Feokromasitoma

Caner OZBEY!

Feokromositoma, adrenal medullanin kromaffin hiicrelerinden koéken alan,
epizodik katekolamin salinimina bagh semptomlara yol acan bir néroendokrin
neoplazidir (1). intra-adrenal bir paraganglioma olarak nitelendirilmektedir (2).
Hipertansiyonun nadir bir nedeni olup, hipertansiyon vakalarin %0,1-0,2’sin-
den sorumludur. Popilasyona dayali kanser ¢alismalarinda, sikligi yaklasik ola-
rak milyonda iki vakadir. Feokromasitoma siklikla 4. ve 5. dekadda saptanirken,
yetiskinlerde her iki cinste esit oranda gorilir. Vakalarin %10’u pediatrik yas
grubunda gortlmekte olup bu yas grubunda erkek predominansi vardir. Otopsi
serilerinde feokromasitoma sikliginin ilerleyen yasla arttigi bildirilmektedir. Va-
kalarin %50-%75’ine yasam sirasinda tani konmuyor olmasi feokromasitoma-
larin gogunun klinik semptoma yol agmiyor oldugunu disindirmektedir (1).

Feokromasitomalarin yaklasik %90’ unilateral, soliter, meduller timorler
olarak saptanir. Yaklasik %10’u bilateraldir ve bunlarin ¢ogu familyal sendrom-
larla beraber gorulir. Yaklasik %10’u extra-adrenal bolgelerde goriliir ve para-
ganglioma olarak adlandirilir. Yaklasik %10’u maligndir, %10’u da hipertansiyon-
la iliskili degildir. Feokromasitomalar genellikle bu “10’ lar kurali”na uyarlar (3).

Ailesel feokromasitoma

Ailesel feokromasitoma tipik olarak sendromlarin bir parcasi olarak, daha sik
olarak bilateral ve nadiren malign olarak karsimiza cikar. Tim feokromasitoma-
larin yaklasik %10’u ailesel 6zellik tasirken bazi merkezlerde bu oran %25-30
olarak bildirilmistir (4).
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ganglion sistemi bas-boyun basta olmak Uizere toraks ve pelviste bulunur. Sem-
patik paraganglion sistemi baslica abdomen ve pelviste, vertebral sempatik
sinir zinciri boyunca bulunur.

Bas-boyun paragangliomalari anatomik lokalizasyonlarina gére adlandirilir-
lar. Karotid cisimciginde yerlesenler karotid cisim paraganliomu, orta kulakta,
jugulotimpanikumda yerlesenler jugulotimpanik paraganglioma, vagus sinirin-
de yerlesenler vagal paraganglioma, larinkste yerlesenler laringeal paragang-
lioma olarak adlandirilir. Bas-boyun paragangliomalari genellikle non-fonksi-
yonel olup katekolamin sekrete etmezler. Boyun ultrasonografisi sirasinda
insidental olarak saptanirlar veya boyun sinirlerine yaptigl basi semptomlari
nedeniyle belirti verirler (29).

Histolojik olarak zellballen yapilanma siklikla izlenir. Adrenal paraganglio-
madan farkh olarak kromogranin A ekspesyonu negatif olabilir veya perintik-
leer nokta tarzinda (Golgi) pozitiflik gortlebilir. Sustentakiler hiicreler S-100
eksprese eder (19).

Sempatik paragangliomalar biyik cogunlugu diaframin altinda gelisir. Siklikla
adrenal bez gevresinde ve bobrek hilusunda, Zuckerkandl organi cevresinde, daha
nadiren mesanede ve toraksta yerlesim gosterirler. Adrenal paragangliomalar
gibi sempatik paragangliomalar da katekolamin sentezleme kapasitesine sahiptir.
Sempatik paragangliomali hastalarda artmis norepinefrin ve bazen de ek olarak
artmis dopamin seviyeleri saptanir ancak epinefrin tipik olarak normaldir. Bunun
nedeni norepinefrini epinefrine ceviren feniletanolamin N-metiltransferaz enzi-
minin adrenal medulla disinda paraganglion sisteminde bulunmamasidir (30).

Mikroskobik 6zellikleri ve immiinhistokimyasal boyanma paternleri adrenal
paragangliomalar ile benzerdir. Kromogranin A, sinaptofizin, CD56 gibi noro-
endokrin belirteclerin pozitifligi ve keratin negatifliginin beraber bulunmasi ile
pankreas ve gastrointestinal sistemin néroendokrin timorleri dislanabilir (31).
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