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Hipotalamik hamartom’lu olguda radyolojik bulgular

Radiologic findings in a case of hypothalamic hamartoma
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Sisli Etfal Egitim ve Arastirma Hastanesi Radyoloji Klinigi

OZET

Tuber cinerewm hamartomu olarak da adlandirilan hipotala-
mik hamartomlar nadir goriilen, infundibiiler stalk ile mamil-
ler cisimeik arasinda kalan hipotalamik bilgede lokalize, mi-
limetrik hoyutlardan birka¢ santimetreye kadar hoyutlarda
olabilen, neoplastik olmayan heterotopik normal noronal do-
kudan olusan kitlelerdir. Klinik olarak prekok puberte veya
epilepsi ile ortaya ¢ikan iki farkly tipi meventtur. Uygun klinik
buldeilarm vartiginda tam radyolojik olarak milimetrik hoyut-
larda olsa bile lezvonun radvolojik olarak goriintiilenmesine
haglidir. Biiyiik boyutlu lezyonlarda bile lokalizasyon nede-
nivle biopsinin zor olmasi ayirict tan agisindan radyolojik
coriintitlemenin énemini ortaya koymaktadir. Bu olgumuzda 9
avlik erkek cocukta saptadigimz biiviik boyutlu hipotalamik
hamartom olgusu esliginde hipotalamik hamartomun gorin-
tiilerme bulgularun tartistik.

SUMMARY
Hypothalamic hamartoma, also called tuber cinereum ha-
martoma is a rarely seen lesion located between the infundi-
hular stalk anteriorly and the mamillary bodies posteriorly.
These lesions are few milimeters to [-2 centimetres in size
and composed of nonneoplastic heterotopic normal neuronal
tissue. Clinically two distine presentations have been noted,
accompanied with precocious puberty or seizure. Since the
diagnosis depends on the radiologic demonstration of the le-
sion in the presence of appropriate clinical setting, an app-
ropriate imaging technique should be used with detailed exa-
mination for small sized lesions. Biopsy is not an option
mostly even for lesions with a larger size because of central
location and this shows the importance of radiologic imaging
and differential diagnosis. In this report we discussed the
radiologic imaging features of hypothalamic hamartoma
detected in 9 months old male patent.

GIRIS

Hipotalamik hamartomlar nadir goriilen
konjenital timorlerdir. Matiir ganglionik hiicre-
lerin yaninda myelinize ya da myelinize olma-
yan fibriller, farkli tiplerde glial hiicreler ve de-
gisen derecelerde fibriler glioz iceren bu hete-
rotopik kitleler posterior hipotalamik bolgede
lokalizedir (1). Genellikle tuber cinereum ya da
mamiller cisimlere tutunurlar ve basal sisterna-
lara uzanirlar (2). Caplari genellikle birkag mi-
limetre ile 1-2 c¢m arasinda olup nadiren 2
cm’yi gecer. Hipotalamik hamartomlu hastalar
klinik olarak iki farkli gruba ayrilir. Birinci
grup genellikle dogum ile 3 yag arasinda ortaya
cikan santral piiberte prekok ile karakterizedir.
Ikinci grupta ise parsiyel kompleks tipte jelas-
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tik nobetler, entelektiiel kapasitede azalma ve
psikiyatrik bozukluklar izlenirken puberte pre-
kok bulunmayabilir (3). Lezyonun santralde lo-
kalize olmasi nedeniyle biopsinin zor ve kont-
raendike olmasi dolayisiyla taninin radyolojik
bulgularla konulmasi gerekir. Biz bu bildirimiz-
de daha 6nce sosyoekonomik faktorler nedeniy-
le kapsaml tibbi inceleme yapilmamis, 9 aylik
erkek bebekte saptanan biiylik boyutlardaki hi-
potalamik hamartomun radyolojik bulgularini
tartigtik.

OLGU BILDIRISI

9 aylik erkek bebek olan olgumuz bronkop-
némoni tanisi ile enfeksiyon kliniginde tedavi
gormekteyken bas cevresinde artig nedeni ile
radyolojik degerlendirmeye alindi. Olgunun 6z-
gecmisinde ilk kez 1,5 aylikken farkedilen goz-
ler ve kollarda istemsiz haraketler ve sik solu-
num yolu enfeksiyonu gecirme hikayesi hari-
cinde anlamli bulgu saptanmadi. Nérolojik mu-
ayenede bas cevresinde artig, bilateral nistag-
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Resim 1: Siiperior fontane!l yoluyla alinmig sagital
US gortintiide hipotalamik bolgede, 3. ventrikiil
anteroinferior komsulugunda diizglin konturlu,

homojen ve beyin parankimi ile 1zoekojen
karakterde Kitle izleniyor.

Resim 2: Aksiyel planda kontrasth BT tetkikinde
mesensefalon anterior komsulugunda yaklagyik 2.5
cm ¢apli, kontrast tutulumu gistermeyen beyin
parankimi ile izodens, diizglin konturlu kitle meveut

Resim 3: a) Sagittal planda T1 agirhklr MR goriintiilerde kitlenin hipotalamik bolgede lokalize oldugu,
3. ventrikiil tabanindan suprasellar bolgeye dogru uzamm gosterdigi
ve beyin parankimi ile izointens karakterde oldugu;

b) koronal planda T2 agirhikli kesitte kortikal gri maddeye gore
halif hiperintens karakterde ve homojen yapida oldugu izlenmektedir,

mus, kollarda belirgin olmak iizere tiim viicutta
myoklonik haraketler mevcuttu. Ayrica daha
once gozardi edilmis olan ve tetkikler sirasmda
tarkedilen hepsi birbirine benzeyen, kisa, giiclii
cigliklarla karakterize ataklar jelastik tip ndbet
ile uyumlu degerlendirildi. Olgunun BOS anali-
zinde patolojik bulgu izlenmedi, BOS kiiltiiriin-
de iireme olmadi ve laboratuar bulgularinda be-
yaz kiire sayisinda artis, demir eksikligi anemi-
si ve hiperlipidemi saptandi.

Olgunun kiiciik olmakla birlikte halen acik
bulunan én fontaneli vasitast ile yapilan krani-
yal US'incelémede 3. ve lateral ventrikiil kom-

partman genigliklerinde hafit artig ile birlikte
orta hatta, ligiincii ventrikiil inferior komsulu-
gundan suprasellar bolgeye dogru uzanan, diiz-
giin konturlu, homojen hipoekoik karakterde
solid kitle lezyonu izlendi (Resim 1).
Bilgisayarli tomografi (BT) tetkiki General
Elektrik HiSpeed marka Tomografi cihazi ile
kontrassiz ve kontrasth olmak iizere aksiyel
planda, manyetik rezonans (MR) incelemesi ise
1.5-T Picker Eclips (Picker International, Cin-
cinati, OH) MR cihazi ile kontrast 6ncesi alinan
multiplanar spin eko (SE) T1, fast spin eko
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(FSE) T2, FLAIR agirhikli ve kontrast madde
verilimini takiben alinan SE T1 agirlikh gériin-
tiler elde edilerek yapildu.

Kranial BT de suprasellar bolgede yerlesim
gosterip hipotalamik bolgeye uzanan, posterior-
da interpedinkiiler sisterni oblitere ederek se-
rebral pedinkiiller ve mesensetfalona anterior-
dan hafif basida bulunan, diizgiin konturlu, an-
teriorundaki milimetrik heterojen bir alan hari-
cinde homojen dansitede ve iv kontrast tutulu-
mu gostermeyen, yaklasik 2.5x3 cm boyutlarin-
da kitle lezyonu; 3. ve lateral ventrikil kom-
partman genisliklerinde artig, ozellikle frontal
lob komguluklarinda belirgin olmak iizere ekst-
raaksiyel BOS mesafelerinde artis (benign eks-
ternal hidrosefali) ve kavum septum pellisidum
varyantt saptand:t (Resim 2). MR incelemede
tariflenen kitle lezyonunun T1 ve T2 agirlikl
goriintiilerde kortikal gri madde ile izointens
karakterde oldugu, fokal milimetrik bir alan ha-
ricinde homojen sinyal intensite paterni sergile-
digi ve kontrast tutulumu gostermedigi izlendi
(Resim 3).

TARTISMA

Tuber sinereum hamartomu olarak da adlan-
dirillan hipotalamik hamartomlar anteriorda in-
tundibular stalktan posteriorda mamiller cisim-
lere kadar olan posterior hipotalamik alanda lo-
kalize, pedinkiillli ya da sesil lezyonlar olup ge-
nellikle milimetrik va da 1-2 cm boyutlarda iz-
lenirler (3). Organizasyon bozuklugu gosteren
noral dokudan olusan bu lezyonlar histolojik
olarak serebral kortekse benzerken, normal hi-
potalamus ile ¢ok az histolojik benzerlik goste-
rirler (1). Hipotalamik hamartomlar en sik pu-
berte prekok (%35-70), epileptik nobetler
(%48) ve gelisim anomalileri ile ortaya cikar
(4). Nadiren asemptomatiktir. Debeneix ve ark.
hipotalamik hamartomun klinik prezentasyonu-
nu belirleyen unsurun lezyonun anotomik ozel-
likleri oldugunu bildirmis ve ¢alismalarinda kii-
ciik ve pedinkiillii lezyonlarla santral puberte
prekoksun ve biiyiik ve sesil lezyonlarla epilep-
sinin birlikte gérildiigiinii saptamiglardir (2).
Bizim olgumuzda da literatlire uygun olarak

biiyiik boyutla birliktelik gosteren epilepsi
mevcuttu.

Organik santral puberte prekoks olgularimin
9 14-36’sindan hipotalamik hamartom sorum-
ludur (2). Hamartom gonodotropik hormon re-
leasing hormon (GnRH) salgilayan néronlar ih-
tiva ettiginden santral puberte prekok vakalari-
nin etiyolojisinde patolojik olarak aciklanabilen
tek lezyondur (2). Bu nedenle santral puberte
prekok diisiiniilen olgularda hipotalamik ha-
martomun radyolojik yontemlerle goriintiilen-
mesi oldukca onemlidir. Olgumuzdaki gibi bi-
yiik boyuttaki hamartomlar US ve BT ile rahat-
likla goriintiilenebilmektedir. Fontanel genisligi
yeterli olan olgularda US ile tipik lokalizasyo-
nu, kontur diizgiinliigii, néral parankim ile izo-
ekojen ve homojen i¢ yapist gibi ozellikleri tes-
bit edilebilmekle birlikte ayiricr tani icin kont-
rastli BT ya da MR inceleme gerekmektedir.
BT incelemede lezyonun bu 6zellikleri yanisira
kontrast tutulumu géstermediginin saptanmasi
ayirict tanidaki en 6nemli bulgudur. Tiiber cine-
reum hamartomlar1 kan-beyin bariyeri gecirgen
olan tiiber cinereumun aksine normal beyin do-
kusu gibi intakt bir kan-beyin bariyerine sahip
oldugundan kontrast tutulumu gostermezler (1).

Bununla birlikte 6zellikle puberte prekok ile
ortaya cikan olgularda hamartom kiiciik boyut-
larda ve genellikle sesil olup goriintiilemede
BT yetersiz kalabilmektedir. Bu hastalara mut-
laka MR inceleme yapilmalidir. MR tetkikinde
en degerli plan olan koronal planda ince kesit-
lerle anteriorda infundibular stalktan posterior-
da mamiller cisimlere kadar olan hipotalamik
bolge taranmalidir. Kiiciik boyutlu lezyonlarin
saptanabilmesi igin iic boyutlu spoiled GRASS
(3D SPGR) sekanst gibi voliimetrik T1 agirlikls
[.5 mm partisyonda ince kesit incelemeler ya-
pilmalidir (5). Hipotalamik hamartomlar her iki
sekansta da kortikal gri madde ile hemen he-
men izointens olup bazi olgularda T2 agirhikh
sekanslarda hafifce hiperintens izlenebilir (I).
Lezyonlar kontrast tutmadigindan, kortikal gri
madde ile izointens milimetrik hamartomlarin
ekartasyonu agisindan ozellikle ince kesit ince-
lemelerle diger tarafla karsilastirmali olarak
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asimetrik heterotopik dokunun varligt dikkatli-
ce aragtirtlmalidir. 3. ventrikiil tabant infundi-
bulumdan mamiller cisimciklere dek diizgiin
konturlu olmali, goriilen herhangi bir nodiilarite
uygun klinik bulgularin varliginda hamartomu
diisiindiirmelidir (5). Bizim olgumuzda hamar-
tom biiyiik boyutlarda oldugundan ayrintili ince
kesit ek incelemelere gerek kalmadi. Ancak uy-
gun klinik bulgularin varliginda rutin inceleme-
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