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Hipotalamik Hamartoma Bagh Santral Erken Puberte

M.Emre Tascilar**, Biilent Hacthamdioglu*, Ayhan Abaci** Z. Unsal Coskun***, Ediz Yesilkaya**
Giilhane Askeri Tip Akademisi *Cocuk Saghgi ve Hastallklar!.AD, **Pediatrik Endokrinoloji BD,
***Tiirk Silahll Kuvvetleri Rehabilitasyon Merkezi Radyoloji Unitesi, Ankara

Giris: Hipotalamik hamartomlar (HH) nadir gézlenen, neoplastik olmayan dogumsal malfarmosyanlar olup hipotalamik yerlesimlerine gore santral erken
puberte, gelastik tip ndbet, davranis bozukluklari gibi degisik klinik bulgu verebilirler. Erken puberte bulgulari ile gelen ve HH tesbit edilen olgunun teda-
viye yaniti ve uzun dénem izlemi sunulmustur.

Olgu sunumu: iki yaginda kiz hasta meme gelisim yakinmast ile bagvurdu. Fizik incelemede: viicut agirligr: 15 kg (90-97 p), boy: 94 cm (90-97 p), boy yast:
3 yil, kemik yasi: 2.5 yil, genito-iiriner sistem muayenesinde meme gelisimi bilateral Tanner’e gore evre Il, pubik killanma evre | olarak saptandi. Labora-
tuvar incelemesinde bazal FSH: 6 mIU/ml, LH: 0.9 mIU/ml, E2: 36 pg/ml saptandi. LH-RH uyari testine pubertal yanit alindi (Doruk LH: 51 mIU/ml, FSH: 32
mlU/ml). Pelvik ultrasonografide sag over 15x8, sol over 20x12 mm boyutlarinda olup her iki overde en biiyligii 10 mm capinda kistler saptandi. Beyin
MR’da hipotalamusa lokalize 1 cm ¢apinda hamartom ile uyumlu kitle izlendi. Kitleye ydnelik cerrahi girisim ve radyoterapi yapiimaksizin GnRH anogo-
nist (leuprolide acetate) tedavisi baslandi. izlemde meme gelisimi geriledi, klinik olarak hicbir nérolojik bulgu saptanmadi. Beyin MR ile yapilan yillik ta-
kiplerinde kitle boyutunda artis gézlenmedi. Hastamiz su anda 8.8 yasinda olup viicut agirligi: 32 kg (50-75 p), boy: 138.5 cm (90-97 p), boy yasi: 10.6 yil,
kemik yast: 10 yil, genito-iiriner sistem muayenesinde meme geligimi bilateral Tanner evre |, pubik killanma evre Il dir.

Tartisma: HH'ye ikincil geligen santral erken puberte olgularinin uzun dénem GnRH analog tedavisi ile etkin bir sekilde tedavi edilebileceklerini ve néro-
lojik bulgu vermeyen olgularda cerrahi girisimin ilk planda diisiinlilmemesi gerekliligi vurgulanmistir.
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Giris: Konjenital adrenal hiperplazide (KAH) siirrrenal korteks steroid biyosentezinde islev géren enzim sistemlerinin yetersiz aktivitesi mevcuttur. Yasa-
min erken donemlerinde siirrenal androjenlere maruz kalinmasi erken pubik killanmaya ve kemik yasinda ilerlemeye neden olur. Geg baslangigh KAH
tanisi ile izlemde iken santral erken puberte gelisen bir olgu sunulmustur.

Olgu sunumu: Sekiz yasinda erkek hasta bir yil dnce baslayan aksiller ve genital bélgedeki killanma sikayeti ile bagvurdu. Fizik incelemede viicut agirli-
§r: 36 kg (>97p), boy: 140.5 cm (>97p), viicut kitle indeksi: 18.36 kg/m? (90 p), boy yast: 10.5 yas, kemik yasi: 13.5 yas olarak saptandi. Genito-iiriner sistem
muayenesinde pubik killanma Tanner'e gore evre lll, testis hacminin bilateral 3 ml oldugu belirlendi. Bazal 17 hidroksiprogesteron diizeyi yiiksek bulun-
du (90.7 ng/ml). Gonadotropinleri prepubertal diizeydeyde (FSH: 0.7 mIU/ml, LH: 0.1 mIU/ml), siirrenal androjenleri yiiksek (DHEA-S04 284.8 ng/dl, andros-
tenodion 8.27 ng/dl), saptandi. Geg baslangigh KAH diisiiniilerek 10 mg/m?¥giin dozunda hidrokortizon tedavisine baslandi. Bir ay sonraki kontrolde siir-
renal androjenlerin baskilandig, testis hacminin pubertal diizeyde (bilateral 4 ml) oldugu belirlendi. Bazal gonadotropinler prepubertal diizeyde (FSH: 0.9
mlU/ml, LH: 0.1 mIU/ml) saptand:. LH-RH uyari testine pubertal yanit alindi. Santral erken puberte tanisi ile LHRH analog tedavisine basland (leuprolid
asetat). Ug ay sonra tekrarlanan LH-RH uyari testinde gonadotropinlerin prepubertal diizeye baskilandiklari gézlendi.

Tartisma: KAH nedeniyle erken dénemde yiiksek diizeyde siirrenal androjenlere maruz kalinmasi kemik yasini ilerleterek puberteyi tetikleyici rol oyna-
mistir. Boy potansiyelleri azalan bu hastalarda erken puberte durdurulmaz ise epifiz hatlar erken kapanarak eriskin boylari daha da kisa olacaktir. Bu
nedenle KAH tanisi ile izlenen hastalar santral erken puberte gelisimi ydniinden yakin takip edilmelidir.
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Over Disgenezisi lle Seyreden Atipik Mayer-Rokitansky-Kiister-Hauser Sendromu
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Giris: Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) sendromu, uterus aplazisi ve vajen hipoplazisi ile seyreder. Karyotip ve overler normaldir. 4000-5000 di-
si dogumda bir gdzlenir. Eksternal genitalya normal gériiniimde olup addlesan dénemde sekonder seks karekterleri normal gelisim gdsterir (Tip 1 MRKH).
Renal, kardiyak, vertebral ve isitsel anomaliler de sendroma eslik edebilir (Tip 2 MRKH). Primer amenorenin ikinci en sik nedenidir. Cogunlukla primer
amenore ve sterilite nedeniyle arastinilirken tani almaktadir. Uriner enfeksiyon nedeniyle takip edilirken rastlantisal olarak tani alan, over disgenezisi ile
birliktelik gdsteren atipik bir MRKH sendromu sunulmustur.

Olgu sunumu: Yedi yasinda kiz hasta {iriner enfeksiyon nedeniyle takip ediimekteydi. Fizik incelemede sistem bulgulari normaldi. Batin ultrasonografisinde
ve DMSA da sag bdbrek agenezisi mevcut olup voiding sistoiiretrografide patolojik bulguya rastlanmadi. Batin ultrasonografisinde i¢ genital organlar go-
riintilenemedi. Pelvik MR da uterus ve vajen izlenemedi, over dokusunun bilateral disgenetik oldugu belirlendi. Sitogenetik incelemede karyotip 46, XX sap-
tand:. Tip 2 MRKH'de gdzlenen anomalilere yonelik yapilan vertebra grafileri, isitme testi ve kardiyolojik inceleme normal olarak degerlendirildi.

Sonug: Olgumuz tekrarlayan riner sistem enfeksiyonu nedeniyle arastirilirken raslantisal olarak MRKH tanisi almistir. Uterus aplazisi ve renal anomali-
nin yanisira over dokusu disgenetik olarak saptanmastir. Literatiirde disgenetik over ile birlikteligi olan toplam alti atipik MRKH sendromu sunulmus olup
bunlarin ii¢ii iilkemizden rapor edilmistir. Nadir gézlenmesi yaninda literatiirde cocukluk yasinda tani alan ilk olgu olmasi nedeniyle sunulmustur.





