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Zaburzenia funkcji przysadki i podwzgorza w wyniku pozno rozpoznanego wodogtowia
u 7-letniego chtopca - opis przypadku

Pituitary and hypothalamic dysfunction as a result of hydrocephalus in 7-year
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STRESZCZENIE/ABSTRACT

Wodoglowie moze by¢ jedng z przyczyn zaburzen uktadu podwzgoérzowo-przysadkowego, m.in. przedwczesnego
dojrzewania lub niedoboru hormonu wzrostu. Przyczyny wodogtowia moga by¢ réznorodne, w tym np. genetyczne,
wrodzone, infekcyjne. Podstawg rozpoznania wodoglowia jest wykonanie badan obrazowych OUN. Przedstawiamy
chlopca z przedwczesnym dojrzewaniem ptciowym i niedoborem hormonu wzrostu w przebiegu p6zno rozpoznanego
wodogtowia trojkomorowego przebiegajacego z torbiela okolicy nadsiodtowej. Endokrynol. Ped. 13/2014;4(49):47-52.

Hydrocephalus can be one of the causes of dysfunction of hypothalamus and pituitary, including precocious puberty
and growth hormone deficiency. There are various causes of hydrocephalus, such as genetic, inherited, infectious. The
most reliable method for diagnosing hydrocephalus is using CT or MRI imaging. This case study describes a boy with
precocious puberty and growth hormone deficiency caused by late diagnosed hydrocephalus with suprasellar arach-
noid cyst. Pediatr. Endocrinol. 13/2014;4(49):47-52.
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Wstep

Wodoglowie moze by¢ jedng z przyczyn przed-
wcezesnego dojrzewania. Do rozwoju wodoglowia
moze doj$¢ juz wewnatrztonowo lub po urodzeniu
si¢ dziecka. Czesto§¢ wystepowania wrodzonego
wodoglowia jest szacowana na 1:500-1:1000 zy-
wych urodzen [1,2]. W przyblizeniu potowa tych
przypadkow zwigzana jest z przepukling oponowo
-rdzeniowa [1,3].

Wsrod przyczyn wrodzonych najczestszg forma
wodoglowia genetycznie uwarunkowanego jest wo-
dogtowie sprzezone z chromosomem X, wspotist-
niejgce ze stenozg wodociggu Sylwiusza, wystepu-
jace z czestoscig do 25% wszystkich noworodkow
ptei meskiej z wodogtowiem niebgdacym czescia
zespotow genetycznie uwarunkowanych. Wodogto-
wie to zwigzane jest z mutacjg genu zlokalizowa-
nego na chromosomie X g28. Gen ten odpowiada
za kodowanie czasteczki adhezyjnej L1, ktoéra od-
grywa role m. in. w prawidtowej migracji komodrek
nerwowych.

Wodoglowie towarzyszy zespotom wad wrodzo-
nych, takim jak: zespot Arnolda—Chiariego, zespot
Dandy’ego—Walkera, zesp6t Dyka—Davidoffa—Mas-
sona [1,2]. Najczestszymi zaburzeniami cytogene-
tycznymi zwigzanymi z wodogltowiem sg trisomie
13, 18,919p [1,4,5]. Przyczyng wodogltowia moga
tez by¢ izolowane wady rozwojowe OUN, niebg-
dace sktadowg zespotow genetycznie uwarunkowa-
nych, takie jak nadsiodlowe torbiele pajeczynowki,
wady rozwojowe podwzgdrza (np. hamartoma) lub
dysplazja przegrodowo-wzrokowa [6-9]. Infekcje
wewnatrzmaciczne, takie jak rézyczka, cytomega-
lia 1 toksoplazmoza, takze moga powodowaé zabu-
rzenia OUN prowadzace do rozwoju wodoglowia.
Wykazano réwniez szkodliwy wpltyw czynnikéw
srodowiskowych (gléwnie kwasu retinolowego)
oraz niedoboroéw zywieniowych (zwlaszcza kawa-
su foliowego 1 witaminy A) [1,2]. Do czynnikéw
ryzyka wrodzonego wodogtowia mozemy zaliczy¢
pte¢ meska, cukrzyce cigzarnych, leki przeciwde-
presyjne, zwlaszcza przyjmowane w pierwszym
trymestrze cigzy [14]. Wsréd przyczyn wodoglowia
nabytego wymienia si¢ krwawienia srodczaszkowe,
zapalenie opon moézgowo-rdzeniowych, zwitaszcza
bakteryjne, guzy mézgu oraz urazy [1]. Na skutek
tych zaburzen moze dochodzi¢ do powstawania
wad lub uszkodzen OUN powodujacych zaburze-
nia przeptywu pltynu mézgowo-rdzeniowego, ktore
prowadza do poszerzenia komoér bocznych i1 komo-
ry trzeciej. Podejrzenie wodogtowia wysuwa si¢

najczesciej na podstawie nieprawidtowego ksztattu
i zwigkszonego obwodu glowy, a potwierdza sig¢
badaniami obrazowymi, takimi jak ultrasonogra-
fia przezciemieniowa, tomografia komputerowa
lub rezonans magnetyczny. Prezentujemy pacjenta
z przedwczesnym dojrzewaniem plciowym w prze-
biegu wodoglowia trojkomorowego, spowodowa-
nego torbielg nadsiodtowa pajeczynowki.

Opis przypadku

7-letni chlopiec zostat skierowany do Kliniki
Pediatrii i Endokrynologii Warszawskiego Uni-
wersytetu Medycznego celem diagnostyki przed-
wcezesnego dojrzewania. W wywiadzie: od 6 roku
zycia objawy dojrzewania plciowego pod postacia
owlosienia tonowego, powigkszenia jader, znacz-
nego przyspieszenia tempa wzrastania (zmiana toru
wzrostowego z 3 na 75 centyl) oraz zmian propor-
cji ciata (wydhluzenie tutowia). Chlopiec urodzony
byl z ciazy I, powiktanej przedwczesna czynnos$cia
skurczowa macicy, rozwigzanej cigciem cesarskim
z powodu braku postepu porodu w 41 tygodniu cig-
zy. W chwili urodzenia: masa ciata 3980 g, dlugos$¢
59 cm, obwod gltowy 37 cm, oceniony na 10 punk-
tow w skali Apgar. Okres noworodkowy przebiegat
bez powiktan. Przez pierwszy rok zycia chtopiec
byl karmiony piersia. Rozw¢j fizyczny od okresu
niemowlecego przebiegal nieharmonijnie. Wyste-
powala wyrazna dysproporcja wzrostu (do okoto
5 roku zycia krzywa wzrastania wzdhuz 3 centyla)
i obwodu gltowy (90 centyl). Przy przyjeciu do Kli-
niki Pediatrii i Endokrynologii w badaniu przed-
miotowym stwierdzono: wysokos$¢ ciata 131,2 cm
(+ 0,8 SDS, ok. 75 c¢), masg ciata 32,2 kg (+ 1,3
SDS, ok. 90 ¢), obwod glowy 55,5 cm (SDS, 97 ¢),
szybko$¢ wzrastania obliczona na podstawie danych
z ostatniego roku wynosita 12,7 cm /rok. Zaawan-
sowanie dojrzewania plciowego oceniono na 2/3
stopien w skali Tannera, wielko$¢ jader wynosita:
prawe ok. 6 ml, lewe ok. 8 ml. W wykonanych pod-
stawowych badaniach biochemicznych nie stwier-
dzono nieprawidtowos$ci (ocena funkcji watroby
i nerek, jonogram).

W badaniach hormonalnych wykazano wysokie
stezenie testosteronu, prawidlowe stezenia DHE-
A-S 1 androstendionu oraz nieznacznie podwyz-
szony poziom 17-hydroksyprogesteronu. Funkcja
tarczycy byta prawidlowa. Poranne st¢zenie kor-
tyzolu bylo réwniez prawidlowe. W wykonanym
profilu sterydowym w dobowej zbiérce moczu nie
stwierdzono nieprawidtowosci. Poziom beta HCG
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nie odbiegatl od normy. Wyniki wykonanych badan
hormonalnych przedstawiono w tabeli 1.

W teécie z LHRH stwierdzono pokwitaniowe
warto$ci gonadotropin (tabela II). Wiek kostny na
podstawie atlasu Greulicha i Pyle’a oceniono na
9 lat (przyspieszenie o okoto 2 lata w stosunku do
wieku metrykalnego). W badaniu ultrasonogra-
ficznym obraz jader, nadnerczy i narzgdow jamy
brzusznej byt prawidtowy. Chtopiec byt takze kon-
sultowany okulistycznie — obraz dna oka byt prawi-
dtowy, nie stwierdzono ubytkéw w polu widzenia.
W badaniu MRI osrodkowego uktadu nerwowego
z kontrastem opisano wodoglowie tréjkomorowe,
wskaznik Evansa znacznie zwigkszony do 48%,

komorg III balonowato poszerzong do 19-34 mm,
bez cech przesigkania pltynu mézgowo-rdzeniowe-
go, wodocigg mézgu drozny, przymozgowe prze-
strzenie ptynowe prawidlowe. Uwidoczniono takze
potozong typowo przysadke ucisnicty przez prze-
strzen plynowa wpuklajacg si¢ w jej obreb. Uzy-
skany sygnal byl typowy dla czesci gruczolowej
i nerwowej, ale przedni ptat przysadki po dozyl-
nym podaniu gadolinu ulegat nieco niejednorodne-
mu wzmocnieniu kontrastowemu, bez wyraznych
zmian ogniskowych. Tylny ptat przysadki, szyputa
i okolica podwzgoérza byly niezmienione. Na pod-
stawie wykonanych badan chtopca zakwalifiko-
wano do leczenia neurochirurgicznego. W Klinice

Tabela 1. Wyniki badan hormonalnych przy przyjeciu do szpitala

Table 1. Results of hormonal tests on admission to hospital

Testosteron (ng/dI)
DHEAS (ug/ml)
Androstendion (ng/ml)
17 OHP (ng/m)
Kortyzol (8:00) (ug/dl)
TSH (ulU/ml)

FT4 (ng/dI)
betaHCG (ulU/ml)

209 11-58
0,7 0,02-15
0,4 03-19
1,8 02-16
5 25-235
2,32 0,58 -3,59
1,13 0,84 -1,47
4,3 0-5

Tabela IIl. Wyniki badan testu LH-RH
Table Il. Results of LH-RH test

LH- 0 min.
LH-30 min
LH- 60 min
LH-90 min
LH- 120 min
FSH- 0 min
FSH- 30 min
FSH- 60 min
FSH-90 min
FSH- 120 min

1,02 IU/L
10,30 IU/L
12,20 IU/L
12,4 U/L
12,7 IU/L
2,04 U/L
3,28 IU/L
3,99 IU/L
4,7 1U/L
4,57 IU/L
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Neurochirurgii Instytutu Pomnik Centrum Zdro-
wia Dziecka wykonano fenestracje endoskopowa
torbieli nadsiodtowej (trwate udroznienie torbieli
i przywrocenie krazenia ptynu médzgowo-rdzenio-
wego). Miesigc po zabiegu w badaniach hormo-
nalnych stwierdzono obnizenie st¢zenia testostero-
nu do 134ng/dl (norma do 10 ng/dl), po czym po
kolejnym miesigcu ponowny wzrost do 286 ng/dl.
Chtopca zakwalifikowano do leczenia Diphereling.
W trakcie leczenia poziom testosteronu znormalizo-
wat si¢ 1 wynosit < 8 ng/dl. Uzyskano zadowalajaca
supresje gonadotropin (LH-0,29 IU/L, FSH-0,14
IU/L). Klinicznie dojrzewanie plciowe nie poste-
powalo. Objetos¢ jader ulegla zmniejszeniu do
okoto 3—4 ml. Echostruktura obu jader nadal byta
prawidlowa. Uzyskano zwolnienie tempa wzrasta-
nia z 12,7 cm/rok przed leczeniem do ponizej 3 cm/
rok. Wiek kostny nie postepowat. Prognoza wzrostu
ostatecznego byta niekorzystna. U chtopca wykona-
no testy oceniajgce wydzielanie hormonu wzrostu.
Maksymalne wydzielanie hormonu wzrostu wyno-
sito po klonidynie 3,54 ng/ml, po insulinie 1,58 ng/
ml. Wdrozono leczenie hormonem wzrostu ze $rod-
kéw wlasnych rodzicow z zadowalajacym efektem.
W czasie czterech pierwszych miesigcy leczenia
uzyskano dobry przyrost wysokosci ciata — 3,6 cm.
Obecnie chlopiec jest nadal leczony Diphereling
i hormonem wzrostu.

Dyskusja

Przedstawiamy chlopca z przedwczesnym doj-
rzewaniem ptciowym i niedoborem hormonu wzro-
stu, u ktérego przyczyna obserwowanych objawow
byta torbiel okolicy nadsiodlowej, prawdopodobnie
powodujaca rozw6j wodoglowia trojkomorowego.
Wodogtowie rozpoznano dopiero w 6 roku zycia,
kiedy chtopiec zgtosit si¢ do Kliniki z powodu obja-
wow przedwczesnego dojrzewania ptciowego. Prze-
prowadzona retrospektywnie analiza parametréw
rozwoju fizycznego pokazata, ze zaréwno krzywa
wzrastania, proporcje ciala, jak i duzy obwod glowy
w poréwnaniu do wysokosci ciata chtopca powinny
byly duzo wczedniej zwrdci¢ uwage na istniejacy
problem. Do okoto 5 roku zycia krzywa wzrastania
przebiegata wzdhuz 3 centyla, podczas gdy obwod
glowy byl na 90 centylu. U naszego pacjenta w ba-
daniu MR stwierdzono wodoglowie trojkomorowe
niekomunikujace, wspotistniejace z torbielg okolicy
nadsiodlowej. W przebiegu tego typu wodoglowia
dochodzi do poszerzenia komor bocznych i komory
trzeciej, bez wptywu na wielko$¢ komory czwarte;.

Glownymi cechami w poréwnaniu do wodoglowia
komunikujacego sg znaczna dynamika zmian oraz
narastajgce nadci$nienie $rddczaszkowe z typo-
wymi objawami, takimi jak bole glowy, nudnosci,
wymioty, zaburzenia przytomno$ci oraz zaburze-
nia ze strony uktadu autonomicznego pod postacia
zwolnienia czynnosci serca i wzrostu ci$nienia tet-
niczego [10]. U naszego pacjenta wodogtowie dtu-
go przebiegalo bezobjawowo, bez typowej dynami-
ki zmian, co znacznie opdznilo jego rozpoznanie.
Przewlekle wpuklanie si¢ przestrzeni podpajeczy-
néwkowej w obreb siodta tureckiego spowodowa-
to ucisk przysadki, prowadzacy do uposledzenia
jej funkcji. Objawy przedwczesnego dojrzewania
ptciowego mogly by¢ zwigzane ze wzrostem ci-
$nienia §rodczaszkowego w przebiegu wodoglowia
oraz z uciskiem torbieli nadsiodtowej na okolicg
podwzgorza [13,18].

Wodoglowie moze wspotwystgpowaé z tor-
bielami pajeczynoéwki. Postgpowaniem w takich
przypadkach powinna by¢ fenestracja torbieli [15].
Wedtug danych z pismiennictwa wigkszo$¢ torbie-
li okolicy nadsiodtowej ma charakter wrodzony.
Przyczyna powstawania tego typu zmian w okre-
sie pOzniejszym mogg by¢ neuroinfekcje, urazy
glowy 1 krwotoki do OUN. Torbiele pajeczyndéwki
w 9-11% wystepuja w okolicy nadsiodtowej, zwy-
kle za$ zlokalizowane sg w $rodkowym (54%)
i tylnym (26%) dole czaszki [21]. Charakterystycz-
ne jest, ze torbiele zlokalizowane w srodkowym
dole czaszki znacznie czesciej wystepuja u chtop-
cow [12]. Torbiele te moga takze przebiegac bez-
objawowo lub powodowac réznorodne zaburzenia
neurologiczne 1 hormonalne w zaleznosci od lo-
kalizacji [11-13]. Najczestszymi objawami neuro-
logicznymi sa bole glowy, drgawki, wodogtowie,
objawy wzmozonego cisnienia $rodczaszkowego,
op6znienie rozwoju [15].

W pismiennictwie mato jest danych na temat za-
burzen endokrynologicznych wywotywanych przez
torbiele pajeczynowki lub wodoglowie [17,19].
Najczesciej wystepujacym zaburzeniem endokry-
nologicznym w przypadku wodogtowia i lokalizacji
torbieli pajeczynowki nadsiodtowo jest niedoczyn-
nos¢ przysadki i/lub przedwczesne dojrzewanie
[17,19]. W badaniach Onal i wsp. [11] u 50 pacjen-
tow z torbielg pajeczyndéwki stwierdzono u 1 pa-
cjenta wystepowanie przedwczesnego dojrzewania,
u 6 pacjentdw niedobdr hormonu wzrostu. W innych
badaniach Adan i wsp.[20] u 30 pacjentow z torbielg
nadsiodlowa pajeczynowki stwierdzono u 8 pacjen-
tow niedobor hormonu wzrostu, u 5 — niedobdr TSH,
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u 10 — przedwczesne dojrzewanie piciowe. Z kolei
w badaniach Kumar i wsp. [16] u 15-letniej pacjent-
ki z torbielg nadsiodtowa pajeczyndéwki i wodogto-
wiem stwierdzono wystgpowanie op6znionego doj-
rzewania i niedobor hormonu wzrostu.

Podobnie u opisywanego przez nas chtopca ob-
jawom przedwczesnego dojrzewania towarzyszyt
niedobor hormonu wzrostu, wymagajacy leczenia
substytucyjnego. Po rozpoczeciu leczenia hormo-
nem wzrostu juz na podstawie dotychczasowej
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