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Hipotalamik hamartom: Manyetik rezonans goriintiileme bulgular
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Ozet

Hipotalamik hamartom, hipotalamusun neoplastik olmayan nadir gériilen heterotopik lezyonudur. Tipik olarak
erken puberteye neden oldugundan, erken pubertenin ayirici tanisinda akilda bulunmasi 6nemlidir. Biz burada
hipotalamik hamartomu bulunan bir olgu sunarak, bu hastaligin 6nemli klinik 6zelliklerini ve manyetik rezonans
goruntileme bulgularini degerlendirdik.
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Abstract

Hypothalamic hamartoma is a rare, non-neoplastic heterotrophic lesion of the hypothalamus. These patients
typically present with precocious puberty and hypothalamic hamatomas must be considered in the differential
diagnosis of precocious puberty. We report a rare case of hypothalamic hamartoma and highlight important
clinical aspects and magnetic resonance imaging signs.
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Giris

Hipotalamikhamartom (HH)veyadigeradiyla
tuber sinereum hamartomu, mamiller cisimler
ile optik kiazma arasinda bulunan hipotalamus
bdlgesinden kaynaklanan, iyi huylu, neoplastik
olmayan heterotopik dokulardir. Gestasyonel
5. veya 6. haftalarda hatali ndral gé¢ sonucu
olustugu dusindlmektedir. Hamartom; matar
doku ve hucrelerin agiri ve duzensiz ¢gogalmasi
olarak tanimlanir. HH’li olgular siklikla gelastik
tip epileptik ndbet ile veya daha nadir olarak
erken puberte sikayetiyle basvururlar [1].

Erken puberte kizlarda 8 yasindan 6nce
veya erkeklerde 9 yasindan once ikincil esey
karakterlerinin  gorlilmesidir. Erken puberte
kizlarda, erkeklere oranla 10 kat daha sik olarak
gorulmekte olup nedeni siklikla HH nedeniyle
gonadotropin saliverici hormon duzeylerinin
erken ylkselmesi olarak bildiriimektedir [2].

Bu ylUkselmenin patofizyolojik nedenleri tam
olarak ortaya koyulamamis olup, erken puberte
saptanan olgularda HH’nin mutlaka akilda
tutulmasi gerekmektedir. Erken pubertenin
tanisinda goruntileme ydntemleri ¢ok 6nemli
bir yere sahiptir. Bu makalede hipotalamik
hamartomu (HH) bulunan ve erken puberte
saptanan bir olgunun klinik ve manyetik
rezonans goruntileme (MRG) bulgularini
sunarak klinik ayirici tanida MRG’nin énemini
degerlendirdik.

Olgu Sunumu

Her iki gogsiinde blyime yakinmasiyla
hastanemiz pediatri poliklinigine basvuran 4
yasinda kiz hastanin fizik muayenesinde boyu
ve kilosu normal sinirlardaydi. Hastada her
iki meme dokusunda erken telars ile uyumlu
biylime (Tanner evre 4), aksiler ve pubik
killanma saptandi. Hastanin ailesinden alinan
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hikayesinde sikayetlerinin son 6 ay icerisinde
ortaya ¢iktigi ve daha 6ncesinde herhangi bir
sikayetinin olmadigi 6grenildi. Hastanin néro-
motor gelisimi olagan bulundu ve anamnezinde
epileptik nobet Oykisu yoktu. Laboratuvar
tetkiklerinde ylksek FSH (Folikil Stimulan
Hormon, 1.2 mlU/ml, normal aralik: <0.6 mlU/
ml), yuksek LH (LUteinlestiren Hormon, 0.94
mIU/mL, normal aralk: <0,6 mlU/mL), normal
estradiol serum dizeyi (2.1 pg/mL, normal
aralik: 2-15 pg/mL) saptandi. Ayrica hastanin
laboratuvar tetkiklerinde tiroid sitimulan hormon,
bidyidme hormonu, T3 ve T4 hormon duzeyleri
normal sinirlarda bulundu.

Hastaya hipotalamo-hipofizer fonksiyon
bozuklugu 6n tanisiyla MRG tetkiki yapilmigtir.

MRG tetkikinde aksiyal T1 agirlikh, T2 agirhkili,
FLAIR ve kontrasth T1 agirlikli gériintiiler ve
sagital FLAIR ve T1 agirlikh goérintiler elde
olundu. Kontrast madde olarak gadolinyum
bazli kontrast madde (gadodiamid) 0.1 ml/
kg olacak sekilde intravendz yolla verildi.
Yapilan beyin MRG tetkikinde, suprasellar
bolgede hipotalamus lokalizasyonunda,
mamiller cisim anteroinferiorunda 1 cm c¢apl
tim sekanslarda beyin gri cevher ile izointens,
intravendz gadolinyum bazli paramanyetik
kontrast verilmesi ardindan kontrast

tutulumu gostermeyen noduler lezyon izlendi
(Resim 1). Hastaya 1 yil sonra yapilan kontrol
MRG incelemesinde lezyonun boyut, sekil ve
sinyal intensitesinde farkllik saptanmadi.

Resim 1. A Sagital T1 agirlikh gorintide hipotalamus anteroinferiyorunda, tuber sinereum
lokalizasyonunda yuvarlak sekilli gri cevher ile izointens lezyon (oklar) izlenmektedir. B Aksiyal T2
agirlikh gériintide mezensefalon anteriyor komsulugunda suprasellar sistern posterosuperiyorunda,
hipotalamusta yuvarlak sekilli gri cevher ile izointens lezyon (oklar) izlenmektedir.

Tdm bulgular birlikte degerlendirildiginde
olgu, hipotalamik hamartoma bagh erken
puberte (puberte prekoks) olarak degerlendirildi.

Tartisma

Hipotalamik hamartom (HH), néron ve
glial dokularin disorganize olarak hipotalamus
dizeyinde veya  3.ventrikil  tabaninda
bulunmasiyla karakterize neoplastik olmayan
hamartomat6éz bir lezyondur. Santral nedenli
erken pubertenin en sik nedeni HH olup yaklasik
1.000.000 canli dogumda 1 gorulmektedir
[3]. Hipotalamik hamartom ektopik olarak
gonadotropin saliverici hormon salarak erken
puberteye neden olmakta ve HH saptanan
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olgularin  %33’Unde gergek erken puberte
bulunmaktadir. HH’ye bagli erken puberte bizim
olgumuzun aksine siklikla erkeklerde 2 kat daha
sik gorulmektedir [4]. Lezyon boyutlari bizim
olgumuzda oldugu gibi genellikle 1 ila 3 cm
arasinda degismektedir.

Klinik olarak HH'li olgularda gelastik tip
epileptik nobet, istemsiz gllme ve sinirlilik gibi
davranis bozukluklari bulunabilir. Ayrica bizim
olgumuzda oldugu gibi bir kisminda epileptik
ndbet olmaksizin erken puberte bulgulariyla
basvurabilir. HH gelastik tip epileptik ndbet ile
basvuran olgularda genellikle sesil lezyon,
erken puberteyle basvuran olgularda siklikla
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sapli lezyon olarak bulunmustur [5]. Bu
calismayi destekleyecek sekilde erken puberte
ile basvuran olgumuzda da sapl lezyon
bulunmaktadir.

Geligsmis goruntileme ydntemleri HH tanisi
dogrulamak ve erken pubertenin nedenini
ortaya koyabilmek icin gereklidir. Bilgisayarli
tomografi (BT)'nin duyarliligi sella tursika
dizeyinde bulunan kemik yapilar nedeniyle
diser ve lezyonlarin saptanmasi gugtur. Ancak
BT, kalsifikasyon ve erken donem kanamayi
gOstermede  olduk¢a duyarhdir. Hipotalamik
hamartom BT’'de suprasellar sistern icerisinde
beyin parankimi ile izodens lezyon olarak
gorulebilir. MRG tani i¢in en dnemli yontem
olup lezyon genellikle bizim olgumuzda oldugu
gibi kontrast tutulumu gdstermeyen, gri cevher
ile benzer sinyal intensitede goralir. Lezyonda
kontrastlanmanin  gérilmemesi, HHyi bu
lokalizasyonda gdérilen ve kontrast tutulumu
gOsteren germ hdcreli tGmdr, langerhans
hicreli histiositoza ait granilom ve hipotalamik
astrositom gibi diger kitlelerden ayirt edebilmek
icin 6nemlidir [3]. Bizim olgumuzda kontrast
tutulumunun olmamasi ve gri cevher ile tim
sekanslarda benzer sinyal 6zelligi gostermesi
ve kontrol MRG’de lezyonun sekil, boyut
ve kontrastlanma  paterninde  degisiklik
saptanmamasi HH agisindan anlamlidir.

Manyetik  rezonans  spektroskopi ile
degerlendirildiginde  HH’de  tipik  olarak,
normal gri maddeye kiyasla azalmis N-asetil
aspartat (NAA) orani ve artmis miyoinositol
(MI) piki gorular. Bu bulgu HH’nin, hipotalamik
neoplazilerden ve metastatik lezyonlardan
ayriminda buyuk éneme sahip bulunmustur [6].

HH ile benzer lokalizasyonda gdrilen
hipotalamik astrositom, c¢ocukluk c¢agdi beyin
timorlerinin yaklasik %5’lik kismini olusturur ve
tip 1 noérofibromatozisli olgularinin yaklasik %20
kadarinda bulunur. Lezyon MRG’de gri cevhere
gore T1 agirhikh (T1A) ve T2 agirhkli (T2A)
goruntulerde hiperintens olup kontrast verimi
ardindan homojen kontrastlanma gosterir.
Bu lezyonlarda santral kistik-nekrotik alan
bulunabilirken, HH’de bizim olgumuzda oldugu
gibi santral nekrotik alan veya kalsifik bilesen
varligi beklenmez [7].

Germ hicreli tumdrler siklikla pineal bez
dizeyinde gorilirken ayrica sellar-suprasellar
lokalizasyonda veya bazal gangliyonlar
dizeyinde de gorulebilir. Cocukluk ¢agi santral
sinir sistemi timorlerinin - %3.5’luk  kismini
olusturur ve MRG’de HH’nin aksine T1A ve T2A
sekanslarda heterojen sinyalde, santral kistik-

nekrotik bileseni bulunan ve solid kisimlari
kontrast tutan lezyon olarak gorulir [8].

HH ile benzer lokalizasyonda gorulebilecek
diger lezyon langerhans hicreli histiositoz
(LHH) olup siklikla intrakranyal ve ekstrakranyal
kemik lezyonlari eslik eder. Lezyonlar MRG’de
heterojen sinyal intensitesinde gorulir ve yogun
konrast tutarlar [7].

Pallister-Hall veya diger adiyla konjenital
hipotalamik hamartoblastom sendromu,
HH’ler ile birlikte gorilebilen nadir bir durum
olup bu olgularda polidaktili, imperfore anus,
renal anomaliler, bifid epiglotis gibi diger
malformasyonlar da eglik eder. Pallister-
Hall sendromu icin HH’ler karakteristiktir. Bu
hastalarda, epileptik ndbet ve erken puberte
izole olgulara oranla daha nadir gérilmektedir
[9].

Bizim olgumuzda blylime hormon seviyesi
normal sinirlarda olup HH ile biyime hormon
eksikliginin ~ beraber  goéruldigud  olgular
literatlirde mevcuttur. Ancak bu iliski tam olarak
aciklanamamistir [10].

Sonug olarak HH nadir gérulen konjenital bir
anomali olup gelastik tip epileptik nébet ve/veya
erken puberte ile bagvuran olgularda ayirici
tanida dusunulmesi oldukga 6nemlidir. Bizim
olgumuzda oldugu gibi, HH'li hastalar sadece
erken puberte belirtileri ile basvurabilmekte
olup pediatrik yas grubundaki hastalarda
erken puberte nedenleri arasinda HH’ye bagl
hipotalamo-hipofizer ~ bozukluklar ~ mutlaka
akilda bulundurulmahdir. MRG, HH tanisinda
ve HH’nin diger benign ve malign sireclerden
ayriminda oldukga yararli bilgiler vermektedir.

Cikar iligkisi: Yazarlar cikar iliskisi olmadigini
beyan eder.

Kaynaklar

1. Mc Lendon RE, Tien RD. Hypothalamic neuronal
hamartomas. In: Binger DD, Mc Lendon RE, Bruner
JM, editors. Russell and Rubinsteins's pathology of
tumors of the Central Nervous system. 6th ed. Vol. 2.
London: Arnold, 1988;343-344.

2. Mul D, Fredriks AM, Van Buuren S, Oostdijk W,
Verloove-Vanhorick SP, Wit JM. Pubertal development
in the Netherlands 1965-1997. Pediatr Res
2001;50:479-486.

3. Arita K, lkawa F, Kurisu K, et al. The relationship
between magnetic resonance imaging findings and
clinical manifestations of hypothalamic hamartoma. J
Neurosurg 1999;9:212-220.

4.  Cacciari E, Fréjaville E, Cicognani A, et al. How
many cases of true precocious puberty in girls are
idiopathic? J Pediatr 1983;102:357-360.

5.  Téllez-Zenteno JF, Serrano-Almeida C, Moien-Afshari
F. Gelastic seizures associated with hypothalamic

134



Pamukkale Tip Dergisi 2015;8(1):132-135

Ufuk ve ark.

135

hamartomas. An update in the clinical presentation,
diagnosis and treatment. Neuropsychiatr Dis Treat
2008;4:1021-1031.

Freeman JL, Coleman LT, Wellard RM, et al. MR
imaging and spectroscopic study of epileptogenic
hypothalamic hamartomas: analysis of 72 cases.
AJNR Am J Neuroradiol 2004;25:450-462.

Kornreich L, Blaser S, Schwarz M, et al. Optic
pathway glioma: correlation of imaging findings
with the presence of neurofibromatosis. AINR Am J
Neuroradiol 2001;22:1963-1969.

Echevarria ME, Fangusaro J, Goldman S. Pediatric
central nervous system germ cell tumors: a review.
Oncologist 2008;13:690-699.

10.

Hall JG, Pallister PD, Clarren SK, et al. Congenital
hypothalamic  hamartoblastoma, hypopituitarism,
imperforate anus and postaxial polydactyly--a new
syndrome? Part |: clinical, causal, and pathogenic
considerations. Am J Med Genet 1980;7:47-74.
Martin DD, Seeger U, Ranke MB, Grodd W. MR
imaging and spectroscopy of a tuber cinereum
hamartoma in a patient with growth hormone
deficiency and hypogonadotropic hypogonadism.
AJNR Am J Neuroradiol. 2003;6:1177-1180.



