REKURREN VE

2 3 METASTATIK M.ALiGN
. FEOKROMASITOMA
BOLUM YONETIMI

Perihan PERKIN'

I Giris

Feokromasitomalar adrenal medulladaki kromaffin hiicrelerden, paraganglio-
ma olarak adlandirilan ekstraadrenal feokromasitomalar ise paraaortik sempatik
ganglionlardan koken alan neoplazilerdir. Nadir goriilen feokromasitoma hiper-
tansif hastalarin ytizde 0.2’sinden azinda saptanmaktadir (1). Her yasta goriilebil-
mekle birlikte en sik dordiincii ve besinci dekatta ortaya cikar, kadin ve erkeklerde
esit oranda goriiliir (2). Feokromasitoma ve paragangliomalar histopatoloji, epide-
miyoloji, molekiiler patobiyoloji agisindan benzer karakteristik 6zellikler gosterse
de klinik seyir, agresif davranis, metastaz potansiyeli, biyokimyasal bulgular ve ka-
litsal genetik sendromlarla iliskiler agisindan farkliliklar1 mevcuttur. Feokromasi-
toma ¢ogunlukla sporadik olsa da vakalarin yaklagik %40’ 1nda von Hippel-Lindau
(VHL) sendromu, multiple endokrin neoplazi tip 2 (MEN2), nérofibromatozis tip
1 (NF1) gibi ailesel hastaliklarla birlikte goriilebilmektedir.

Feokromasitomalar katekolamin sekrete eden tiimoérlerdir ve yaklagik vakala-
rin yarisinda katekolamin sekresyonuna bagl olarak hipertansiyon, epizodik bas
agrisy, terleme, titreme, garpint1 gibi semptomlar ortaya ¢ikmaktadir. Hipertansi-
yon en sik bulgu olsa da %5-15 hastada kan basinci normal saptanabilir, bas agrist
semptomatik vakalarda %90 oraninda goriilmektedir (3). Daha nadir goriilen be-
lirtiler arasinda ortostatik hipotansiyon, poliiiri, polidipsi, kabizlik, instilin diren-
ci, hiperglisemi yer almaktadir (4).
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varliginda EBRT kullanilabilir. Radyofrekans ablasyon, kriyoablasyon, etanol en-
jeksiyonu gibi lokal ablatif yontemler kemik, yumusak doku, karaciger metastaz-
larinda uygulanabilir. Yaygin karaciger metastazi varliginda rezeksiyon veya diger
lokal ablatif yontemlere uygun olmayan hastalarda transarteriyel kemoembolizas-
yon uygulanabilir. Lokal ablatif tedavilerde de islem esnasinda asir1 katekolamin

sekresyonu ve hipertansif kriz olabileceginden islem 6ncesi medikal hazirlik ge-
reklidir.

Iobenguane I-123 tanisal sintigrafisinde feokromasitoma/paragangliomali has-
talarin yaklagik %60’ 1inda tutulum saptanir. Unrezektable, semptomatik, progresif
MIBG-pozitif tiimori olan hastalarda lokorejyonel yontemler uygun degilse, tii-
mor yiikii ¢ok fazlaysa, kemik metastazi 6n planda degilse sistemik kemoterapiden
once Iobenguane I-131 tedavisi tercih edilmelidir. Ancak en uygun doz ile ilgili
ortak bir goriis yoktur.

Hizli progrese olan veya kemik metastazlarinin 6n planda oldugu hastalarda
MIBG-porzitif olsa bile sistemik kemoterapi oncelikli tercih edilmelidir. Optimal
rejim net olmasa da siklofosfamid, vinkristin, dakarbazin kombinasyonu 6neril-
mektedir.

Yakin takip ve uygun antihipertansif tedavi ile sunitinib etkinligi gosterilmis ve
giivenle kullanilabilecek bir ajandir.
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