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Amenore ile Seyreden De Morsier Sendromu: Olgu Sunumu 

Orkide KUTLU
a1
   b ah m Ş   N

2
   bd   ah S   N

3
, Bahri EVREN

2 

1Konya Eğitim ve Araştırma Hastanesi, İç Hastalıkları Kliniği, Konya, Türkiye 

2İnönü Üniversitesi Tıp Fakültesi, İç Hastalıkları Anabilim Dalı, Endokrinoloji Bilim Dalı, Malatya, Türkiye 

3Sultan Süleyman Eğitim ve Araştırma Hastanesi, İç Hastalıkları Kliniği, İstanbul, Türkiye 

ÖZET 

Septa Optik Displazi, De Morsier Sendromu olara  da b        ad   b      j    a  d   md  . S  d  m     a       adı da   b  g  a ; b        a ha  
 apı a ı da a  ma        p          h p p az       h p f z h  m   d  f         a ıdı . T  adda   b  g  a ı     az          b    ma ı      a ı        . 

Burada p  m   am          g        d  M          d  m   a ı ı      a  b     g       d  . Op          h p p az     h p f z      m z  k veya beyin 

   a ha   apı a da a  ma    ap a ma ı d   m  da    ada a   d     b  g  a ı a aş ı ma ıdı     g      d  hormon replasma    da       baş a ma ıdı . 

Anahtar Sözcükler: Septa Optik Displazi, de Morsier Sendromu, Optik disk kolobomu, Hipogonadotropik hipogonadizm. 

ABSTRACT  

De Morsier Syndrome Presenting with Amenorrhea: A Case Report  

Septo-optic dysplasia, also known as de Morsier Syndrome is a rare congenital condition. The classic triad features of the syndrome are; midline brain 
abnormalities, optic nerve hypoplasia and pituitary endocrine dysfunction. The diagnosis of Septo-optic dysplasia is made when two or more features 

of the classic triad are present. Here, we presented a case with de Morsier Syndrome. The physician diagnosed optic nerve hypoplasis or midline brain 

abnormalities should be searched for the other findings of the triad of Septo-optic dysplasia and scheduled proper replacement therapy and follow the 
patient.  

Key words: Septo-optic dysplasia, de Morsier syndrome, Optic disc colobome, Hypogonadotropic hypogonadism. 

Septaoptik Displazi (SOD); Septum pellicidum 

agenezi ve optik sinir anomalisi olan b    a a a acı ı ı 

          a a  1941  ı ı da R       a afı da   a ım a dı 

   1956  ı ı da d  M        a afı da  S p a Optik 

D  p az    a a  ad a dı ı dı (1). Daha     a  a ım a a  

hastalarda ilave olarak hipotalamo–p        a  ı  

disfonksiyonundan kaynaklanan endokrin 

a   ma          d   ş           gö      d . SOD;  ad   b   

   j    a  d   md  .   a       adı da   b    a   p    

sinir hipoplazisi, hipotalamik/pituiter hormon 

a   ma            b        a ha   apı a da   p  m 

pellicidum ve/veya korpus kallosum agenezisi 

b  g  a ı da  3’ü d            b    ma ı      a ı 

     ab    . SOD f     p    d   a h     j  d  . Sad c  

%30  ada   a ada    ada a    üm b  g  a  m  c     . 

SOD  a a a ı ı             p  ad     . 

Optik sinir hipoplazisi (ONH) sendromun en sı  

   g              b  g   d  . Sı  ı  a b  a   a d  . 

O g  a ı       da gö m             d  aza ma  

nistagmus ve astigmatizm mevcuttur. Beyin orta hat 

anomalileri  septum   pellicidum             ve   korpus 

 a     m ag   z  baş a   ma   üz      forniks  aplazisi,  

ş z    fa        b   a  h p p az   a a    d         g b  

g   ş b      paz           (2).  

Pituiter hipoplazi kendini izole hormon 

       z     ş     d  gö     b  d    g b  

pa h p p     a  zm  ab         d   a şı aşı ab    . En 

    G         z       ma  a b        daha az   a da 

 CT     TS         z         ap a ı . G  ad    p   

f         a  g               m ş    (3). 

Burada Primer amenore ile gelen De Morsier 

   d  m   a ı ı      a  b     g       d  . 

OLGU SUNUMU 

On sekiz  aşı da ba a   b    ı a ı ı    m      a     

gö m m  ş  â            T  g   Öza  Tıp M    z  

  d        j                              da   amacı     

 a ı ı dı. Özg  m ş  d        p    a a  dö  md  3. gü  

m  a ıp  a ı a a   öb   g    m  ö  ü ü   a  ha  a ı  

4  aşı a  ada  d       z     ama ıp  a ca  7  aşı da 

 ü üm    baş adı ı  3-4 a  ı         a a  a   z     7 

 aşı da             m  am    a  a ı g    d     

 aşı  a ı a gö   m   a  g          d       öz        m  
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 ö    d    d    ö      d . S  g  m ş  d  öz      

olmayan hastada anne-baba a  aba ı ı    a SOD 

      j    d  ö  m     ab   c   g b          a  

  f           a      a ımı  g   a       d  ab   g b  b   

d   m  a ım a madı.             c  g b         p 

       aş a a      ma d   m  da  öz        d    d . 

Fizik muayenede genel durumu iyi olan hasta 

haf f m   a     a d   d . B    150 cm  a ı  ı ı 50  g  

 a  ba ı cı 100/70 mm g   abız  a ı ı 72/dakika, 

 üc   ı ı ı 36 5 d   c           m  a ı ı 14/da   a  d . 

Baş b     m a       d  göz   d   a  h p  f   a 

d   a      m     d .  a d   a  ü         m        m 

     m     ba ı  m a            ma d . Nö    j   

m a    d  b  a   a      agm        mb  g p z   f     

olmakla birlikte kuvvet defisiti yoktu, duyu muayenesi 

normal, serebellar testler becerikli, patolojik refleks 

yok idi. Sekonder       a a          ı m   g   şm ş 

olan hastada meme g   ş m  tanner evre 3 ile uyumlu 

   p b    ı  a ma  a          2        m     aca  

ş    d  aza mış ı. J       j   m a    d   aj  a  a   z  

 ap a dı. Göz m a       d  b  a   a  m    f a m   

gö ü üm      id disk kolobomu teyit edildi ve takip 

ö     d .  

Tam  a   a ımı   a ac        böb    f         

                          pıh ı aşma                d 

f         a ı      m     d a    m  a            ma  

 ı ı  a da  d . FSH: 1.99 mIU/ml (2,8-14,4 mIU/ml-

Prol f  a     fazı)  L : 0.568 mIU/m  (1 1-11,6 

mIU/ml-P    f  a     fazı)  G : 0.186  g/m  (0 2-5,4 

ng/ml), IGF: 279 ng/ml (127-584 ng/ml), Estradiol: 

21,9 pg/ml (0-160 pg/ml-p    f  a     fazı). TSH, 

FSH, ACTH, Prolaktin, Progesteron DHEA-S, 

Testosteron, Kortizol, parathormon ve 25 OH Vitamin 

D    ma   ap a dı.    ü    T    a   T      apı a  

ha  ada    ü    h p g    m           d        z    a ı ı 

göz   d  a ca  G   a ı ı da b        a  ış 

 ap a madı. B        h p f z MR    ma    a a  

d       d    d .   -bile  g af    d   p f z      a ı  

  d    göz   d .   m   da     m        h m  a  a h m 

de vertebra incelemelerinde belirgin osteoporoz lehine 

d       d    d  (DEXA L1-4      Z skor-3,8). Pelvik 

USG de uterus atrofik (10x24x40 mm) endometrium 

1,4 mm izlendi, overler izlenmedi. Genetik analizinde 

46XX   a a   ap a dı. 

TARTIŞMA 

Septaoptik Displazi (SOD); hipopituitarizmi olan 

  c   a ı  %50’   d        da  ap a a   h     j   b   

g  p b z     a  şa     d   b   g          d  md  . B  

sendromda septum pellicidum agen z       ş     

d   c    d  gö m  b z       a     a a   p         d  

hipoplazi veya aplazi, tersiyer hipopituatirizme sebep 

olan hipotalamus abnormalitesi mevcuttur. %30 vakada 

h m    üm        b  g  a  göz            %60 

hipopituitarizm ve %60 septum pellicidum agenezi 

göz     .        b  g  a ;   ş     d   c    d  p        

   m z     d   ş   düz     d  p    m        a da      

haf f    c dd    d   ş   gö m  b z        

termoregulatuar bozukluklar, konjuge 

h p  b     b   m      öb      ş     d     a a  ı ab  ir. 

  p  a am   p        a  ı  f         b z       da  

 a  a  a a      ı    d      a   ma     bü üm  

g   şm         z        p  G /IGF1 a   a   ma      b  

d   ma   d     ma  adı  (4). 

Ta ı g                 aş a        . Bü üm  

g   şm  g          d       baş   a  ha  a a da  ad   d  

   a SOD   ab   c    düşü ü m   d  . Ü   m zd  

   ü       ark. (5) bü üm  g   şm  g            

baş   a  2   g  b  d  m ş   . Ca ma     a  . (6) 

 a afı da  da pa  g     ş z    fa      d ab         p     

tespit edilen septooptik d  p az    b    a a b  d    m ş   . 

  p f z   h  m          z       a a      ı  G  

       z     gö ü       d  mda  CT     TS  

                 c     ü ü cü  ı a a dadı . S  d  mda 

g   d    p   f         a ı ı  g       a a       d    

b  d    m ş    (3).   ca  b z m  a amızda 

  d      pa                ş   a    a  pa    j  FSH, LH 

   ö    j   düz       düşü  ü üdü . 18  aşı a  ada  

h p g  ad zm    a  ha  ada  a ı g c  m    dö  m  d  

        a   f       amış b    b p   ha  a m  a ş 

gö m m ş       d         a a         g   şm    

  d   a g     a mış        b    g        p   z 

g   şm ş   .  

D  M       S  d  m  da  ad   gö ü    b   

  d      a   ma       a  g  ad    p          z         

g       g       ma      m     ama  a ımız; bü üm  

g            p    d        b m  ile gelen vakalarda 

  d       ab         a a    ma ı g          ; SOD 

 a ı ı      m   a a b        h p f z MR 

gö ü  ü  m       apı ma ı  a ca  gö ü  ü  m      

pa    j   ap a mama ı d   m  da SOD  a ı ı ı  

dış a ma aca ı ı  b    m   ; h p g  ad    p   

hipog  ad zm d   m a ı da a ı ıcı  a ı     a ı       

h  m     p a ma    da     baş a a a      ü   g   ş m 

        p   z a ı ı da     m  z g   şm       

ö    m       a  ama dı . Göz m a        h p f z 

h  m   p  f       b     gö ü  ü  m   ö   m      a ı 

         rli olup replasman ve destek tedavi ile 

b          f z         m   a  d   m a ı da     ü     

p  f  ma  a   aşı ma a  a ışı ma ıdı .  
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