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Feokromositomalar olduk¢a nadir gorilen, tedavi edilmediginde kardiyovas-
kiiler mortalite ve morbiditesi yiiksek olan, néroendokrin tiimérlerdir. insi-
danslari yetiskinlerde milyonda 1-2 kisidir (1). Bu kanserlerin yaklasik %80-85’i
adrenal medulladaki kromafin hiicrelerden (sempatik) kaynaklanmaktadir. Ka-
lan %15-20’i ise ekstraadrenaldir (2). Otonomik noéral ganglialardan (sempatik
veya parasempatik) gelisen bu ekstraadrenal lezyonlar ekstraadrenal feokro-
mositoma veya paraganglioma olarak adlandirilirlar. Adrenal ve ekstraadrenal
formlarin klinik semptomlari benzerdir. Bir veya daha fazla katekolaminin (epi-
nefrin, norepinefrin ve dopamin) ve bunlarin inaktif metabolitlerinin (meta-
nefrin, normetanefrin, 3-metoksitiramin) asiri sekresyonu klinik semptomlara
sebep olabilir. Bazi timérler de hormonal olarak aktif degildir. Ornegin, para-
sempatik kaynakli paragangliomalarin %5’den azi asikar katekolamin sentezi
ile klinik belirtilere yol agar (3). Fonksiyonel olmayan tiimoérler lokal basi semp-
tomlariile prezente olabilirler.

Eriskinde erkek ve kadinda esit oranda ve en sik 4. ve 5. dekatlarda go-
rilirler (1). Cogu sporadiktir. Bu timorlerin yaklasik %20’si ¢ocukluk ¢aginda
tani alir ve erkek kadin orani 2/1'dir Cocuklarda ortalama prezentasyon yasi
11-13’tlr. Cocuklarin %60-90'1 hipertansiyon ile tani alir (4). Ailesel feokromo-
sitoma genc yaslarda ortaya ¢cikma, multifokal, bilateral ve adrenal disi olma,
tekrarlama sikliginin sporadik vakalara gore fazla olma gibi karakteristik 6zel-
liklere sahiptir. Malignite sikligi artmistir. Sempatik paragangliomalarin malign
olma olasiligl, feokromositomalara goére daha yliksektir. Bu timérler daha ¢ok
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disindlmelidir. Bilateral adrenalektomi uygulanirsa, émir boyu glukokortiko-
id ve mineralokortikoid replasman tedavisi gerekmektedir. Operasyon sonra-
si hastalar dGmir boyu yilda bir biyokimyasal olarak izlenmelidir. Fonksiyonel
olan tiimorlerde, operasyon sonrasi izlemde katekolaminler ve metanefrinler
yuksek tespit edilmedikge goriintiileme yapilmasi gerekmemektedir. Tumorin
tam olarak gikarildigi distinlilen vakalarda katekolamin ve metanefrin diizey-
leri ylksek seyrediyorsa, preoperatif donemde katekolamin ve metanefrin 6l-
¢limleri yapilmamis veya diizeyler normal ise, operasyon sonrasi 3.ayda go-
rintileme yapilmasi 6nerilmektedir. Operasyon 6ncesi fonksiyonel olmayan
vakalarda 1-2 yilda bir gorlintiileme yapilmasi dnerilir. Postoperatif donemde
biyokimyasal diizelme saglanamadiysa, 1-123 MIBG sintigrafisi ile uzak metas-
taz aranabilir.

Benign feokromositomada yasam beklentisi saglikli bireylerle neredeyse ay-
nidir. Malign feokromositomali olgularda ise 5 yillik sagkalim orani %30-60’d1r.
Postoperatif kiir oldugu diisliniilen olgularda 5 yil sliresince izlemde lokal veya
metastatik rekiirrens veya yeni bir timor gelisim riski yaklasik %5’dir (3). Basta
malign feokromositoma, genc vakalar, herediter olgular, adrenal disi, bilateral
ve blylk timorler ve paraganliomalar en fazla rekiirrens riski tasimaktadirlar.

Kaynaklar

1. Fitzgerald PA. Adrenal medulla and Paraganglia. Gardner DG, Shoback D (eds).
Basic and Clinical Endocrinology. Eighth Edition icinde. USA: The McGraw Hill
Companies; 2007. p. 437-469.

2. Tevosian SG, Ghayee HK. Pheochromocytomas and paragangliomas. Endocrinology
and Metabolism Clinics. 2019;48(4): 727-750.

3. Feokromositoma ve Paraganglioma. Tiirkiye Endokrinoloji ve Metabolizma Dernegi
Adrenal ve Gonadal Hastaliklar Kilavuzu iginde. Ankara: BAYT Yayinevi; 2019. p.47-
64.

4.Bholah R, Bunchman TE. Review of pediatric pheochromocytoma and paraganglioma.
Frontiers in pediatrics. 2017;5: 155.

5. 0z Giil O. Feokromasitoma ve Paraganglioma. imamoglu S, Ozyardimci Ersoy C (eds).
Geg¢misten Gelecege Endokrinolojiicinde. Ankara: BAYT Yayinevi; 2019. p. 243-254.

6. Landsberg L, Young JB. Feokromositoma. Jameson JL (ed). Bereket A, Akgay T (ceviri
eds). Harrison Endokrinoloji, 16. Baski icinde. istanbul: Nobel Tip Kitabevleri; 2009.
p.151-157.

7. Patel D, Phay JE, Yen TW, et al. Update on pheochromocytoma and paraganglioma
from the SSO Endocrine and Head and Neck Disease Site Working Group, part
2 of 2: perioperative management and outcomes of pheochromocytoma and
paraganglioma. Annals of surgical oncology. 2020;27(5): 1338-1347.

21



@D T:ndan Tedaviye Adrenal Bez Tmodrleri

8. Aygun N, Uludag M. Pheochromocytoma and paraganglioma: from clinical findings
to diagnosis. The Medical Bulletin of Sisli Etfal Hospital. 2020; 54(3): 271.

9. Lenders JW, Duh QY, Eisenhofer G, et al. Pheochromocytoma and paraganglioma: an
endocrine society clinical practice guideline. The Journal of Clinical Endocrinology
& Metabolism. 2014;99(6): 1915-1942.

10. Nélting S, Ullrich M, Pietzsch J, et al. Current management of pheochromocytoma/
paraganglioma: a guide for the practicing clinician in the era of precision medicine.
Cancers. 2019;11(10): 1505.

22





