
POSTER: 11
Hipotalamik Hamartoma Ba¤l› Santral Erken Puberte 
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Gülhane Askeri T›p Akademisi *Çocuk Sa¤l›¤› ve Hastal›klar› AD, **Pediatrik Endokrinoloji BD, 
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Girifl: Hipotalamik hamartomlar (HH) nadir gözlenen, neoplastik olmayan do¤umsal malfarmosyanlar olup hipotalamik yerleflimlerine göre santral erken
puberte, gelastik tip nöbet, davran›fl bozukluklar› gibi de¤iflik klinik bulgu verebilirler. Erken puberte bulgular› ile gelen ve HH tesbit edilen olgunun teda-
viye yan›t› ve uzun dönem izlemi sunulmufltur.
Olgu sunumu: ‹ki yafl›nda k›z hasta meme geliflim yak›nmas› ile baflvurdu. Fizik incelemede: vücut a¤›rl›¤›: 15 kg (90-97 p), boy: 94 cm (90-97 p), boy yafl›:
3 y›l, kemik yafl›: 2.5 y›l, genito-üriner sistem muayenesinde meme geliflimi bilateral Tanner’e göre evre II, pubik k›llanma evre I olarak saptand›. Labora-
tuvar incelemesinde bazal FSH: 6 mIU/ml, LH: 0.9 mIU/ml, E2: 36 pg/ml saptand›. LH-RH uyar› testine pubertal yan›t al›nd› (Doruk LH: 51 mIU/ml, FSH: 32
mIU/ml). Pelvik ultrasonografide sa¤ over 15x8, sol over 20x12 mm boyutlar›nda olup her iki overde en büyü¤ü 10 mm çap›nda kistler saptand›. Beyin
MR’da hipotalamusa lokalize 1 cm çap›nda hamartom ile uyumlu kitle izlendi. Kitleye yönelik cerrahi giriflim ve radyoterapi yap›lmaks›z›n GnRH anogo-
nist (leuprolide acetate) tedavisi baflland›. ‹zlemde meme geliflimi geriledi, klinik olarak hiçbir nörolojik bulgu saptanmad›. Beyin MR ile yap›lan y›ll›k ta-
kiplerinde kitle boyutunda art›fl gözlenmedi. Hastam›z flu anda 8.8 yafl›nda olup vücut a¤›rl›¤›: 32 kg (50-75 p), boy: 138.5 cm (90-97 p), boy yafl›: 10.6 y›l,
kemik yafl›: 10 y›l, genito-üriner sistem muayenesinde meme geliflimi bilateral Tanner evre I, pubik k›llanma evre II dir. 
Tart›flma: HH’ye ikincil geliflen santral erken puberte olgular›n›n uzun dönem GnRH analog tedavisi ile etkin bir flekilde tedavi edilebileceklerini ve nöro-
lojik bulgu vermeyen olgularda cerrahi giriflimin ilk planda düflünülmemesi gereklili¤i vurgulanm›flt›r.
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Girifl: Konjenital adrenal hiperplazide (KAH) sürrrenal korteks steroid biyosentezinde ifllev gören enzim sistemlerinin yetersiz aktivitesi mevcuttur. Yafla-
m›n erken dönemlerinde sürrenal androjenlere maruz kal›nmas› erken pubik k›llanmaya ve kemik yafl›nda ilerlemeye neden olur. Geç bafllang›çl› KAH
tan›s› ile izlemde iken santral erken puberte geliflen bir olgu sunulmufltur.
Olgu sunumu: Sekiz yafl›nda erkek hasta bir y›l önce bafllayan aksiller ve genital bölgedeki k›llanma flikayeti ile baflvurdu. Fizik incelemede vücut a¤›rl›-
¤›: 36 kg (>97p), boy: 140.5 cm (>97p), vücut kitle indeksi: 18.36 kg/m2 (90 p), boy yafl›: 10.5 yafl, kemik yafl›: 13.5 yafl olarak saptand›. Genito-üriner sistem
muayenesinde pubik k›llanma Tanner’e göre evre III, testis hacminin bilateral 3 ml oldu¤u belirlendi. Bazal 17 hidroksiprogesteron düzeyi yüksek bulun-
du (90.7 ng/ml). Gonadotropinleri prepubertal düzeydeyde (FSH: 0.7 mIU/ml, LH: 0.1 mIU/ml), sürrenal androjenleri yüksek (DHEA-SO4 284.8 ng/dl, andros-
tenodion 8.27 ng/dl), saptand›. Geç bafllang›çl› KAH düflünülerek 10 mg/m2/gün dozunda hidrokortizon tedavisine baflland›. Bir ay sonraki kontrolde sür-
renal androjenlerin bask›land›¤›, testis hacminin pubertal düzeyde (bilateral 4 ml) oldu¤u belirlendi. Bazal gonadotropinler prepubertal düzeyde (FSH: 0.9
mIU/ml, LH: 0.1 mIU/ml) saptand›. LH-RH uyar› testine pubertal yan›t al›nd›. Santral erken puberte tan›s› ile LHRH analog tedavisine baflland› (leuprolid
asetat). Üç ay sonra tekrarlanan LH-RH uyar› testinde gonadotropinlerin prepubertal düzeye bask›land›klar› gözlendi.
Tart›flma: KAH nedeniyle erken dönemde yüksek düzeyde sürrenal androjenlere maruz kal›nmas› kemik yafl›n› ilerleterek puberteyi tetikleyici rol oyna-
m›flt›r. Boy potansiyelleri azalan bu hastalarda erken puberte durdurulmaz ise epifiz hatlar› erken kapanarak eriflkin boylar› daha da k›sa olacakt›r. Bu
nedenle KAH tan›s› ile izlenen hastalar santral erken puberte geliflimi yönünden yak›n takip edilmelidir.
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Girifl: Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) sendromu, uterus aplazisi ve vajen hipoplazisi ile seyreder. Karyotip ve overler normaldir. 4000-5000 di-
fli do¤umda bir gözlenir. Eksternal genitalya normal görünümde olup adölesan dönemde sekonder seks karekterleri normal geliflim gösterir (Tip 1 MRKH).
Renal, kardiyak, vertebral ve iflitsel anomaliler de sendroma efllik edebilir (Tip 2 MRKH). Primer amenorenin ikinci en s›k nedenidir. Ço¤unlukla primer
amenore ve sterilite nedeniyle araflt›r›l›rken tan› almaktad›r. Üriner enfeksiyon nedeniyle takip edilirken rastlant›sal olarak tan› alan, over disgenezisi ile
birliktelik gösteren atipik bir MRKH sendromu sunulmufltur.
Olgu sunumu: Yedi yafl›nda k›z hasta üriner enfeksiyon nedeniyle takip edilmekteydi. Fizik incelemede sistem bulgular› normaldi. Bat›n ultrasonografisinde
ve DMSA da sa¤ böbrek agenezisi mevcut olup voiding sistoüretrografide patolojik bulguya rastlanmad›. Bat›n ultrasonografisinde iç genital organlar gö-
rüntülenemedi. Pelvik MR da uterus ve vajen izlenemedi, over dokusunun bilateral disgenetik oldu¤u belirlendi. Sitogenetik incelemede karyotip 46, XX sap-
tand›. Tip 2 MRKH’de gözlenen anomalilere yönelik yap›lan vertebra grafileri, iflitme testi ve kardiyolojik inceleme normal olarak de¤erlendirildi.
Sonuç: Olgumuz tekrarlayan üriner sistem enfeksiyonu nedeniyle araflt›r›l›rken raslant›sal olarak MRKH tan›s› alm›flt›r. Uterus aplazisi ve renal anomali-
nin yan›s›ra over dokusu disgenetik olarak saptanmaflt›r. Literatürde disgenetik over ile birlikteli¤i olan toplam alt› atipik MRKH sendromu sunulmufl olup
bunlar›n üçü ülkemizden rapor edilmifltir. Nadir gözlenmesi yan›nda literatürde çocukluk yafl›nda tan› alan ilk olgu olmas› nedeniyle sunulmufltur.
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