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OZET

Klinigimiz ~ pediatrik  endokrinoloji  bilim  dalina  son  bir
yil iginde mikropenis ve kriptorsidizm veya  sadece mikro-
penis  yakinmasi ile getirilen 23 hastada  hipotalamus-hi-
pofiz-gonad  ekseni  denetlendi. Olgularin yas  ortalamasi
10.76+3.63 (0.748-16.542) desimal yil idi. Penis boyu or-
3.16+1.8 cm, penis cevresi ortalamalari
yastaki  normal Tirk  gocuklari
Yapilan testlere gbére ol-

talamalari
4.36+1.77 cm ile ayn
degerlerine gbére  digik bulundu.

gularin %34.78'i  tersiyer, %30.44'ii  sekonder, %17.39'u
primer, %13.05'ikombine  hipogonadizm  gésteriyoriardi; 1
hastada  ise  (%4.34)  hiperprolaktinemi  bulundu. Hipogo-
nadizme obesite egligi %52 oraninda  saptand..

Bilgisayarli Sella tomografisi cekilen 9 hastanin

2'sinde parsiyel bos sella, birinde  hipofiz adenomu  belir-
lend. Tersiyer  hipogonadizmli  hastalardan  biri  Kallmann
Sendromunun, ikisi Laurence-Moon-Biedl Sendromunun
ozelliklerini g0steriyorlardi.

Anahtar Kelimeler: Erkek hipogonadizm,
Mikropenis
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Normal genital sistem fonksiyonlari hipotalamus-hi-
pofiz-gonad ekseni lzerinden dizenlenmektedir. Hipo-
talamik aktivite epizodik GnRH sekresyonu ile kendini
gosterir. Gonadotropin releasing hormon (GnRH) hipofi-
zer portal venler araciligl ile 6n hipofize tasinir luteinize
edici hormon (LH) ve follikil stimile edici hormon
(FSH) salinimini uyarir. LH testislerdeki leyding hicre-
lerinden testesteron salinmasini saglar. Testesteronun
varliginda FSH spermatogenezisi Sertoli hicrelerini etki-
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SUMMARY

Twentythree boys whose ages ranged  between
0.748-16.542 desimal years (mean age 10 76*3.63) ef-
fected by  hypogonadism were  observed. Hypotalamo-pi-

tutary-gonad  axis were evaluated in all patients.  Accor-

ding to the endocrinologie tests; about 34.78% of the
patients had tertiary.  30.44% had secondary, 17.39%
had  primary. 13.05% had combine hypogonadism.

Hyperprolactinemia ~was a cause of hypogonadism at the
4.34% of patients.

Key Words: Hypogonadism, testicular insufficiency,
Micropenis
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leyerek basglatir. Bu kademelerden birindeki aksaklik hi-
pogonadizm ile sonuglanmaktadir.

Testikller yetmezlik klinik olarak genellikle puber-
tede kendini goéstermekle beraber, olayin baslangi¢
yasina ve ciddiyetine gore belirtileri ¢cocukluk, hatta ye
nidogan déneminden itibaren ortaya ¢ikabilir (1).

Bu c¢aligsmada; klinigimize mikropenis yakinmasi ile
basvuran hastalarda hipotalamus-hipofiz-gonad ekseni
denetlenerek, hipogonadizmin etyolojik degerlendirilmesi
yapilmaya calisiimistir.

OLGULAR VE YONTEM

Klinigimiz Pediatrik endokrinoloji bilim dalina son
bir yil iginde mikropenis ve kriptorsidizm veya sadece
mikropenis nedeni ile basvuran 23 olgu degerlendirildi.
Yaslari 0.778-16.542 desimal yil arasinda degismekte

T Kiin Pediatri 1992, 1
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Sekil 1. hCG uyarisina karsi testesteron yaniti Sekil2. LHRHuyarisina LH yaniti
idi (ort: 10.76+3.63). Tim olgularda pubertal gelisim
bakimindan aile 6ykisl, agrlik, boy, penis boyu ve FSH U/ mL
cevresi, testis volimu o6lgimi degerlendirildi. Obesite ”'_ 7
rd
esligi arastirilmak {zere Ag§irlik Boy Indeksi (Weight P4 |
Length Index-WLI) hesaplandi. Penis boyu ve gevresi zu{
ayni yastaki normal Tirk g¢ocuklari standartlari ile 291 “ t
kargilastirildi (2). Testis volimi Prader orslmetresine 184 I r
| | - ——
goére yorumlandi (3). Pubertal evrelendirilmeleri Tanner- ,oai 4‘ | B
Marshall evrelendirmesine gore yapildi (4). Hastalarin 5 et .
*‘W «;WW =P
karyotipleri belirlendi. Hormonal tetkik olarak: Bazal I/ == —
testesteron, LH, FSH, prolaktin diuzeyleri 6lguldl; Ley- .= . b o
Daklka

ding hiicre fonksiyonlarini yorumlamak igin hCG'ye tes-
testeron yaniti (5), hipofizer gonadotropin salinimini be-
lirlemek icin LHRH'ya LH, FSH yaniti degerlendirildi (6).
Ayrica 6 hastada hipotalamik pulsatil gonadotropin sal-
gilanmasini yorumlamaya yénelik uykuda LH, FSH &l-
climleri yapildi (7).

Leyding fonksiyonlarini denetleyen hCG uyari tes-
tinde bazal testesteron Ol¢ciminu takiben, 2000 IU/m®
hCG enjeksiyonu 5 gin Ust Uste veya gun asiri 5-7
kez olacak sekilde uygulandi. Enjeksiyonlarin bitiminin
ertesi ginu uyariimis testesteron dizeyi 6Olglldiu. Pre-
pubertal 2 ng/ml'nin, pubertal 8 ng/ml'nin Ustindeki

degerler normal yanit olarak degerlendirildi (Sekil 1). '

Tablo 1. Tani kriterleri
Bazal hCG ile uyarilmig

testesteron testesteron
hipogonadizm 1 i
(testikdler)
Sekonder
hipogonadizm i NJ
(hipofizer)
Tersiyer
hipogonadizm 4 N 1

(hipotalamik)
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Sekil3. LHRH uyarisina FSH yaniti

Hipofiz gonadotropin salinimini denetleyen LHRH
uyari testinde 100 Lig LHRH'nin IV uygulanmasini iz-
leyen 0'-40'-60'120'.nci dakikalarda alinan kan &rnek-
lerinde LH, FSH dizeyleri 6lgildu (Sekil 2,3).

Gonadotropinlerin uykudaki pulsatil saliniminin de-
netimi i¢in hastanin gece uyumasini takiben saat
22.00'den itibaren 30 dakikalik araliklarla alinan 8 kan
6rneginde LH, FSH dlgtimleri yapildi.

Bazal LH LHRH ile Uykuda LH
uyariimis LH salinimi
7 () N i
i i N
i N i
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Tablo2. Olgularn hormonal degedieri
Bazal hCGileuyariimis
testosteron testosteron
ng/ml ng/ml
Primer
hipogonadizm 0.35+0,4 0.81+1.4
(testikuler)
Sekonder
hipogonadizm 0.11 +0.1 2.6+4.9
(hipoflzer)
Tersiyer
hipogonadizm 0.23+0.1 5.5+49
(hipotalamik)
Kombine
(prim+sekond) 0.31+0.3 0.75+0.6

A T

£55:0757)

B NORMAL COCUKLAR  ZZ ERKEK HIPOGONADLAR

Sekil4. Hipogonadizmli olgular ile ayni yastaki normal tiirk go-
cuklarinin genital dlgtimleri

&%

Sekil 5. Olgularin dagilimi
Hormon degerleri falditemiz merkez RIA laboratu-

vamda radyoimmin yintemle olclidic Primer, sekon-
der ve tersiyer hipogonadizmin ayxc: tanesi Tablo 1 'de-

ki kriterlere gire yapildi. Hastalanmen bu kriterlere
gdre hormonal degerleri Tablo 2'de, tan isal dacpamian
ise Seld 5'de verimisti.

TARTISMA

Yenkiogan bir bebekte mikropenis, inmenis ya da
kucuk testis. yetersiz virilize des genital yapu intrauterin

ERKEK HIPOGONADIZMLI OLGULARIN KLINIK DOKUMU

Bazal LH LHRH ile Uykuda LH
iilu/ml uyariimisg LH salinimi
plu/ml plU/ml
66.3+12.3 91.1 +63.1
2.2+1.8 3.9-2.5
i .5+2.2 18.5+7,6 3.1 +09
Q.72+0.9 3.3+05

yasamda testis fonksiyoniannmn normal oldugunu gaste-
ren énemii buigulardr, Yenidogan bir ekek bebekte pe-
nis boyu 1.9cm.'den, cevsi 0.5cm.'den kilcikse laslar
lu olarak kabul edilmelidir. Tim cocukdik yas grubunda
skrotal yerlesimii ya da kaiptosidil, hipoplastik testis,
mikropenis hipotalamushipofiz testis ekseninin denet-
lenmesi balamndan uyanci oimakdr. Pubertenin gecik-
mesi, gerilemesi, yasammn daha ileri donemlerinde libi-
do kayl, impotans ye infertiite hipogonadizmin bulgu-
lan dmaldads. Hastalan doktora baswurusu genellikle
pubertal dinemde olmakla beraber hastaliim erken co-
cukluk, hatta yenidogan doneminde tanswmasi dikkatli
bir genital muayene ile olanaldir.

Yenidogan doneminde hormon diizeylerinin yorum-
mas tanda oldulca yol gastericidir (8). Anne 6stro
jeninin intautern yasamda bebegin hipotalamus-hipo-
fizgonad ekseninde clustrduu baskiayici etki dogum-
da ortadan kalkixpndan yasamn ilk 3-6 aymda bebegin
LH, FSH ve testosteron degerleri pubertal degerere ya-
landir (1,9). Bu ddnem icin beklenilen degerin altndald
testesferon dizeylerine karsn, anormal yiksek LH ve
FSH degerleri primer gonadal yetmeziiiin gostergesidir.
Hipogonadotropik hipogonadizm de ise LH, FSH ve te-
sterai degerlerinin imii disik degelleldeci' Normalde
yasanmmn 3-6 . ayndan sonra kse hipotalamus-hipofiz-go-
nad ekseni basldanwp minimal aktivite gosterdiginden
bu dinemde hormonal degerlerin youmiarmas: prob-
lem yaratmakiady. Bazal ve GnRH ile uyanimss LH ve
FSH degerleri hipogonadotropik hipogonadizm tanist n
yardma degidir (10). Bu dinem icin diik degeret de
omasi beklenen LH ve FSH'n yiksek oimasi ve
hCG'ne yetersiz testosteron yanti primer hipogonadizm
tansna olanak sagiar. Bazal testosteron disik deger-
lerde iken, hCG ile uyanimes testosteronun yiikselmesi
ise hipogonadotropik hipogonadizmi diksindimmelid.

Testis voiminin 4ml.'nin istine ckmasi puber-
tenin basiackip gisteren en erken klinik bulgudur. Go-
nadostat duyarkip azalckip icin uykuda puisatl LH sah
nm baslar ve bu uykuda gonadotropin profilinin clka-
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nimasi ile belirlenebilir (11). 14 yasma gelen bir er-
kekte puberté belirtilerinin ortaya chmamasi geclmis
puberté olarak degeriendirimelidi.

Yulandald testlere gére olgularmen %34,78'i ter-
siyer (8 olgu), %3044ii sekonder (7 olgu), %17,39'u
primer (4 olgu), %13,05'i kombine (3 olgu) (primertse-
konder), %4341 hiperprolaktinemi (1 olgu)'dir (Sekd
5). Hastalam penis boyu ve cewresi ortalamalan aym
yastakd normal tirk coculdan degjerlerine gire disiidir
(Seld 4). Olguiamn timinde miaopenis baswau nede-
ni idi; 7'sinde miaopenisa kaptorsidiam eslk ediyordu.

: hili ,r Lipoy m- a- j *ist :an > a 1 4za1 ve
hCG ile uyanims testesteron degerleni diiils bazal ve

LHRH ile uyanines gonadotropin degerleri gok yiksek
olarak bulundu. Bazal ve LHRH ile uyankmes gonado-

tropin degerleni diisilg bazal testosteronu yetersiz, an-
cak h C G ile uyanimss testesteron dizeyi normal olan
hastalar sekonder hipogonadizm olarak degerlendiiki
Tersiyer hipogonadizmde ise bazal testosteron ve go-
nadotropin degerleri yetersiz iken uyaninss testesteron
ve gonadotropin diizeyleri normal degjerlerde bulundu.
Bigisayarh sella tomografisi yapian 9 hastann
2'sinde parsiyel hos sella. 1 ‘inde hipofiz adenomu sap
tanch. Tersiyer hipogonadizmli hastalam biri Kallmann
Sendromu, 2'si de Laurence Moon-Biedl sendromiu ol-
gularch idediimiz 23 hastadan primer hipogonadizmli
olan ikisi ve sekonder hipogonadizmli olan diger ikisi
kardesti Sekonder hipogonadizmli 2 kadeste gonado-
tropin eksidigine komplet hinime hormonu eksidiy de
esik etmekte idi ve bu ki kadesten birinde hipofiz
adenomu, dtekinde ise parsiyel bos sella saptandh
Hipeprolakdineml testidiler yetrnozlik nedenleri
arasndadr. Asin prolaktin salsamin hipotalamustan
GnRH salgianmasmu inhibe ederek bu etkiyi olustur-
dufu dilsiniimekdedir (12). Hiperprolakdmen ile bos
sella sendromunun siklida birlikte oldugu bildiriimektedir
(13). Hiperprolaktinemi gosteren bir hastamexda bilgi-
sayarh beyin tomografisinde bos cella saptasnstr. Bu
hastada magnetik rezonans ile garintilemede prolaktin
salgiayan maleo ya da mikro adenom saptanmamstr.

Testldiler yetmezlik olaym baslangc yast ve cid-
diyetine gire belirti vermektedir. Sikiida pubertede

kendini gistemelde beraber bulgular aranr ise neona-
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tal dinem veya erken cocukik doneminde de tanm-
masi miimkindia Bu neden ile genital muayene hichir
zaman sistemik muayene icinde unutuimamalcir. Ozel-

likle miaopenis hipogonadizm icin uyanci olmakdr.
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