesini saglayabilir. Bizim ii¢ olgumuzda da
anterior hipofiz hipoplazikti, posterior hipofiz median
eminens diizeyinde ektopik yerlesimliydi. Pituiter
stalk ilk olgumuzda tamamen yoktu, ikinci
olgumuzda belirgin incelmis ve orta segmentte
parsiyel olarak izlenmedi, tgiincii olgumuzda ise

belirgin incelmis olarak izlendi.

Nadir goriilen bir durum olan HSKS, yeteri kadar
taninmadigindan hastalar genellikle idiopatik biiyiime
hormonu eksikligi tanis1 almaktadirlar. Boy kisaligi,
gelisme geriligi ve gecikmis puberte gibi biiyiime
hormonu eksikligi 6n tanili olgularda ayirici tanida
HSKS akilda tutulmalidir. Hastalar ¢oklu hormon
eksikligi yoniinden aragtirilmali, erken teshis ve eslik
edebilecek santral sinir sistemi patolojileri yoniinden

MR goriintiilemeden yararlanilmalidir.

Cikar Catismasi: Yazarlar finansal destek veya cikar

catigsmasi bildirmemistir.
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