Forbes | Med 2020;1(3):96-100
doi: 10.5222 /forbes.2020.24008

Olgu Sunumu / Case Report

Hipofiz Yetmezliginin Nadir Bir Nedeni: Hipofiz Sapi1 Kesinti
Sendromu Ve Manyetik Rezonans Goriintiileme Bulgulari
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Syndrome and Magnetic Resonance Imaging Findings
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Oz

Hipofiz sap1 kesinti sendromu, adenohipofiz hormonlarinin yetmezIligi ile karak-
terize nadir goriilen bir hastaliktir. Klinik prezentasyon genellikle cocukluk cagi
veya ikinci dekadda olur. Hormonal yetmezlik siddeti degiskendir. izole goriile-
bildigi gibi hipofiz disi anomaliler ile birlikte olabilir. Manyetik rezonans goriinti-
leme bulgular hipofiz sapinin yoklugu, adenohipofizin yoklugu veya normalden
kiiclik olmas! ve nérohipofizin yoklugu veya ektopik yerlesimi seklinde kabul
edilmektedir. Hipofiz sap1 varligini ve morfolojisini degerlendirmede kontrastli
inceleme esastir. Klinik bulgularin varliginda hipotalamo-hipofizer bélgenin man-
yetik rezonans goriintileme ile degerlendirilmesi tani icin gereklidir. Erken tani
alan olgular hormon replasmani ile normal yasantilarini siirdiirebilir. Bu makalede
hipofiz sap1 kesinti sendromunu ve manyetik rezonans goriintlileme bulgularini
bir olgu lizerinden sunmay! amagladik.

Anahtar kelimeler: : Hipofiz sap1 kesinti sendromu, hipopitlitarizm, manyetik
rezonans goriintileme

ABSTRACT

Pituitary stalk interruption syndrome is a rare disease characterized by a defi-
ciency of adenohypophyseal hormones. Clinical presentation usually occurs in
childhood or in the second decade of life. The severity of hormonal deficiency is
variable. It may be isolated or be accompanied by extra—pituitary anomalies.
Magnetic resonance imaging findings are considered as an absent pituitary stalk,
absent or smaller adenohypophysis, absent or ectopic neurohypophysis.
Contrast-enhanced imaging is essential in evaluating the presence and morphol-
ogy of the pituitary stalk. In the presence of clinical findings, evaluation of the
hypothalamic—pituitary region using magnetic resonance imaging is necessary
for diagnosis. Early diagnosed cases can maintain their normal lives with hor-
mone replacement. In this article, we aimed to present pituitary stalk interruption
syndrome and its magnetic resonance imaging findings with a case presentation
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GiRiS

Hipofiz bezi uyarici ve engelleyici faktorlerin etkisi
ile yasam icin gerekli cesitli hormonlan salgilar.
Hipofiz bezi tizerindeki esas kontrol hipotalamusta
olup, bunu portal sistemi aracligiyla saglar.
Hipotalamo-hipofizer portal sistemdeki patolojiler
hipofiz bezi fonksiyonlarinda bozukluklara neden
olur. Hipofiz yetmezligi veya hipopittitarizm,
hipofiz hormonlarinin izole veya coklu eksikligi
olarak tanimlanir. Hipofiz sap1 kesinti sendromu
(HSKS) nadir gorilen bir hipofiz yetmezIigi nedeni
olup, prevelansi yaklasik 0,5/100,000 olarak
bildirilmistir'. Cocuklarda biyime ve gelisme
geriligi, hipoglisemi ataklari ve gecikmis puberte
gibi bulgular ile basvuru olabilir. Etiyolojisi net
ortaya konulmamakla birlikte, dogum &ykisu,
genetik ve cevresel faktorler sorumlu tutulur?.
Manyetik rezonans gorintileme (MRG) hipofiz
bezinin goérintiilenmesinde temel yéntem olup,
hipofiz bezine ait cesitli timoral slreclerin ve
yapisal bozukluklarin tani almasini saglar. HSKS’nin
MRG bulgular arasinda adenohipofizin normalden
kicik olmasi veya yoklugu, hipofiz sapinin
yoklugu ve nérohipofizin ektopik yerlesimi veya
yoklugu sayilabilir®#. Bu makaledeki amacimiz, bir
olgu tizerinden HSKS tanisinda MRG bulgularinin
énemini vurgulamaktadir.

OLGU SUNUMU

Bir yasinda erkek olgu cocuk hastaliklar1 poliklini-
ginden santral hipotirodi ve hiperprolaktinemi
nedenini arastirmak adina hipofiz gérintiilemesi
icin radyoloji klinigine konsiilte edildi. Laboratuvar
incelemesinde TSH, T4 ve sodyum degerleri nor-
malden dusiiktl. Ayrica prolaktin hormonunda
yiikseklik saptandi. Oykiisiinden dogumda her-
hangi bir sorun yasanmadig), ancak yenidogan
déneminde uzamis sarihgl oldugu ve ayrica son
zamanlarda kisa siireli jeneralize nobetlerin ortaya
ciktigr 6grenildi. Aile dykiistinde anlamli bir bul-
guya rastlanmadi. Fizik muayenesinde agirlik, boy
ve bas cevresi Olclimleri normal sinirlarda ancak
alt limitler dahilindeydi.

Olguda olasi yapisal anormallikler ve neoplazileri
dislamak adina hipofiz MRG tetkiki gerceklestiril-
di. MRG incelemesi 3T MR cihazinda (Ingenia,
Philips Healthcare, Best, Hollanda), supin pozis-
yonda ve kafa sargisi kullanilarak elde olundu.
Sagital duzlemde T1 ve T2 agirhkli (A), koronal
dizlemde T1 ve T2A, kontrast sonrasi koronal

dizlemde dinamik inceleme ve sagital diizlemde
kontrast madde sonrasi T1 A gorinttler elde olun-
du. Kontrast madde olarak 0.1 mmol/kg’dan
gadoterat meglumin uygulandi. Adenohipofiz
yuksekligi 1,57mm olarak 6l¢culmus olup, norma-
lin altindaydi (Resim 1). Norohipofiz ektopik ola-
rak median eminens diizeyinde saptandi (Resim
2). Hipofiz sapi ise izlenmedi (Resim 3). Timoral
bir lezyon ya da diger orta hat yapilarinda anor-
mallik mevcut degildi.

Resim 1. Sagital T2 agirhklhh manyetik rezonans goriintii-
siinde adenohipofiz normalden kiiciik gériiniimdedir (ok).
Yiiksekligi 1,57mm olarak 6lciilmiistiir.

Resim 2. Sagital T1 agirhkh kontrastsiz manyetik rezonans
goriintiisiinde norohipofiz (ok) median eminens diizeyinde

ektopik olarak yerlesim gosteriyor.
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Resim 3. S‘";gital T1 agirhikhi kontrasth manyetik rezonans
goriintiisiinde hipofiz sap1 izlenmiyor.

Gortintileme bulgularinin katkisiyla olguya HSKS
tanisi koyuldu. Klinik degerlendirme ve hormonal
arastirmalar sonucu kortizol ve ACTH degerlerin-
de de dusiklik saptandi. Olguya 5mg hidrokorti-
zon ve 25 mg levotiroksin tedavileri baslandi.

TARTISMA

HSKS tanist MRG'nin kullanima girmesiyle birlikte
ilk olarak Fujisawa ve ark.? tarafindan 1987 yilinda
tanimlanmistir. Sonraki ¢alismalarda ise bliylime
hormonu eksikligi HSKS olgularinda en sik sapta-
nan hormonal patoloji olarak Dbelirtilmistir'=>~7.
Sonrasinda ise sirastyla TSH, ACTH ve FSH/LH
eksiklikleri yer almaktadir*. Prolaktin salinimi
hipotalamik dopaminerjik inhibisyonla kontrol
edildiginden, bu olgulardaki hipofiz sap:1 defekti-
ne bagh inhibisyonun ortadan kalkmasi hiperpro-
laktinemiye neden olabilmektedir. Bizim olgu-
muzda ise blylime hormonu eksikligi mevcut
degildi. Ancak, MRG bulgulari, eslik eden TSH ve
ACTH dusuklig ile prolaktin yiiksekligi bu tantyi
desteklemekteydi.

Neoplaziler, iskemik strecler, enfeksiydz ve infilt-
ratif hastaliklar, genetik ve iatrojenik nedenler
hipofiz yetmezligine neden olabilecegi gibi bazi
durumlarda etiyoloji ortaya konamamaktadir.
Olgularin yasina goére semptomlar ve hastaneye
basvuru nedenleri degismektedir. Yenidogan
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déneminde hipoglisemi ve uzamis sarilik, ¢cocuk-
luk déneminde bliyime ve gelisme geriligi, ads-
lesan dénemde ise gecikmis puberte baslica
sorunlardir!®,

HSKS etiyolojisinde birkag teori 6ne strdlmustur.
Zor dogum ve makat gelis dykiisti bunlardan biri
olup, dogum sirasinda gelisebilen iskemi ve
mekanik travmanin hipofiz bezi ve sapini etkileye-
bilmesi lizerinde durulmustur?. Orta hat defektle-
rine de neden olabilen embriyogenez sirasinda
néronal migrasyon patolojileri bu teorilerden
biridir®. Genetik olarak ise PROP1, HESX1, PIT1,
LHX3/4, PROKR, TGIF, OTX2, SOX3 ve GPR161
mutasyonlart  sorumlu tutulmustur 241!,
Olgumuzda ise zor dogum &ykisl yoktu ve her-
hangi bir genetik calisma yapilmamisti. Aile Sykii-
siinde ise benzer bir hormonal yetmezlik saptan-
madi.

Korpus kallozum, septum pellusidum, optik sinir
ve akuadukt gibi orta hat yapilarinda HSKS’ye
eslik eden anormallikler goriilebilir. Ancak, bunla-
rin varligl hormonal yetmezlik siddeti ile iliskili
degildir’'2. Ektopik yerlesimli nérohipofiz ise
kendi hormonlarini Giretmeye devam ettiginden
genellikle diabetes insipidus gibi slirecler HSKS’ye
eslik etmez. Olgumuzun goriintiilerinde hipofiz
haricindeki orta hat yapilarinda patoloji yoktu ve
noérohipofiz fonksiyonlarinda bir anormallik sap-
tanmadi.

Gurkan ve ark.? calismalarinda hipofiz sapinin
olmamasi HSKS tanisi icin en énemli belirteg ola-
rak belirtilmistir. Coklu hipofiz hormon eksikligi
olan 23 olgunun incelendigi bir calismada, olgu-
larin 22’sinde hipofiz sap1 saptanmamis, birinde
ise kisa olarak izlenmistir'®. Hipofiz sap1 degerlen-
dirilirken kontrast sonrasi elde olunan goriinttile-
rin incelenmesi Onemlidir. Cinkld kontrastsiz
goriintiilerde saptanamayacak olan hipotalamo —
hipofizer portal damarlar bu sayede belirginlestiri-
lerek ince de olsa bir hipofiz sapinin varlig1 gorsel-
lestirilir>!'4. Hipoplazik veya kesintili hipofiz sapini
gostermede kontrastli incelemenin yani sira T2
agirhigr gugclendirilmis 3 boyutlu gradiyent eko
sekanslar da (CISS, FIESTA-C) artmis beyin omuri-
lik sivisi kontrasti ve uzaysal c¢oézinurlikleri ile
basarili olabilecegini diisinmekteyiz.
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Yang ve ark.'> HSKS’de MRG bulgularinin sikhgini
sirastyla hipofiz sapinin yoklugu (%100), adenohi-
pofiz hipoplazisi (%98,3) ve ektopik nérohipofiz
(%91,4) olarak bulmustur. Hipoplazik adenohipo-
fizin ortalama yiksekligi bir calismada, ¢cocuklarda
1,5+0,1 mm, eriskinlerde 0,8+0,74 mm olarak
bulunmustur'?, Ektopik nérohipofiz ise siklikla
infundibuler reses (%60,4) ve hipotalamusta
(%18,9) yerlesmektedir'®>. Olgumuzda adenohi-
pofiz yuksekligi 1.57mm olup, literattirdeki veri
ile uyumludur. Ektopik nd&rohipofiz yerlesimi
median eminens diizeyi olup, en sik goéruldigu
infundibuler resese olduk¢a yakindir. MRG’deki
ektopik noérohipofizin yerlesim yeri ile hormonal
yetmezIigin siddeti arasinda ise bir iliski saptan-
mamustir's. Bar ve ark.” yenidogan dénemindeki
basvurularda ¢ocukluk dénemine goére daha sid-
detli radyolojik bulgularin oldugunu éne stirmuis-
tar.

Adenohipofiz yiiksekliginin normalden az olmasi-
nin nedeni konjenital olabilir. Ancak, beslenmesi
esas olarak hipotalamo-hipofizer portal sistem ile
oldugundan, hipofiz sap1 ve portal sistemdeki
kesintinin vaskilarizasyonu bozarak adenohipofiz
gelisimini etkiledigi veya edinsel stireclerde bezin
sonradan atrofiye gittigi diistinllebilir.

HSKS, nadir ancak énemli sonuglar dogurabilen
bir patolojidir. Hastali§in MRG bulgulari tanida
6nemli role sahiptir. Cocuk veya eriskin olmasi
fark etmeksizin olgulara hipofiz goriintiilemesi
yapimalidir. HSKS’nin MRG bulgulari var ise hipo-
fiz hormonlarinin diizeyleri detayh bicimde ince-
lenmelidir. Bu sayede erken tani alan olgularin
uygun hormon replasmani ile olagan yasantilarini
stirdirmesi saglanabilir.
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