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1991 y ı l ı nda Russe l ta ra f ından infant ve çocuk la r ın 

k a ş e k s i s i o l a r a k t a n ı m l a n a n d i e n s e f a l i k s e n d r o m u n 

d iğer ad ı d a R u s s e l s e n d r o m u d u r ( 1 , 2 , 3 ) . S e n d r o m 

kaşeks i ve p l a z m a baza l somato t rop ik h o r m o n (STH) 

düzey le r inde a r tma ile S T H d inamik ler in in anormal l ik ler i 

ile karekter izedi r ( 1 ) . V a k a l a r ı n %85' i anter ior d iense fa ­

lik yap ı la r ın g l i omas ı , % 4 ' ü ise ben ign suprasel lar lez-

yon lar la birl ikte gö rü lmüş tü r (2). Diensefa l ik s e n d r o m a 

ait k l in ik ve l abo ra tua r d iğe r ö n e m l i öze l l i k le r T a b l o 

1'de göster i lmişt i r . 

Bildir i len vaka la r ın %95 ' i nde d iensefa l ik s e n d r o m . 

2 y a ş ı n d a n ö n c e gö rü lmek ted i r (1,2) . En çok 6 ayl ık 

bebek le rde ras t lan ı lmak tad ı r ( 1 , 2 ) . S e n d r o m u n er işk in 

yaş la rda görü lmes i ise o l d u k ç a nadird i r (2). S h a r m a ve 

arkadaşlar ı k ran io fa in j iomas ı o lan 45 y a ş ı n d a bir e rkek 

h a s t a d a bu s e n d r o m u tan ımlad ık la r ın ı bi ldirmişlerdir . 

S e n d r o m u n en öneml i kl inik belirt isi vaka la r ın he­

m e n h e p s i n d e g ö z l e n e n k a ş e k s i d i r ( 1 , 2 , 3 ) . A n c a k , 

kaşeks iye s e b e p o lan hasta l ık la r a r a s ı n d a d iensefa l ik 

s e n d r o m g ö z d e n kaçab i lmek te ve tan ı güç lük ler ine se­

bep o lab i lmektedi r . 

Biz, bu b i ld i r im izde d iense fa l i k s e n d r o m l u e r k e k 

h a s t a m ı z ı s u n a c a ğ ı z . V a k a y ı s u n m a k t a k i a m a c ı m ı z : 

d iense fa l i k s e n d r o m u n nad i r o l m a s ı n e d e n i y l e k l in is-

yen in g ö z ü n d e n kaçab i leceğ ine d ikkat ç e k m e n i n yan ın ­

d a , b iz im v a k a m ı z ı n d iensefa l ik s e n d r o m u n ç o k seyrek 

görü ldüğü bir yaş ta m e y d a n a ç ı kmas ıd ı r . 

VAKA TAKDİMİ 
Has tamız ın f izik m u a y e n e s i n d e ilk b a k ı ş d a kaşek­

s i , g e n e l f iz ik i akt iv i te eks ik l iğ i , d ü ş k ü n l ü k hal i g ö z e 

ça rp ıyo rdu . K i losu: 37.5 kg ( ideal k i losu: 58 kg) , b e d e n 

kitle indeksi (B.K İ . ) -14 .6 , vücut ı s ı s ı : 3 5 ° C idi. Sol in­

gu ina l bö lgede 1x1 c m . ç a p l a r ı n d a len fadenopat ıs i var­

d ı . Göz ler in m u a y e n e s i n d e iki taraf l ı l ago f ta lmus . s a ğ 

g ö z d e yüzeye l k o r n e a e r o z y o n u , sol g ö z d e ko rnea ül­

ser i sap tand ı . Y a p ı l a n psik iyatr i konsü l tasyonunda : psi-

k o m o t o r akt iv i tede ve k ı sa bel lekte aza lma, e lem tar­

z ı n d a d u y g u l a n ı m , y e m e bozuk luğu tesbit edi ld i . O r g a ­

nik has ta l ı ğ ına sekonder o lduğu d ü ş ü n ü l d ü . B iz im göz­

lemler imizde de su i çme bozuk luğu tesbit edi ld i . 

V a k ı m ı z ı önce l i k le gas t ro in tes t ina l s i s tem, h e m o -

poet ik s is tem ve d iğer s is tem mal ign i te ler i ile t iroid d ın -

fonks iyonu ( t i rotoksikoz) y ö n ü n d e n araş t ı rd ık (Tab lo 2 . 

Tab lo 3 , Tab lo 4) . Bu patoloj i ler in o l m a d ı ğ ı göz len ince , 

vaka o las ı h ipo ta lamik bir lezyon a ç ı s ı n d a n a raş t ı r ı l d ı . 

Bu neden le bi lg isayar l ı bey in tomogra f is i yap ı l d ı . Opt ik 

k i a z m a arka kes im inden baş layan her iki taraf h ipo ta ­

lamik loka l i zasyon la ra d o ğ r u u z a n a n tek tum yer leş iml i 

tümora l kitle tesbi t edi ld i . Bi ldir i len lezyonun k o m ş u do -

T a b l o 1 . "D iense fa l i k S e n d r o m " kl inik, l abo ra tuva r ve 

endokr in özel l ik ler i (6) 

% O r a n ı 

K L İ N İ K 

— Bir der i , bir k e m i k k a l m a - k a ş e k s i - 1 0 0 

— At i p ik g ö r ü n m e 87 

— H ipok inez i v e / v e y a h ipe rk inez i 72 

— K a n b a s ı n c ı anorma l l i k le r i 

— K u s m a 68 

— Öfo r i 59 

-•- S o l u k l u k 55 

— N i s t a g m u s 55 

- - i r r i tab i l i té 3 2 

— H i d r o s e f a l u s 33 

— O p t i k atrof i 24 

— T r e m o r 23 

— T e r l e m e 15 

— B ü y ü k el ler, ko l lar 5 

— B ü y ü k g e n i t a l y a 5 

— Pol iür i 5 

— Papi l ö d e m i 5 

L A B O R A T U V A R 

— P n ö m o e n s e f a l o g r a m (+) 98 

— B O S ' d a p ro te in 64 

— B O S ' d a a n o r m a l h ü c r e l e r 23 

— Eozinof i l i 

E N D O K R İ N 

— S T H yüksek l iğ i , 

— H i p o g l i s e m i v e y a h i p e r g l i s e m i y e p a r a d o k s S T H c e v a b ı , 

— H ipo f i z -ad rena l r e g ü l a s y o n b o z u k l u k l a r ı , 

— Elektro l i t ano rma l l i k le r i 

* A n k a r a Ün ivers i tes i T ı p Fakü l tes i Endok r ino lo j i B D , A N K A R A 
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k u l a r a in f i l t rasyonunu d a h a iyi an layab i lmek için yap ı lan 

m a n y e t i k rezonans gö rün tü leme yön temi ile opt ik k iaz-

m a a rka kes iminden baş layan h ipo ta lamusa uzanan tü-

m o r a l kit le sap tand ı . 

T a b l o 2 . S is temler in değer lend i r i lmes i 

— G A S T R O İ N T E S T İ N A L S İ S T E M 

— Ü s t gas t ro in tes t ina l s i s t e m d e mot i l i te a z a l m a s ı 

— G e ç i r i l m i ş A ve B hepat i t i 

— H E M O P O E T İ K S İ S T E M 

— Per i fer ik y a y m a d a l e n f o m o n o s i t o z ye r ye r a t ip ik h ü c r e l e r 

— K e m i k iliği a s p i r a s y o n u n d a er i t ros i t ler ser i h ü c r e l e r i n d e 

be l i rg in d e p r e s y o n , m iyo los i te r h ü c r e l e r d e n o r m a l ak t iv i te , a d a ­

c ı k la r h a l i n d e l en fomonos i te r h ü c r e in f i l t rasyonu , m e g a k a r -

yos i t l e r n o r m a l b u l u n d u . 

— N Ö R O L O J İ K S İ S T E M 

— H i p o t e r m i 

— K o o p e r a s y o n g ü ç l ü ğ ü 

— E N M G : Per i fer ik s in i r ler in d is ta l s e g m e n t l e r i n d e 

d e m i y e l i n i z a s y o n l a ka rak te r i ze hafi f d e r e c e d e d e j e n e r e s a n s 

T a b l o 3 . V a k a n ı n b iyok imyasa l ince lemeler i 

— B U N ( m g / d l ) : 3 5 - 2 4 - 2 9 (5 -25 ) 

— K R E A (mg /d l ) : 1 .8-1.2-1.5 (0 .5 -1 .4 ) 

— A K S (mg /d l ) 7 6 - 6 8 - 6 6 : ( 7 0 - 1 1 0 ) 

— N A ( m m o l / L ) : 1 6 5 - 1 5 8 - 1 5 4 ( 1 3 5 - 1 5 3 ) 

— K ( m m o l / L ) : 4 , 8 - 4 . 2 - 3 . 7 (3 .5 -5 .5 ) 

— C L ( m m o l / L ) : 1 3 4 - 1 3 2 - 1 3 0 ( 9 5 - 1 0 5 ) 

— T . B İL (mg /d l ) : 1.2 (0 .2 -1 .2 ) 

— D . B İ L (mg /d l ) : 0 .2 (0 -0 .2 ) 

— A P ( IU/L) : 7 4 ( 2 6 - 8 8 ) 

— S G O T ( IU/L) : 7 0 - 6 3 ( 1 0 - 4 2 ) 

— S G P T ( IU /L ) : 1 0 4 - 8 8 ( 1 0 - 6 0 ) 

— G G T ( IU /L ) : 9 - 1 6 - 1 5 (7 -64 ) 

— C P K (U /L ) : 9 0 ( 0 - 1 9 2 ) 

— L D H (U /L ) : 2 7 3 - 2 8 6 ( 5 0 - 3 8 0 ) 

- T . P (g /d l ) : 7 .7 -7 .5 (6 .0 -8 .0 ) 

— A L B U M İ N (g/d l ) : 4 . 5 - 4 . 7 (3 .5 -5 .0 ) 

— H D L K O L (mg/d l ) : 2 3 ( 4 1 - 5 9 ) 

— T . K O L (mg /d l ) : 9 4 ( 1 4 0 0 - 2 8 0 ) 

— T R İ G L İ S E R İ T ( m g / d l ) : 1 2 2 ( 6 0 - 1 6 5 ) 

— C a (mg /d l ) : 9 .9 (8 .5 -10 .5 ) 

— P (mg /d l ) : 3 .9 (2 .5 -4 .5 ) 

— M g (mg /d l ) : > 2 3 . 0 (0 .23 ) 

— P R O T E İ N E L E K T R O F E R E Z İ : 

— A L B U M İ N : % 5 2 . 6 ( % 5 6 . 6 8 ) 

— B : % 1 3 . 6 ( % 8 . 0 - 1 2 . 0 ) 

— G A M A : % 2 2 . 5 ( % 1 0 . 0 - 1 8 . 0 ) 

— « 2 : % 8 . 9 ( % 9 . 0 - 1 4 . 0 ) 

— a 1 : % 2 . 5 (%2.5 -4 .5 ) 

— A S O : 8 0 0 T O D D Ü . 

— " G R P ı ( - ) 
— L A T E X : ( - ) 
— İ M M Ü N G L O B U Ü N L E R : A, G, M N O R M A L 

— C 4 ( m l / 1 0 0 m l ) : 3 6 . 6 ( 2 0 - 5 0 ) 

— A N T İ d s D N A ( lU /m l ) : 4 . 6 (0 -7 ) 

T a b l o 4 . V a k a n ı n h o r m o n profi l i 

— S T H (ng /ml ) 6 .3 ( 0 — 6 . 5 ) 

— A C T H (pg /mi ) 4 8 ( 1 0 — 1 0 0 ) 

— P I . K O R T İ Z O L (M9%) 3.0 ( 7 . 0 — 2 5 ) 

— S . K O R T I Z O L ( m g / 2 4 saat ) 6 .6 ( 3 5 — 1 2 0 ) 

— F S H ( m U / m l ) 1 . 0 — 2 . 8 ( 1 . 0 — 8 . 0 ) 

— L H ( m U / m l ) 3 6 . 9 — 3 8 . 9 ( 2 . 7 — 1 2 . 5 ) 

— P R L (ng /ml ) 5 2 . 0 - 4 7 , 6 ( 1 . 8 — 1 5 . 9 ) 

— T T ( n g % ) 4 1 2 . 2 — 6 6 8 . 2 ( 2 7 0 — 1 0 7 0 ) 

— S T (pg /mi ) 12 .6 ( 9 . 0 — 4 7 . 0 ) 

— E (pg /mi ) 4 6 . 9 ( 1 5 — 4 5 ) 

— T T 3 (ng /ml ) 0 . 7 — 0 . 3 4 ( 0 . 7 — 2 . 6 ) 

— T T 4 <M9%) 7 . 0 — 7 . 0 ( 4 . 5 — 1 3 . 0 

— S T 3 (pmo l /L ) 3 . 6 — 2 . 1 4 ( 2 . 5 — 8 . 5 ) 

— S T 4 (pmo l /L ) 9 . 5 — 8 . 7 ( 9 . 4 — 2 5 . 0 ) 

— u — T S H (MU/ml) 4 . 0 — 2 . 5 ( 0 . 2 5 — 4 , 3 0 

— A N T İ — M (U/ml ) 178 ( < 4 0 0 ) 

D İ N A M İ K T E S T L E R İ L E H O R M O N A L D E Ğ E R L E N D İ R M E 

— İ N S Ü L İ N H İ P O G L İ S E M İ S İ 

— S T H c e v a b ı m e v c u t 

— A C T H c e v a b ı y o k 

— Kor t izo l c e v a b ı y o k 

— S U S U Z L U K T E S T İ 

— H a s t a k o o p e r e o l a m a d ı ğ ı n d a n d e v a m e t t i r i l emed i 

( 1 0 1 3 — 1 0 1 5 ) 

B u s o n u ç l a r ü z e r i n e y a p ı l a n g ö z d ib i v e g ö r m e 

alanı m u a y e n e s i n d e g ö z d ib in in no rma l , g ö r m e a lan ın ­

da ise iki taraf l ı konsan t r i k d a r a l m a o lduğu tesbi t ed i ld i . 

H a s t a m ı z ı n kaşeks i , h ipo te rmi , y e m e v e s u i ç m e 

b o z u k l u k l a r ı i le ps ik iya t r i k o n s ü l t a s y o n u n d a be l i r t i l en 

değişik l ik ler , b i lg isayar l ı k ran ium tomograf is i ve m a g n e -

tik r e z o n a n s ince leme le r i i le tesb i t ed i len s u p r a s e l l a r 

tümör le bir l ikte d ikkat le a l ı nd ığ ında , v a k a d a d iense fa l i k 

s e n d r o m o lab i leceğ in i d ü ş ü n d ü k . Bu bu lgu lar ü z e r i n e , 

v a k a n ı n T S H ' a i laveten d iğer h ipof izer h o r m o n sev iye le ­

rini ve tümör bel ir leyici ler i y ö n ü n d e n a- feta pro te in ve 

p - H C G düzey ler in i ö lç tük (Tablo 4) . Tab lo 4 'de g ö r ü l ­

d ü ğ ü gib i h a s t a m ı z ı n T T 3 v e S T 3 düzey ler i n o r m a l v e 

düşük , T T 4 ve S T 4 düzey le r i norma l in alt s ı n ı r ı n d a ve 

norma l , T S H ise no rma l ve norma l in üst s ı n ı r ı n d a y d ı . 

Tab lo 4 'de ver i len baza l p l a z m a ve idrar kor t izo l d ü ­

zeyler i düşük , h ipog l i semiye A C T H ve kort izol c e v a p ­

ları yok tu . V a k a m ı z ı n baza l p l a z m a S T H sev iyes i ve in-

sül in h ipog l i semis ine p l a z m a S T H cevap la r ı n o r m a l d i . 

p - H C G düzey le r i ç o k y ü k s e k o lan (100.7 u lÜ /ml " r a n g e 

0-10") v a k a m ı z d a ; çapraz reaks iyon neden iy le p l a z m a 

LH düzey ler i y ü k s e k iken , p l a z m a F S H seviye ler i nor­

mal in alt s ı n ı r ı nda ve no rma ld i . S e r u m total t es tos te ron 

ve se rbes t tes tos te ron düzey ler i no rma ld i . 

Bu klinik ve labora tuar bu lgu lar ı o lan h a s t a m ı z d a , 

h -CG s a l g ı l a y a n s u p r a s e l l a r t ü m ö r e bağl ı d i e n s e f a l i k 

s e n d r o m d ü ş ü n ü l d ü ve o p e r a s y o n iç in nöroş i rur j i k l i ­

n iğ ine s e v k edi ld i . H a s t a n ı n t ümörü subto ta l o la rak ek­

s i z e e d i l e b i l d i . T ü m ö r ü n h i s t o p a t o l o j i k d e ğ e r ­

l e n d i r i l m e s i y l e p r e o p e r a t i f d ö n e m d e k i y ü k s e k p - h C G 

düzey ler in i d o ğ r u l a y a c a k şek i lde g e r m hücre köken l i t ü ­

m ö r (ge rm inoma) s a p t a n d ı . 
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T a b l o 5 . D iensefa l ik s e n d r o m u n en s ık bir l ikte görü l ­

düğü tümör ler (6) 

G l i o m a 5 5 

A s t r o s i t o m a 3 7 

Subk las i f i ye 10 

S p o n g i o b l a s t o m a 5 

A s t r o b l a s t o m a 1 

O l i g o d e n d r o g l i o m a 1 

Miks a s t r o s i t o m a / s p o n g i o b l a s . 1 

Miks a s t r o s i t o m a / o l i g o d e n d r o . 1 

E p e n d i m o m a 2 

G a n g l i o g l i o m a 1 

D i s g e r m i n o m a 1 

Histo lo j is i o l m a y a n 10 

Has tamız o p e r a s y o n d a n 8 gün s o n r a ani gel işen 

ka rd iyopu lmoner arrest neden i ile kaybedi ld i . 

TARTIŞMA 
V a k a m ı z ı n bir ç o k k l in ik öze l l i k l e r i , T a b l o T d e 

g ö s t e r i l e n b u l g u l a r l a u y u m g ö s t e r i y o r d u . G e r ç e k t e n , 

h a s t a m ı z d a k i kaşeks i , h ipok inez i , so luk luk , h ipo te rm i , 

h ipo te rmi , ps ikomenta l anormal l ik ler , g ı d a ve su a l ım ın ­

dak i bozukluk lar , d iensefa l ik s e n d r o m d a rast lan ı lan be­

lirti ve bu lgu lar a ras ındad ı r . Özel l ik le , kaşeks iye h e m e n 

bü tün vaka la rda ras t lan ı lmaktad ı r . B u n u n l a birl ikte has­

t a m ı z ı n l i teratürde sunu lan v a k a ç o ğ u n l u ğ u d ikkate a l ın­

d ı ğ ı n d a bazı öneml i özel l ik ler i vard ı r . 

1 . D iense fa l i k s e n d r o m v a k a l a r ı n b ü y ü k ç o ğ u n ­

l u ğ u n d a çok g e n ç yaş la rda gö rü lmes ine r a ğ m e n biz im 

v a k a m ı z 22 y a ş ı n d a y d ı ( 1 , 2) . 

2 . V a k a m ı z d a p l a z m a baza l S T H düzey ler in in ve 

insü lün ile yap ı lan h ipog l isemiye S T H cevap la r ın ın nor­

m a l b u l u n m a s ı d iense fa l i k s e n d r o m d a genel l i k le bek­

l e n m e y e n bir sonuç tur (1). Tab lo 1'de göster i ld iğ i üzere 

b u v a k a l a r d a p l a z m a baza l S T H düzey le r in in y ü k s e k 

o l m a s ı n ı n yan ıs ı ra , h ipog l isemiye c e v a p o larak S T H d ü ­

zeyler in in a r t m a m a s ı , ora l g lukoz ver i lmesiy le ise hor­

m o n düzey ler in in p a r a d o k s o larak ar t ış gös te rmes i iyi 

b i l i nmek ted i r (2 ) . B u n u n l a b i r l ik te y a ş ı n i l e r lemes iy le 

baza l p l a z m a S T H ince lme le r i ile g ö z l e n e n bu anor­

mal l ik ler in düze leb i leceğ i b i ld i r i lmektedir (1). 

1 . 

2 . 

3 . C h a m b e r l a i n M C , Lev in V A . C h e m o t h e r a p e u t i c t r e a t m e n t o f 

t he d i e n c e p h a l i c s y n d r o m e . C a n c e r 1989 ; 6 3 : 1 6 8 1 - 8 4 . 

3. V a k a m ı z d a k i d iğer bir öze l l i k , t ü m ö r ü n h - C G 

sa lg ı lamas ıd ı r . h-CG' in subün i tes i o lan p - h C G " rad io îm-

m ü n o a s s a y " d e , p -LH ile % 6 7 o r a n ı n d a ç a p r a z reak ­

s iyon verd iğ inden do lay ı h a s t a m ı z ı n p l a z m a LH d ü z e y ­

leri yüksek bu lunmuştur . T ü m ö r ü n h -CG s a l g ı l a m a s ı n a 

bağl ı o larak p l a z m a total ve se rbes t tes tos te ron d ü z e y ­

leri no rma l o larak sap tanmış t ı r . 

Bil indiği üzere v a k ı m ı z d a k i t ümörün h is topato lo j ik ta ­

n ıs ı g e r m i n o m a id i . G e r m i n o m a n ı n , b ü t ü n d i e n s e f a l i k 

s e n d r o m vaka la r ın ın %1 kadar ın ı o luş tu rduğu bi ldir i lmişt i r 

(Tablo 5) . Diğer taraf tan, g e r m i n o m a vaka la r ın ın a n c a k 

% 5 - 1 0 ' u n d a h-CG sa lg ı land ığ ı göz lenmiş t i r . A y r ı c a h -CG 

sa lg ı layan G e r m i n o m a vaka la r ın ın s ık l ı k la in fant larda gö­

rü ldüğü bi ld i r i lmektedir (4). V a k a m ı z d a d iensefa l ik s e n d ­

romun çok nadi r bir sebeb i o lan h-CG sa lg ı layan ge rm i ­

n o m a bu lunmas ı diğer öneml i bir özel l iğidir. 

V a k a m ı z ı n h o r m o n prof i l in in d e ğ e r l e n d i r i l m e s i y l e 

d ikkat i çeken diğer öneml i nokta lar şunlar o lmuştur : 

a . Bazal p l a z m a prolakt in düzey ler i or ta d e r e c e d e 

y ü k s e k bu lunmuş tu r . Bu yüksek l i k m u h t e m e l e n t ü m ö ­

rün hipofiz sap ın ı infiltre e tmes i ve PİF' in (Prolakt in in-

hibe e d e n Faktör) h ipof ize t a ş ı n m a s ı n ı e n g e l l e m e s i n e 

bağlıdır. 

b . G e r e k b a z a l p l a z m a k o r t i z o l v e 2 4 s a a t l i k 
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