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Feokromasitoma7

Feokromositoma,	 adrenal	 medullanın	 kromaffin	 hücrelerinden	 köken	 alan,	
epizodik	katekolamin	salınımına	bağlı	semptomlara	yol	açan	bir	nöroendokrin	
neoplazidir	(1).	İntra-adrenal	bir	paraganglioma	olarak	nitelendirilmektedir	(2).	
Hipertansiyonun	nadir	bir	nedeni	olup,	hipertansiyon	vakaların	%0,1-0,2’sin-
den	sorumludur.	Popülasyona	dayalı	kanser	çalışmalarında,	sıklığı	yaklaşık	ola-
rak	milyonda	iki	vakadır.	Feokromasitoma	sıklıkla	4.	ve	5.	dekadda	saptanırken,	
yetişkinlerde	her	iki	cinste	eşit	oranda	görülür.	Vakaların	%10’u	pediatrik	yaş	
grubunda	görülmekte	olup	bu	yaş	grubunda	erkek	predominansı	vardır.	Otopsi	
serilerinde	feokromasitoma	sıklığının	ilerleyen	yaşla	arttığı	bildirilmektedir.	Va-
kaların	%50-%75’ine	yaşam	sırasında	tanı	konmuyor	olması	feokromasitoma-
ların	çoğunun	klinik	semptoma	yol	açmıyor	olduğunu	düşündürmektedir	(1).

Feokromasitomaların	 yaklaşık	 %90’ı	 unilateral,	 soliter,	 medüller	 tümörler	
olarak	saptanır.	Yaklaşık	%10’u	bilateraldir	ve	bunların	çoğu	familyal	sendrom-
larla	beraber	görülür.	Yaklaşık	%10’u	extra-adrenal	bölgelerde	görülür	ve	para-
ganglioma	olarak	adlandırılır.	Yaklaşık	%10’u	maligndir,	%10’u	da	hipertansiyon-
la	ilişkili	değildir.	Feokromasitomalar	genellikle	bu	“10’ lar kuralı”na	uyarlar	(3).

Ailesel feokromasitoma

Ailesel	feokromasitoma	tipik	olarak	sendromların	bir	parçası	olarak,	daha	sık	
olarak	bilateral	ve	nadiren	malign	olarak	karşımıza	çıkar.	Tüm	feokromasitoma-
ların	yaklaşık	%10’u	ailesel	özellik	taşırken	bazı	merkezlerde	bu	oran	%25-30	
olarak	bildirilmiştir	(4).
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ganglion	sistemi	baş-boyun	başta	olmak	üzere	toraks	ve	pelviste	bulunur.	Sem-
patik	 paraganglion	 sistemi	 başlıca	 abdomen	 ve	 pelviste,	 vertebral	 sempatik	
sinir	zinciri	boyunca	bulunur.

Baş-boyun	paragangliomaları	anatomik	lokalizasyonlarına	göre	adlandırılır-
lar.	Karotid	cisimciğinde	yerleşenler	karotid cisim paraganliomu,	orta	kulakta,	
jugulotimpanikumda	yerleşenler	jugulotimpanik paraganglioma,	vagus	sinirin-
de	yerleşenler	vagal paraganglioma,	larinkste	yerleşenler	laringeal paragang-
lioma	 olarak	 adlandırılır.	 Baş-boyun	paragangliomaları	 genellikle	 non-fonksi-
yonel	 olup	 katekolamin	 sekrete	 etmezler.	 Boyun	 ultrasonografisi	 sırasında	
insidental	olarak	 saptanırlar	 veya	boyun	 sinirlerine	yaptığı	bası	 semptomları	
nedeniyle	belirti	verirler	(29).

Histolojik	olarak	 zellballen	yapılanma	sıklıkla	 izlenir.	Adrenal	paraganglio-
madan	farklı	olarak	kromogranin	A	ekspesyonu	negatif	olabilir	veya	perinük-
leer	nokta	tarzında	 (Golgi)	pozitiflik	görülebilir.	Sustentaküler	hücreler	S-100	
eksprese	eder	(19).

Sempatik	paragangliomalar	büyük	çoğunluğu	diaframın	altında	gelişir.	Sıklıkla	
adrenal	bez	çevresinde	ve	böbrek	hilusunda,	Zuckerkandl	organı	çevresinde,	daha	
nadiren	 mesanede	 ve	 toraksta	 yerleşim	 gösterirler.	 Adrenal	 paragangliomalar	
gibi	sempatik	paragangliomalar	da	katekolamin	sentezleme	kapasitesine	sahiptir.	
Sempatik	paragangliomalı	hastalarda	artmış	norepinefrin	ve	bazen	de	ek	olarak	
artmış	dopamin	seviyeleri	saptanır	ancak	epinefrin	tipik	olarak	normaldir.	Bunun	
nedeni	norepinefrini	epinefrine	çeviren	 feniletanolamin	N-metiltransferaz	enzi-
minin	adrenal	medulla	dışında	paraganglion	sisteminde	bulunmamasıdır	(30).

Mikroskobik	özellikleri	ve	immünhistokimyasal	boyanma	paternleri	adrenal	
paragangliomalar	 ile	benzerdir.	Kromogranin	A,	sinaptofizin,	CD56	gibi	nöro-
endokrin	belirteçlerin	pozitifliği	ve	keratin	negatifliğinin	beraber	bulunması	ile	
pankreas	ve	gastrointestinal	sistemin	nöroendokrin	tümörleri	dışlanabilir	(31).
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