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OZET

Oldukca nadir goriilen ve ancak metastaz varliginda malign oldugu kabul edilen feokromositomalarin tedavisin-
de de halen zorluklar yagsanmaktadir. Adrenalektomiden 41 ay sonra yiiksek hacimli metastatik hastahkla bagvuran
35 yasginda bir kadin olgu nedeniyle malign feokromositomalarn giincel tan1 ve tedavisine iligkin sorunlan irdeledik.

SUMMARY

There is still difficulties in the treatment of malignant pheochromocytomas which can only be diagnosed in the
presence of metastases. Because of a 35 years old female patient who admitted to our hospital 41 months after adre-
nalectomy, we reviewed the current problems in the diagnosis and treatment of malignant pheochromocytomas.
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GIRIS

FFeokromositoma her yasta goriilebilmekle bir-
likte yetigkinlerde adrenal bezlerin en sik primer
tiimoriidiir.  Feokromositomalanin  yaklasik
%10’unda malignensi bildirilmektedir.! Ancak,
diger organ tiimorlerinde kullanilan standart histo-
patolojik malignensi kriterleri adrenal feokromo-
sitomalarda giivenilir degildir.!:? Giiniimiizde bu
timérde malignensi Ichine kabul edilen ek kriter
“chromaifin™ dokunun bulunmadigr organlarda
mctastazin gosterilmesidir, Hastalanin yanst ilk ta-
mida metastatik iken diger yansinda metastazlar
10 ay ile 28 yi1l arasinda degisen bir dénemdce or-
taya c¢ikabilmckiedir.! Asin katckolamin dirctimi
benign feokromositomalarda oldugu gibi malign
timorlerin de onemli bir ozelligidir.!9 Oldukga
nadir bir tablo olan malign fecokromositomanin te-
davisi de bu nedenle heniiz standardize edilebil-
mis degildir.

OLGU SUNUMU

Mayis 1992°de kann sol iist kadranda kitle ve
siddetli bag agnis1 yakinmalan ile bagvuran 35 va-
sinda kadin hastanin yapilan tetkiklerinde sol ad-
renalde 20x 15 cm boyutlannda kitle saptands. Kli-
nik izlemindc 180/120 mmHg diizeyinde seyre-
den siirckli hipertansiyon mevcuttu. Idrarda adre-
nalin normal sinirlardayken; noradrenalin, meta-
nefrin, normetancirin ve vanil mandelik asit yiik-
sclmigti. Olguya feokromositoma tanist konularak
3 hafta alla blokaj tedavisinden sonra Temmuz
92'de sol adrenalektomi uygulandi. Makroskopik
olarak sari-turuncu renkli genis kanama ve nekroz
Sekil 1: Malign feokromositoma. Agin pleomorfik, hi-
perkromatik niikleuslu, genig cozinofilik sitoplazmah

cpitel hiicrelent (hematoksilen-cozin, X20)

alanlart igeren materyalin mikroskopik inceleme
sinde asin pleomorfizm gosteren hiperkromatik
cekirdekli genis eozinofilik sitoplazmali epitel
hiicrelerinden olustugu saptand: (Sckil 1). Mater-
yalde normal adrenal dokusu saptanamadi. Ancak
genis kanama ve nckroz alanlarn meveuttu ve bi-
zar hiicrelerin sayica g¢oklugu dikkat cekiciydi.
Tiimérii simirlayan kapsiiler olusum i¢erisinde de
aynt tip hiicreler meveuttu. Bu bulgularla tiimére
feokromositoma tanisi konuldu. Ayrnica potansiycl
malignenst riski gozardr edilemiyordu. Olgu bu
konuda uyarilmig olmasina karsin operasyon son-
rast taburcu cdildikien sonra izlemden ¢ikt.
Operasyondan 41 ay sonra Aralik 1995°te bu
kez kaninda goriilebilen kitle ve karmn agnsi ile
tekrar bagvurdu. Olgu kagektik goriinimde ve cpi
gastriumdaki kitle gozle goriilebilmekteydi. Tan-
sivonu 185/115 mm Hg idi. Akciger gralisinde
multipl metastaz vardy (Sekil 2). Bilgisayarli to-
mogralide karacigerde karin 6n duvanina kadar

Sekil 2: Akciger grafisinde muluipl metastazlar.

pE————_
Sekil 3: Bilgisayarh tomografi. Karacigerde ve sol
bobrek hilusunda metastazlar gorilmekte.




uzanan 220x190 mm boyutlarinda kitlenin yam
sira sol siirrenal lojunda, paraaortik, parakaval ve
sag iliak bolgede en kiictigii 25x22 mm multipl
lenfadenopati saptand: (Sekil 3). Idrarda epinefrin
23 mg/24 saat (0.5-20 mg/24 saat), noradrenalin
1548 mg/24 saat (8-100 mg/24 saat), metanefrin
319 mg/24 saat (150-180 mg/24 saat), normeta-
nefrin 3520 mg /24 saat (150-180 mh/24 saat) ve
vanil mandelik asit 39 mg/24 saat (0-1 mg/4 saat)
bulundu. Ug hafta alfa blokaj tedavisine alinan ol-
gunun tansiyonu 15/95 mm Hg'ye indi ve igne bi-
opsisi yapildi. Patoloji ilk taniy: teyit ediyordu.

Olguya *‘cyclophosphamide™ (750 mg/m2, 1.
giin), “vincristine” (1,4 mg/m2, 1. giin) ve “dacar-
bazine™ (600 mg/m2, 1, 2. giinler) kombinasyo-
nundan olusan kemoterapi protokolii baglands.’
Sikliisler 21 giinde tekrarlandi. Ikinci kiirden iti-
baren epigastriumdaki kitle belirgin sekilde yu-
mugamaya basladi. Dordiincii kiiriin sonunda ha-
len palpe edilebilir olmakla birlikte kitle boyutla-
nindaki kugiilme dikkat ¢ekiciydi. Dort kiir kemo-
terapi ile elde edilen bu regresyon 6. kiir sonuna
kadar stabil kaldi. Daha sonra olgu aym kemote-
rapi kombinasyonunu almaya devam ectmesine
karsilik tiimor hizhi bir progresyon safhasina girdi.
Kitle boyutlan1 hizla artti, giderck daha kasektik
bir hal alan olgu, operasyondan 53 ay sonra 10.
kiir oncesi kaybedildi.

TARTISMA

Malign feokromositoma tanisi ancak metasta-
zin dokiimante edilmesi ile konulabilmektedir.
Primer tiimoriin ¢ok biiyiik olmasi, genig nekroz
sahalarinin bulunmasi ve daha kiigiik hiicrelerden
olugmast malignensi lehine bulgular olarak one
stiriilse de bu kriterler cogunlukla giivenilir degil-
dir.6 Tamda katekolaminlerin doku konsantras-
yonlarinin énemli bir yerinin olmamasina karsin
“manganese superoxide dismutase” aktivitesinin
diisiik bulunmasi ¢ok yakinlarda umut verici bir
bulgu olarak ileri siiriilmiigtiir.?

Tedavide ilk yaklasim cerrahidir ve eger ilk ta-
mida metastatik ise ve metastazlar cerrahiye uygun
ise bunlann da ¢ikaniimasi 6nerilmektedir.! 34 Geg
donemde metastaz ortaya ¢ikan olgularda da uy-
gun olmak kosulu ile yine cerrahi yaklagim tercih
edilmektedir.!4 Ancak cerrahi sansi olmayan ol-
gularda tedavi yaklagimu iki segenek ile sinirh kal-
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maktacdir. Bunlardan birincisi radyoterapidir ki
distan verilen radyoterapinin higbir etkisi olmadi-
&1 bilinmektedir.!? Ancak lokalize kemik metaz-
tazlarinda agn palyasyonu igin kullamImaktadir.4
131 metaiodobenzylguanidine’in (13'I-MIBG) ile
100-300 mci dozlarda 6 hafta-3 ayda bir yenilenen
sikluslarla toplam 1000 mci’yi gegmemek kosulu
ile uygulanmasi %60 endokrin, %50 tiimor boyu-
tunda kiigiilme sagladig: bildirilmektedir48 An-
cak kalict hipotiroidi ve kemik iligi supresyonu
onemli yan etkileridir. Yiiksek hacimli metastatik
olgularda yanit elde edilecek dozun yan etki sini-
nmin ¢ok iizerinde olabilecegi unutulmamalidir.8
Ayrica bu tedavinin yiiksek maliyetli oldugu ve
lilkemizde temin edilmesinde giicliiklerle kargila-
silabilecegini haurlamak gerekir.

Tedavide son segenck kemoterapidir. Oldukga
nadir goriilen bir tablo olmasi nedeniyle biiyiik
deneyimlerin biriktigi kemoterapi kombinasyon-
lant mevcut degildir. Bildirilen en basarili kombi-
nasyon olan cyclophosphamide, vincristine ve da-
carbazine protokoliinde %57 komplet yanit, %80
endokrin yanit alindigi not edilmektedir.45 Ancak
tedavi bitiminden en fazla 6 ay sonra relaps siklik-
I1 ortaya ¢ikmaktadir.* Timor boyutu ile kemote-
rapiye yanit ters iligkilidir.5

Sonug olarak malign feokromositoma oldukga
nadir ancak bir o kadar da kétii prognozlu bir tii-
mordiir. En iyi kosullarda 5 yillik yasam %40’in
altinda kalmaktadir.4 Daha etkin tedavi scgenckle-
rinin giindeme gelmesi zamana ve izole olgularda
kullanilacak alternatif tedavi sec¢enekleri ile ilgili
deneyimlerin birikmesine gereksinim duymakta-
dir.
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