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Kesesi Timoru Saptanan Bir Olgu Sunumu
A Case Report of Rathke’s Pouch Diagnosed in a Patient Presenting with Excessive
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Ozet

Narkolepsi santral hipersomni grubunda yer alan ve esas olarak giindiiz
asirt uykululuk hali ile sekillenen bir uyku hastaligidir. Patofizyolojisinde,
hipotalamusta  Uretilen  hipokretinin  eksikligi  gosterilmistir ~ ve
muhtemelen otoimmin bir sirece ikincil oldugu one surilmistdr.
Narkolepsi ¢ogunlukla primer bir hastalik olarak karsimiza ¢ikmakla
birlikte, intrakraniyal timor, multipl skleroz, ensefalit, kafa travmasi veya
enfeksyion/asilar sonrasi da nadir olarak goriilebilir. Bu olgu sunumunda,
glindiiz agin uykululuk hali ile bagvuran ve nadir gériilen, iyi huylu bir kafa
ici timori olan Rathke kesesi timori tanisi alan bir hasta sunulmaktadir.
(JTSM 2014,3:84-6)

Anahtar Kelimeler: Narkolepsi, sekonder, intrakraniyal timorler, Rathke
kesesi timori

Summary

Narcolepsy is a sleep disorder classified among central hypersomnias
and, is characterized mainly by excessive daytime sleepiness. In
its pathophysiology, the deficiency of hypocretin produced from
hypothalamus was demonstrated, and suggested to be secondary to
autoimmune process. Narcolepsy usually presents as a primary disorder,
but may be observed following intracranial tumors, multiple sclerosis,
encephalitis, head trauma or infections/vaccines. In this case report a
narcolepsy patient diagnosed with Rathke’s pouch tumor, who was
complaining of excessive daytime sleepiness was presented. (JTSM
2014,3:84-6)

Key Words: Narcolepsy, secondary, intracranial tumors, Rathke’s pouch
tumor

Giris

Narkolepsi santral hipersomni grubunda yer alan ve esas olarak
glindiiz asin uykululuk hali ile sekillenen bir uyku hastahi@idir.
Katapleksili (tip 1) veya katapleksisiz (tip 2) olabilir (1).
Narkolepsideki uyku ataginin en énemli 6zelligi bir saatten kisa
sureli, karsi konulmaz ve dinlendirici olmasidir, uygun kosullarda
ya da en uygunsuz kosullarda dahi ortaya cikabilir. Klinik olarak
glindiiz agir uykululuk ile birlikte, REM uykusu kokenli bulgular
-katapleksi, uyku paralizisi (karabasan), hipnagojik/hipnopompik
hallsinasyonlar- ve bozulmus gece uykusu gorilir. Gundiz
asiri uykululuk siklikla ilk olarak ortaya ¢ikan semptomdur; diger
semptomlar ise daha sonra (aylar-yillar) klinik tabloya eklenir (2).
Narkolepsi %95 oraninda sporadik olarak gorilir, nadir ailesel
formlar da bildirilmistir (3). Prevelansi %0,02-%0,18 arasinda
olup, genis cografik ve etnik farkliliklar gostermektedir (1).
Narkolepsinin patofizyolojisinde, muhtemelen otoimmiin bir
stirece ikincil olarak gelisen hipokretin distkligiu oldugu
gosterilmistir (4,5). Hipokretin 1 ve 2 lateral hipotalamusta
birkac bin noron tarafindan Uretilir. Bu noronlar olfaktor bulbus,
serebral korteks, talamus, hipotalamus ve beyin sapi olmak tzere

oldukga genis bir alana yayihm gosterir. Hipokretinerjik néronlar
ayrica lokus seruleus, tuberomamiller cekirdek, rafe cekirdegi
ve bulber retikiiler formasyona da yogun projeksiyon gosterir.
Narkolepside, hipotalamusta hipokretin néronlarinin yoklugu,
effektor/reseptor interaksiyonunda anormallik veya otoimmdin
bozukluk olabilmektedir (3,6). Narkolepsi sendromu olan
hastalarda insan I6kosit antijenleri (HLA) ve T-hticre reseptorleri
(TCR) ile iliskili polimorfizminlerin gosterilmesi de, otoimmiin
bir procesin, hipokretin/oreksin Ureten hucrelerin HLA-TCR
baglantilarindaki bir peptidi hedef aldigini desteklemektedir.
HLA DQB1*0602 ve DQA1*0102 alelleri ile arasinda gticlu bir
iliski oldugu gosterilmistir (5,6). Narkolepsi, spesifik HLA allelleri
ile oldukca gugli bir iliski gosterir. Bu hastahigin HLA DR15
ve HLA DQ6 iliskisi ve DQB1*0602 pozitifligi ile 6zellikle tip 1
narkolepsi arasinda pozitif korelasyon gosterilmistir (7,8).

Hastaligin kesin tanisi icin klinik olarak hemen hemen her giin,
en az ¢ aydir olan agir guindiiz uykuluk hali, 6ykide kesin olarak
ani ve gecici epizotlar seklinde duygulanim degisiklikleriyle
tetiklenen kas tonus kaybi, polisomnografi (PSG) ve CULT
(Coklu Uyku Latans Testi) kriterlerinin karsilanmasi yer alir.
CULT'ta ortalama uyku latansi 8 dakika veya daha kisa olmalidir
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ve yeterli gece uykusundan sonra (en az 6 saat) iki veya daha
fazla REM uyku evresi ile baslayan uyku ataklar (sleep-onset
REM, SOREM) izlenmelidir. Alternatif olarak, BOS hipokretin-1
diizeyleri 110 pg/mL veya daha dusiik ya da ortalama normal
kontrol deg@erlerinin Ucte biri veya daha dustik olmalidir (1).

Narkolepsi, 0Ozellilkle geng¢ nifusta, cogunlukla primer bir
hastalik olarak karsimiza ¢ikmaktadir. ikincil narkolepsi,
intrakraniyal timoér, multipl skleroz, ensefalit, kafa travmasi
veya enfeksyion/asilar sonrasi gorulebilir ancak nadirdir (9-11).
Bu olgu sunumunda, glindiz asir uykululuk hali ile bagvuran ve
nadir goriilen, iyi huylu bir kafa ici timorii olan Rathke kesesi
timord (Rathke’s pouch) tanisi alan bir hasta sunulmaktadir.

Olgu

Kirk yedi yasinda erkek hasta, poliklinigimize yaklasik 6 yildir
olan ve giderek artig gosteren asiri gundiiz uykululuk hali
nedeniyle basvurdu. Hasta cocukluk cagindan beri “uykuyu
seven” biri oldugunu belirtti. Son alti yildir, ilk baslarda
engelleyebildigi uyku ataklarinin giderek engellenemez bir hal
aldigini ve isyerinde calismasini engelleyecek dizeye ulastigini
belirtti. Toplam gece uykusunu tam olarak aldiginda dahi, hafta
sonlari ya da tatiller de dahil olmak Ulzere, glindiiz 6zellikle
0gle saatlerinde ve aksam Uzerinde olmak lzere en az iki kez
karsi koyamadigi uyku ataklarinin oldugunu belirtti. Gundiz
uykularinin 5 dakika ile yarim saat arasinda strdugiind, hafta
sonlari eger yataginda yatarak uyursa 1-1,5 saat uyuyabildigini
ifade etti. Uyandiginda, cok kisa dahi uyusa dinlendigini belirtti.
Gindiiz uykularinda nadiren riiya gordigiini, ancak gece
uykularinda oldukca sik ruya gordugiind, riyalarinin bazen
kabus seklini aldigini iletti.

Hastanin kendisinin farkinda olmadigi, ancak yakinlari tarafindan
fark edilen, bazen diger odalardan da duyulabilen horlamasi
oldugu belirtildi. Kendisi, nefes tikanikhidi ile uyanmadigini
veya gece tikandigini goren de olmadigini belirtti. Gece
bir kez tuvalete kalktigini, ictigi su miktarina goére bazen iki
kez olabildigini belirtti. Sicak gtinler disinda terlemedigini
sOyledi. Gastroozofagiyal refli tarif etmedi. Gece herhangi bir
sebebe baglayamadigi halde uykusunun sik boliindigiini ve bu
nedenle sabah ding kalkmadigini ifade etti. Sabah agiz kurulugu
ya da bas agnisi tarif etmedi. Bag agrisinin ara sira olabildigini
ancak ozellikle aksamiistl saatlerinde ortaya ¢iktigini belirtti.
Hastada huzursuz bacaklar sendromu, uykuda periyodik hareket
bozuklugu ya da parasomni gibi diger uyku bozukluklari
oykusi yoktu. REM uykusu davranis bozuklugu tarif etmiyordu.
Katapleksi tarif etmiyordu. Lise yillarinda birkac kez karabasan
yasadigini, ama o donemden beri yasamadigini ifade etti.
Hipnopompik ya da hipnogojik haliisinasyon yoktu. Hastanin
6zgec¢misinde herhangi bir 6zellik yoktu; viicut kitle indeksine
gore hafif obezdi. Soy gecmisinde babasinda horlama olmasi
disinda uyku hastaliklari acisindan kayda deger bir ozellik
bulunmad:.

Hastanin, G¢ kanal elektroensefalografi, sag ve sol
elektrookiilogram, cene yiizeyel elektromiyografisi, sag ve sol
tibialis anterior yuzeyel elektromiyografisi, elektrokardiyografi,
nazal basing sensori, oronazal termistor, torakal ve abdominal
basing kemerleri, oksimetre, ve senkron video kayitlamalari
yapilarak cekilen tim gece PSG tetkikinde, uyku baslangicindan
sonraki uyaniklik doénemlerinin artmasi disinda herhangi bir
ozellik izlenmedi. Apne-hipopne indeksi veya periyodik ozellik

Sekil 1. T2-agirlhkli kraniyal manyetik rezonans incelemesinde
aksiyel (a) ve sajital (b) kesitlerde, orta hatta beyin-omurilik sivisi
ile ayni intansiteye sahip kistik bir yapi olarak gorilen Rathke
kesesi timort

gosteren bacak hareketleri indeksi normal sinirlarda idi. Hastada
ertesi giin yapilan Coklu Uyku Latans Testi (CULT) sonucunda,
toplam dort uyku testindeki ortalama uyku latansi 6,5 dakika idi
ve ilk iki teste SOREM varligi tespit edildi.

Hastanin tetkikleri dis merkezde yapilmis, bizim merkezimizde
incelenmistir. Dig merkezde cekilen kraniyal manyetik rezonans
incelemesinde T2-agirlikli kesitlerde, orta hatta beyin omurilik
sivist ile ayni intansiteye sahip kistik bir yapi olarak gorilen
Rathke kesesi timori (Sekil 1a ve 1b) izlendi. Beyin cerrahisi
ile gorisuldi ve herhangi bir girisim planlanmadi; hasta
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takibe alindi. Hastanin bize basvurusunda kullanmakta oldugu
modafinil 100 mg sabah tek doz seklindeki tedavisinden tam
olarak memnun degildi. Hastanin dozu sabah ve 6glen iki kez
olmak tzere 100 mg ve takibinde 200 mg olarak arttirildi. Hafta
ici yapabilirse, ancak haftasonlari mutlaka yapmasi 6gitlenerek
0glen saat 12:00-14:00 arasinda toplam bir saati gecemeyecek
sekilde siesta Onerildi. Hastada eslik eden diger narkolepsi
bulgulari olmadig icin anti-kataplektik bir ila¢ diistinilmedi. Bu
tedavi altinda hastanin sikayetlerinde belirgin diizelme izlendi.

Tartisma

Narkolepsi olgularinin ¢cogu primer olarak izlenir ve herhangi
bir intrakraniyal lezyon saptanmaz. Bu nedenle, ek olarak klinik
bir stiphe yok ise, nérogoriuntiileme ile ileri tetkik rutin olarak
onerilmemektedir. Ancak sunulan olguda oldugu Uzere, nadir
olarak, narkolepsi sekonder olarak beyin lezyonlarina bagl da
gorilebilmektedir. Beyin tliimorl, multipl skleroz, dejeneratif
beyin hastaliklari ve kafa travmalar sonrasinda, hipotalamik
bolge basta olmak lizere pons ve ortabeyin gibi yapilarin
etkilenmesi sonucu olusur; otoimmiin ya da enflamatuvar
etkilenmesi sonucu da sekonder narkolepsi ortaya cikabilir
(11-13). Uluslararasi Uyku Bozukluklari Siniflamasi'nin t¢iinci
baskisinda (1), medikal bir hastaiga bagli hipersomni veya
narkolepsi ayri bir baslik altinda yer almistir. Yeni siniflamada,
bu konudaki caligmalarin yeterli olmadigi, cok sayida kompleks
norolojik, metabolik, endokrin ve ilac ile ilgili etkilesimlerin
oldugu vurgulanmistir. Nitekim, diger acilardan tani kriterlerini
karsilayan uyku bozukluklar ile es zamanli tani konulan
diger hastaliklar arasindaki resiprokal iliski hentiz arastirnimayi
beklemektedir.

Rathke kesesi timord, iyi huylu, epitelyum ile ortili sellar ve
suprasellar yerlesimli kistlerdir (14). Bu timorin embriyonik
bir doku olan Rathke kesesinin kraniyofarenjeal kanalinin
kalintilarindan kaynaklandigi distinilmesi nedeniyle Rathke
kesesitimori olarakisimlendirilmektedir. Kraniyofarenjiomlardan
ayirici tanisinin yapilmasi gereklidir, ancak oldukca benzer
radyolojik ozellikler nedeniyle oldukca zordur. Rathke kesesi
timorleri ¢cok buylk oranda asemptomatiktirler ve tesaddfi
olarak tespit edilirler. Cogunlukla 2 cm’den kiicuiktiirler. Ancak
nadiren buyiik boyutlara ulasirlar ve basi yolu ile cevre yapilarin
etkilenmesine ve buna ikincil olarak klinik sikayetlerin ortaya
cikmasina neden olabilirler. Ozellikle pitiiiter bez ile olan yakin
komsuluklar nedeniyle gérme bozuklugu ya da endokrin
bozukluklar goérilmektedir (15). Bizim gorebildigimiz kadari
ile literatiirde Rathke kesesi timoru ile narkolepsi birlikteligini
bildiren bir olgu sunumu bulunmamaktadir. Bununla birlikte,
benzer yerlesime sahip olan kraniyofarenjiom ile narkolepsi
birlikteligi ender de olsa olgu bildirimleri sekilde mevcuttur
(16). Her ne kadar narkolepsi ve Rathke kesesi timoru gibi iki
nadir gorllen hastaligin bu olgu baglaminda birlikteliginden
bahsetmek muimkiinse de, neden-sonug iliskisini kurmak kolay
degildir. Nitekim hipotalamik bolgeyi etkileyen timor varhiginda,
her hasta hipersomni tablosu géstermemektedir.

Bu olgu sunumunda, gindiz asirt uykululuk sikayeti ile
basvuran, PSG ve CULT incelemelerinde narkolepsi tanisi
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konulan hastamizda tesadifi olarak Rathke kesesi tlimori
saptanmis, ancak bu iki hastalik arasinda kesin bir neden-sonug
iligkisi kurulmamistir. Bu baglamda, nadir gortilmekle birlikte,
kafa ici timorlere bagl sekonder narkolepsi varligina dikkat
cekilmek istenmistir.
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