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AILESEL FEOKROMOSITOMA
(BiR AILEDEN 3 OLGU)*®

Dr. Ali Naki Ulusoy**  Dr. Giilsen Okten*** Dr. Yiksel Alvur****

Feokromositoma hipertansiyon nedenlerinin en belirlilerinden biridir. Po-
tansiyel olarak letal etki beklenmesine ragmen % 90 oraninda selim, te-
davi edilebilir bir hastaliktir.!* Arastiriciiara gore hipertansif popiilasyon-
daki insidensi % 0.01-0.2 arasinda degismektedir. 2355 Carman ve arkadas-
lar’ 1960 yilinda on aileden 25 feckromositoma olgusunu rapor etmis ve
bu hastaligin kalitsal 6zelligine dikkati ¢ekmislerdir. Ertesi yil Sipplef
multipl fekromositoma ile tiroid mediller karsinomasmin birarada goril-
diigii bir olg u tammlamistir. Daha sonra bunun yiitksek penetransh, oto-
zomal dominant bir kalitsal 8zellik oldudu anfasiimis ve sendrom olarak
adlandirtilmistir 89 Hume'® hastaligin ailesel ozelligini vurgulayarak, o6zel-
likle cocuklarda timérin multiglandiiler niteligini ve adrenallerde bilateral
gdriilme yiizdesinin yiiksekligini gostermistir. Ayrica pankreas adacik tii-
morii, miltipl ndrofibromatozis, tiber sklerozis, Stiirge-Weber sendromu,
Lindau von Hippel hastalhig:, degakolon, hidronefroz, megalireter, ependi-
moma, meningioma, swvannoma, konjenital kalp hastaligi ile birlikie gori-
len ailesel feckromositoma olgulart yayinlanmistir 211 Diger endokrin
organ veya organlara ait patolojilerin gortimedigi fakat mendelian dominant
dzellik tasiyan plir ailesi feokromositoma ise daha nadir gériilmekte olup
gercek insidensi heniiz bilinmemektedir.’®2° Bu yazimizda tam ve tedavisi
tarafimizdan yapilan ayni aileve mensup Gg, piir, bilateral adrenal feokro-
mositoma olgusu ile bunlarla ilgili 4 kusaklik aile arastirmas: sunulmak-
tadir.

* Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Genel Cerrahi, Tibbi Genetik ve Patoloji
Anabilim Dali Qabsmalarindan.
** Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Genel Cerrahi Anabilim Dah Dogenti.
**% Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Tibbi Biyoloji ve Genetik Anabilim Dali Dog.
*%*% Ondokuz Mayis Univ. Tip Fak. Patoloji Anabilim Dali Docenti.
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Vaka Takdimi

Sekil 1'de tant ve cerrahi tedavisi yapilan bilateral adrenal feokromosito-
“mal iki kardes ve bir teyze gocugu ile ait olduklari kindred gosterilmektedir.
Yakin akraba evliliklerinin sikhkla yapildigi bu soyun liyeleri indeks /asta-
miz H.GC.'den baslanarak incelendi. Hayatta olan ve hastanemize gelebilen
aile Gyelerinden alinan bilgilerle ailenin soy agaci belirlendi. Hayatta olan
ve ulagabildigimiz aile Gyelerinden kisisel oyki, fizik inceleme, ultrasono-
grafi, komputerize aksiyel tomografi, kan ve idrar (katekolamin, metanefrin,
VMA]) tetkikleri ile kesin ve muhtemel feokromositomali ve yandas hasta-
likli olanlar saptandi. Cok gocuklu ailelerin sik bulundugu soy agacinda ye-
nidogan dénemi ve geng yasta ani éliimlerin goklugu dikkati cekmekle be-
raber dékiimanin yoklugu nedeni ile ileri analiz olanagi yaratilamamistir.
Timorin kahiim kalibimin anne tarafindan, otozomal dominant ve yiiksek
penetransh oldugu sekil 1'den de anlasiimaktadir. Dérdiincii kusak tyelerin
ayrintih arastiriddlmasina halen devam edilmektedir.

Vaka 1: 18 yasinda kadin hasta {Sekil 1 : 11I-54), 10 kardesten deckuzuncu
{H.C., Prot. No. 208005} bas agrisi, ¢arpinti, yiksek tansiyon yakinmalari
nedeni ile 12.10.1987 tarihinde hastanemize basvurdu. 10 vyasindan heri
arahkli carpinti, terleme, fasiyel kizarikhik, bas agrisi, gérme bozuklugu
etaklarmin oldugu, kis aylarinda, sogukta el ve ayaklarinda sogukluk, siyanoz
olustugu, son 8 aydir zaman zaman 220/130 mmHg'ye kadar yiikselen hi-
pertansiyon epizodlarinin gelistigi, 5 ay 6nce gebeliginin 35 ve 36'nci haf-
talarinda preeklampsi ve eklampsi krizi gecirdigi, sezeryan ile 2200 gr.
agirhiginda kiz gocugu dogurdugu, dogumu takiben kan basincinin normale
dondigli 6grenildi.

Soygecmisinde 2 dayisi, 3 teyzesi ile 10 ve 20 yaslarinda 2 kiz kardesinin
hipertansif bir hastalikia éldikleri, bir erkek kardesi (Olgu 2, H.G.) ile 58
yasindaki annesinde de terleme, bas agrisi, sinirlilik yakinmalarinin ve hi-
pertansivonun bulundugu belirlendi.

Fizik inceleme : Viicut sicakhigi 36.2°C, nabiz 92/dk, kan basinci 160/100
mmHg idi. Tiroid bezi palpe edilemedi. Fundoskopide retinal aterlerde in-
celme, venlerde dolgunluk dikkati gekti. Kalp atimlar tasikardik fakat rit-
mikti. Kardiyak ve abdominal ifiiriim, tril saptanamadi. Diger sistem mua-
yeneleri ise normal bulundu.
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Laboratuvar incelemelerinde; hemoglobin 11.8 gr/dl, lokosit 6800,/ mm’,
hematokrit % 33, sedimentasyon 63 mm/sat, idrar bulgulari ise normaldi.
Kan tre azotu 13 mg/dl, kreatinin 1.3 mg/d|, aghk kan sekeri 75 mg/dl, Ca.
§.8 mg/dl, P. 4.3 mg/dl idi. Karaciger fonksiyon testleri, plazma elektrolit-
leri normaldi. Tiroid fonksiyon testleri, PTH ve kalsitonin diizeyleri normal
sinirlardaydi. idrarda VMA 18 mg/24 saat idrar (normali 0.7-6 mg/24 saat
idrar), metanefrin 13 mg/24 saat idrar (normali 0.2-0.9 mg/24 saat idrar)
idi. Periferal venoz kan renin diizeyi normal sinirlardaydi. Akciger grafisi,
L.V.P. sonuglari normaldi. Abdominal ultrasonografide sag suprarenal bél-
gede bobregi hafif asagi dogru iten 5x6 cm boyutlarindat iiméral kitle, kom-
puterize aksiyel tomografide sat suprarenal bélgede 5x5 cm boyutlarinda
santral amorf hipodens alanlar iceren, bobregi asag) dogru iten timéral
kitle gozlendi. Sol suprarenal bez normal olarak cegerlendirildi. Diger
intraabdomnal yapi ve organlarda patolojik bulguya rastlanmadi (Resim 1,2).

Resim 1

Olgu I'e ait pultrasonografide, saZ suprarenal bilgede bobregi hafif iten
5x6 cm boyutlarindaki tiimoral kitle.
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Resim 2 ’
Olgu 1'e ait komputerize aksiyel tomogralide saf supranal
bolgede, santral amorf hipodens alanlar iceren Liimoéral kitle.

Klinik seyir ve tedavi

Preoperatif on giin 6nce baslanan alfa ve beta bloker ile (Prazosin hidro-
klorid, 3-6 mg/24 saat, propranolol hidroklorid, 30 mg/24 saat} arteriyel
kan basmci 110-120/70-80 mmHg'de dengeye getirildikten sonra genel
anestezi altinda sag paramedian kesi ile laparotomi yapildi. Once sag ad-
renal beze ulasildiginda suprarenal bolgenin yaklasik 6 cm capinda kap-
stlld timoral lezyon ile isgal edildigi, geride normal adrenal bez yapisinin
olmadig gorildi. Sag total adrenalektomi yapildi. Daha sonra sol suprare-
nal bélgeye ulasiidi. Burada da bezin (st kutup bélgesinde yaklasik 3 cm
capinda kapsilli tiimoral kitle saptand:. Timor ile birlikte sol subtotal ad-
renalektomi yapildi. Parakaval ve paraaortik bolgelerde patolojik bulguya
rastlanmadi. Ameliyat sirasinda kan basinct ve nabiz normal simirlarda sey-
retti. Postoperatif dénemi normotensif ve komplikasyonsuz gegiren hasta
i¢cin kortikosteroid medikasyona ihtiyag kalmadi. Cerrahi materyalin ince-
lemesinde, sag suprarenal beze ait timorin 60 gr agirhginda, 6.5x5x2.5
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cm boyutlarinda, sol suprarenal beze ait kapsilli timériin ise 22 gr agir-
hginda ve 4x3x2 cm boyutlarinda oldugu saptandi (Resim 3). Histopatolojik
incelemede, sag ve sol adrenal timérlerden hazirlanan kesitlerde genis
nekroz, kanama ve yer yer kalsifikasyon alanlari gosteren fibroz kapsiille
saril timéral doku izlendi, adrenomedilier tiimorii olusturan hiicreler ge-
nis bazofilik, graniiler sitoplazmali, diizensiz kromatin dagilimi olan oval,
yuvarlak, belirgin pleomorfizm gésteren niikleuslu idi. Timaral yapi yer yer
fibrovaskiiler stromaya sahip olmakla birlikte genis alanlarda stromadan
fakir damarsal elemanlardan zengin kiiciik alveoler veya siniizoidleri do-
ser tarzda trabekiler yapilar olusturmaktaydi (Resim 4)

Resim 3

Olgu 1'de suprarcnal bezlere ail fekoromositomalarin
kesit yiizeylerinin gériiniimii. '
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Resim 4
Olgu 1'e ait fekromositomada genis graniiler sitoplazmall,
pleomorfik niikleustu mediiller hiicreler. H.E.x200

Postoperatif 10. giin taburcu edilen hastanin 10 ayhk takibinde kén ba-
sincl mormotansif bulundu, preoperatif dénemdeki yakinmalari yoktu. id-
rar VMA ve metanefrin dizeyleri normal siirlarda idi.

Vaka 2: 19 yasinda erkek, (Sekil 1: [1I-55) indeks hastasi H.C.'nin kardesi
10 kardesin sonuncusu (H.G., prot. no. 214248). Cocuklugundan beri asiri
terleme, carpinti, sinirlilik, bas agrist ve karin agrisi epizodlarinin, poli-
dipsi ve pollakiiri yakinmalarinin oldugu dgrenildi.

Soygecmisinde; asir terleme ve hipertansiyon yakinmalari olan 2 kiz kar-
desin 10 ve 20 yaslarinda aniden oldikleri, bir kiz kardesinin de (H.C., 18
Y., Olgu 1) klinigimizde tedavi gbrmekte oldugu, 3 teyze ve 2 dayisinin
hipertansiyona bagl nedenlerle oldiikleri belirlendi. Hayatta olan 58 yasin-
daki annesinde terleme, bas agrisi, hipertansiyonun bulundugu 6grenildi.
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Fizik incelemede; viicut sicakligi 36.5°C, nabiz 95/dk, arteriyel kan ba-
sinct 165/100 mmHg bulundu. Tiroid bezi palpe edilemedi. Kalp atimiars
tasikardik fakat ritmikti. Kardiyomegali, ek ses ve tril yoktu. Hipertansi-
yonun etkiledigi hedef organ patolojisi saptanmadi. Sol testiste hidrosel
tespit edildi.

Laboratuvar incelemesinde; hemoglobin 14.6 gr/dl, l6kosit 8600/mm,* he-
matokrit % 44, sedimentasyon 20 mm/saat bulundu. idrar tetkiki normaldi.
Kan {ire azotu 13 mg/dl, kreatinin 0.8 mg/dl, kreatinin klerensi 105 ml/dk,
achk kan sekeri 80 mg/dl, Ca. 9.4 mg-dl, P. 4.2 mg/dl idi. Karaciger fonk-
siyon testleri, plazma elektrolitleri, tiroid fonksiyon testleri, plazma kal-
sitonin ve PTH diizeyleri normal sinirlardaydi. idrarda VMA 20 mg/24 saat
idrer (normali 0.7-6 mg/24 saat idrar) ve metanefrin 16 mg/24 ssat idrar
(normali 0.2-0.9 mg/24 saat idrar) yliksekti. Periferal venéz renin dizeyi
“normaldi. EKG'de inferiyor duvar miyokard iskemisiyle uyumlu degisiklik-
ler saptandi. Akciger grafisi, i.V.P. normal sinirlarda idi. Diger endokrin
sistem anormalliklerini telkin eden belirti ve bulgulara rastlanmadi. Abdo-
minal ultrasonografide sag suprarenal bolgede 5x5 cm, solda 2x3 ¢m bo-
yutlarinda solid tiiméral kitle gdzlendi. Abdominal kompiiterize aksiyel to-
mografide sag suprarenal bolgede 7x5 cm, solda 7x4 cm  boyutlarinda
santral amorf hipodens alanlar iceren bilateral adrenal timoral kitle goz-
lendi. Diger karin ici yapilari normaldi.

Klinik seyir ve tedavi: Preoperatif 1G giin kadar &nce baslanan adrenal
bloker ajanlarla (Propranolol ve Prazosin) arteriyel kan basinci 110-130/
70-80 mmHg'da dengelendikten ve viicut sivi, elektrolit dengesi saglandik-
lan sonra genel anestezi altinda orta hat kesi ile laparotomi yapildi. Once
sag adrenal beze ulasildiginda bir adet yaklasik 7x5 cm boyutlarinda kap-
stlli timor bulundu. Tiimér ile birlikte sag subtotal adrenalektomi yapildi.
Daha sonra sol suprarenal bélgeye ulasildiginda yaklasik 4x5 cm boyut-
tarinda bir adet kapsillt timériin tim bezi isgal ettigi gorildii. Sol total
adrenalektomi yapildi. Paraaortik parakaval bolgeler gozden gegirildi. Ad-
renal disi ek timéral lezyon tespit edilmedi. Ameliyat sirasinda kan ba-
sinci ve nabiz normal sinirlarda seyretti. Postoperatil donemi normoten-
sif ve kompikasyonsuz seyretti.

Cerrahi materyein incelemesinde sag suprarenal beze ait kapsilli tii-
morin 95 gr agirhginda, 8x8x2 cm boyutlarinda, sol suprarenal beze ait ti-
morin ise 8x4x1.5 c¢m boyutlarinda oldugu saptandi. Histopatolojik kesit-
lerde kalin fibroz kapsille gevrili yer yer vaskiler yapilardan zengin stro-
maya sahip, yer yer stromadan fakir, selliiler yapida adrenomediiller yapl
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izlendi. Timori olusturan hicreler diizensiz kromatin dagilimy  gosteren
oval, yuvarlak niikleuslu, genis, graniler sitoplazmalt olup belirgin pleo-
morfizm gdsteriyordu.

Postoperatif 9. glin taburcu edilen- hastanin 9 ayhk takiplerinde kan basin-

¢t normotansifti. Fizik inceleme ve laboratuvar ietkikleri normal sinirlar-
daydi. ' : ‘

. Veka 3: 25 yasinda erkek (Sekil 1: ll-14), indeks olgusu olarak sunulan
H.C.'nin teyzesinin oglu, ailenin 8.nci ¢ocugu (B.D., Prot. No..221914). Oz-
gecmisinden, gocuklugundan beri asin fasiyel terlemesi ve aralikli bas-
agris1 epizodlart bulundugu, polidipsisinin oldugu, daha 6énce kan basincini
olctirmedigi 6grenildi. '
Soygegmisinde hipertansiyon yakinmas! olan anneannesinin 55, annesinin
58, bir teyzesinin de 36 yasinda iken aniden oldikleri, hayatta olan 58 ya-
sindaki bir teyzesinin ise terleme, bas agrisi, hipertansiyondan yakindigi
ogrenildi. Hipertansiyonlu bir kiz kardesinin 23 yasinda intrakraniyel ka-
nama sonucu baska bir hastanede, hipertansiyonlu baska bir kardesinin 37
yasinda iken birdenbire ve 40 giinliik, 4 ve 6 aylk iken tic erkek karde-
sinin de aniden 6ldukleri belirlendi.

Fizik incelemede: viicut sicakligr 36.5°C, nabiz 92/dk, arteriyel kan basinc
140/120 mmHg idi. Genel durum ve beslenmesi iyi olan hastanin  tiroid
bezi palpe edilmedi. Kalp sesleri ritmik, tasikardikti, ek ses ve tril yoktu.
Diger sistem muayeneleri normal sinirlardaydi.

Laboratuvar incelemeleri : Hemoglobin 16.8 gr, lokosit 68 00/mm’, sedi-
mentasyon 15 mm/saat idi. idrar tetkiki normaldi. Aclik kan sekeri 100
mg/dl, kan tre azotu 16 mg/dl, kreatinin 1.6 mg/dl, karaciger, tiroid fonk-
siyon testleri, plazma elektrolitleri normal simrlardaydi. Plazma Ca 10
mg/dl, P 4 mg/dl, plazma PTH ve kalsitonin diizeyleri normal sinirlar-
deydi. idrar VMA 48 mg/24 saat idrar (ncrmali, 0.7-6.8 mg/24 saat idrar),
metarcirin 10 mg. /24 saat idrar (normali 0.2-0.9 mg/24 saat idrar) diizey-
leri yiiksekti. Periferal vendz renin diizeyi normaldi. Diger endokrin sis-
tem organlarinin anormal fonksiyonlarini diistindiren fizik inceleme bul-
gulari saptanmadi. EKG, akciger grafisi ve i.V.P normal olarak degerlen-
dirildi. Abdominal ultrasonografide sag suprarenal bélgede 3.6x2.5 cm bo-
yutlarinda bir adet, solda sie 3.5x2.5 cm boyutlarinda bir adet timoral
‘lezyon belirlendi (Resim 5/A, B).
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Klinik seyir ve tedavi: Preoperatif adrenerjik-blokerlerde—(Propranolil ve
Prozasin) normotensif hale getirilen hastaya genel anestezi altinda orta
hat kesisi ile laparotomi yapildi. Sag adrenal bezin 3x2 cm ve 2x1 cm bo-
yutlarinda birbirine komsu 2 adet kapsulli timér ile isgal edildigi goril-
dii, bu tarafa total adrenalektomi uygulanip sonra sol suprarenal bolgeye
ulasildi. Bezin medial boliminde kapsilli yaklastk 3x2 cm boyutlarinda
ayni karekterde tumdral lezyon gorildii. Bu tarafa timorle birlikte subs-
total adrenalektomi yapildt. Cerrahi ekartasyon sirasinda dalak lasere ol-
dugundan ameliyata splenektomi eklendi. Ayrica karacigerden insizyonel
biyopsi alindi. Ameliyat sirasinda kan basincinda anormal degisiklikler ol-
madi. Hastanin postoperatif dénemi normotensif ve komplikasyonsuz sey-
retti. Cerrahi materyelin incelenmesinde, sag adrenal materyelin 6x3x2
cm boyutlarinda 15 gr, sol suprarenal materyelin ise 3x3x2 cm boyutla-
rinda ve 10 gr agirliginda oldugu helirlendi. Sag ve sol adrenal timorden
hazirlanan kesitlerin histopatolojisinde hiperselliler manzarada,  fibroz
kapsulle gevrili adrenomediiller timor saptandi. Tumori {feokromositoma)
olusturan hiicreler kromatinden orta derecede zengin, iri yuvarlak ve oval
nitkleuslu idi. Genis, graniiler sitoplazmali hiicreler belirgin sekil farki
gbstermekteydi ve yer yer solid kitleler olusturmustu. Karaciger kesitle-
rinde normal histolojik yapinin korundugu srneklerde graniiler dejeneras-
yonlar izlendi.

Postoperatif 8. giin taburcu edilen hastanin 7 ayhik takiplerinde kan basin-
o1 normotensifti. Fizik inceleme ve laboratuvar tetkikleri normal simirlar-
daydt.

H.C.'nin (Olgu 1) asiri terleme, bas agris!, garpinti yakinmalari olan 58 ya-
sindaki annesi A.C.'nin arteriyel kan basmcinin 200/120 mmHg saptan-
mas! Uzerine abdominal ultrasonografi ve bilgisayarli tomografi tetkikleri
yapildi. Sag supprarenal bolgede 3x4 cm boyutlarinda timdral lezyon sap-
tandt. I.V.P normaldi. Bu hastanin diger tetkikleri tamamlandiktan sonra
cerrahi tedavisi planlanmaktadir.

Tartisma

Feokromositoma gogunlukla adrenal medulladan, seyrek olarak da kafa
kaidesinden pelvise kadar paravertabral bolgede yer alan ekstraadrenal
paragangligon sistemdeki kromafin hiicreleriden kaynaklanan bir timor-
diir. 1512 Pearsel® bu hiicrelerin orijininin bir néroendokrin hiicre grubu
olan APUD sistem oldugunu géstermistir. Bu sistem hiicreleri orijin ve
fonksiyonlari bakimindan birbirleri ile benzerlik gosteren potent biyojenik
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amin karakterinde polipeptid hormonlar salgilarlar. Underdahl ve arka-
daslart® hipofiz, paratiroid ve pankreas adacik timorlerinin birbirleriyle
yakin iliskisine dikkati cekerken Wermer”™ Wermer sondromunun otozomal
dominant kalitsal niteligini ileri stirmiistir. 1960 yilinda Carman ve arka-
daslar’ 25 feokromositoma olgusuny rapor ederck hastaligin kalitsal dzel-
ligine dilkati gekmisler, Sipple® 1961 yilinda 537 fekromositoma olgusunu
miiltipl feckromositoma, tiroid mediiller karsinomasimin bir-
[ tamimlam

ey
0y

iken vetis

K cagt ve geng

nasitomolarda

25-28

Cesitli endokrin organlara ait timérler literatiirde
nomatozis» (MEA) terimi ile if iz, pankreas =
leri ve hiperparatiroidi kombinasyonuna M I, Bipple sendr
denir, Sizemore™ MEA-2 igin 2 alt grup Onermistir © Sipple
perparatiroidizm kombinasyonu MEA-2 A, Sipple sendromu ile
mukezal noral fenotipi kombinasyonu MEA-2B adini alir. Diger
sistemlere ait patolojilerin gérilmedigi fakat mendelian dominant kalitsal
ozellik tasiyan piir ailesel feokromositomalar daha seyrek olup, gercek in-

sidensleri heniiz bilinmemektedir.'®2° By yazida sununlan ayni  aileden

z
liklerine uygunluk géstermektedir: Ug olgu da genc yastadirlar, hepsinde
de timor bilateral adrenal bezde tespit edilmistir, kalitsal dzellikleri se-
kil 1'de gorildigl Gzere yitksek penetransi, otozomal dominant karakier-
dedir p-10- 182028 Ancak dikkatli arastirmalarimiza ragmen feokromositomals
olgularimizda ve simdiye kadar arastirilan aile bireylerinde MEA2'nin feo-
kromositoma disindeki oteki endokrin anormalliklerini tespit edemedik.
Ailesel feokromositomanin taninmasi {zerinden 25 yilt askin bir siire gec-
mis olmasina ragmen,®1° bizim olgularimizda oldugu gibi, yalniz adrenal
kromafin hiicre orijinli, kalitsal ézellik tasiyan izole ailesel feokromosito-
ma ile miltipl endokrin znormallikierle birlikte olan ailese! feokromosi-
tomalar arasinda ayirim yakin zamanda yapilmistir.1920 Proband bilateral
feokromositomall H.C. on kardesten birisi olup diger erkek kardes H.G.'de
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de bilateral feokromositoma tespit Idildi ve tedavisi yapildirAyrica an-
nede!!-13 de adrenal timor tespit edildi. Asiri terleme, bas agrisi, yuksek
tansiyonla baska hastanede tedavisi yapilan iki kiz kardesin de 10 ve 20
yaslarinda aniden oldikleri ogrenildi. Boylece 10 kardesten ikisinde kesin,
kardeslerden ikisinde ise muhtemel! feokromositoma saptanmis olmaktadir.
Dayt, teyze ¢ocuklan ile evlilik yap‘an diger 6 kardesin asemptomatik ol-
duklarr VMA, ultrasonografik ve bilgisayarll tomografik tetkiklerin normal
ciktigimi gordiik. Hayatta olan sekiz kardesin toplam 22 gocugunun ince-
lenmesine devam edilmekte clup 22 cocuktan asiri terlemelerinin oldugu-
" nu dgrendigimiz gliniin 4-8 ayhk iken sldukleri, yaslari 7-17 yil arasinda
clan 7 cocugun terleme, bas agris yakinmalarimin bulundugunu fakat MEA'
nin diger komponentlerine ait belirtilerin olmadigimi gordik. Bu cocukla-
rin yakin takipleri ve tetkikleri arahkl siirdirilmektedir:

Feokromositoma tani ve cerrahi tedavisi yapilan H.C.'nin teyze iglu B.D.
8 cocuklu bir ailenin sekizinci iiyesidir. Bu kiside de bilateral adrenal
feckromositoma disinda baska pateloji tespit edilemedi. B.D.'nin bas ag-
risi, terlemesi ve ytksek tansiyonu olan 2 kiz kardesinden birinin suba-
raknoid kanama sonucu 23 yasinda, digerinin 37 yasinda iken aniden 6!
dukleri ortaya kondu, ayrica 0¢ erkek kardesinin 40 gunlik, 4.6 -aylikken
aniden oldikleri belirlendi. Boylece 8 kardesten birisin kesin, ikisinin cok
muhtemel feokromositomali oldugu kanaatine varildi. H.C. ve H.G.'nin asirt
terleme, bas agrisi ve hipertansiyonu belirlenen 58 yasindaki annelerinde
de ultrasonografi ve bilgisayarh tomografi ile s&ag suprarenal timor tespit
edildi. Hipertansiyoniu olduklarni pgrendigimiz 2 teyzesi ile 2 daymsinin
55.58 yaslari arasinda kaybedildikleri belirlendi. Keza anneannesinin (F.C.)
hipertansiyeniu oldugu, intrakraniyel kanamadan 55 yasinda o6ldigi ogre-
nildi. _

Akraba evliliklerinin, erken yasta hipertansiyon ve ani olamlerin sik oldu-
gu bu ailede 4 kusakta toplam 135 iye vardir. Bunlardan tiglincli kusakta
(18-25 yaslar arasi) G¢ tiyede kesin pur adrenal bilateral feokromositoma
tespit ettik. ikinci kusakta bir Uiyede de (H.C. ve H.G.'nin annesi, Sekil 1:°
11-13) cerrahi tedavisini planladigimiz sag adrenal timor tespit ettik. Bi-
vinci. ikinci, iigincti kusaklarda toplam 23 iyenin de feokromositomalt ol-
dugunu telkin eden belirtilere rastladik. Halen soy tiyeleri {izerindeki ca-
lismalarimiz devam etmektedir.

Piir ailesel feokromositomada ve MEA-2'nin komponenti olan feckromosi-
tomalilardaki adrenal tiimdrlerin tedavisi, birlikte goriilen diger patolojile-
rin tedavisinden ayr miitalaa edilmelidir. Zira MEA-2 hastalarinda normal
goruldugi igin yerinde birakilan timér dist adrenal dokudan daha sonra
hiperplazi, adenom, karsinom gelisme ihtimali yiksektir 10-12:3132 Ayrica bu
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grupta malign feokromositoma gelisimi ve rekirrensinin % 10-14 oldugu
rapor edilmistir.?%3 Bu nedenle MEA-2'li bilateral feokromositomada total
veya totale yakin adrenalektomi tavsiye edilmektedir.!¥3t Biz de ekstraa-
drenal patoloji tespit etmedigimiz Gic olgumuzdan ikisine saga total, sola
totale yakin subtotal birisine de sola total, saga totale yakin substotal
adrenalektomi yaptik. Hepsinin bir yila yakin postoperatif takiplerinde ti-
mor rekiirensi ve kronik adrenal yetmezlige ait klinik belirti ve laboratu-
var bulgusuna rastlamadik. Ancak uyguladigimiz cerrahi tedavinin kesin
sonucu hakkinda yargiya varmak igin postoperatif takip siiremizin yeterli
olmadigi kamisindayiz. Literatiirde ilk ailesel fekromositoma olgusunun bil-
dirilmesinden bu yana 200'e yakin olgu rapor edilmis, bunlardan yaklastk
% 10'unda malignite ve rekiirrense rastlandig bildirilmistir.

Bu literatiir bulgulari karsisinda olgularimizin aile bireyleri arasinda muh-
temel feokromositomali olup erken yasta 6lenlerin bir baliminiin malign
fekromositomal olabilecegi diisiinilebilir.

Adrenal timérlerin kesin lokalizasyonunda ultrasonografi ve bilgisayarli ak-
siyel tomografinin en iyi yontemler oldugu belirtilmekteyse de timér capi-
nmin 2 cm'nin altinda oldugu 6rneklerde bu teknigin % 10'a yakin olguda
yanhs veya eksik tamimlama yaptigi gorilmektedir.36-29 Nitekim iic olgu-
muzdan H.G.'de sol adrenal timér bilgisayarli aksiyel tomografi ile gdste-
rilememistir.

Ozet

Bu makalede tani ve tedavisi tarafimizdan yapilan, aym aileye mensup 3
feokromositomali olgu ile bunlarin 4kusak boyunca 135 kisiyi iceren soy
egaglart sunulmustur. Diger endokrin organlara ait patolojilerin saptanma-
digr hastalikta mendelian dominant bir kalitim kalibi saptanirken genin
penetransinin yitksek oldugu belirlendi. Uc olgumuzdan ikisine saga total,
sola subtotal, birisine sola total, saga subtotal adrenalektomi yapldi. Bir
yila yakin postoperatif takiplerde timor rekirrensi ve kronik adrenal yet-
mezlige ait klinik belirtileri ve laboratuvar bulgulara rastlanmadi. idrar
katekolamin ve VMA diizeyleri normal sinirlarda seyretti.
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SUMMARY

Familial Phecchromocytoﬁé: A Report of 3 Cases in a K,indréd.

In this report 3 cases, 2 sibs and a maternal cousin, with pure bilateral
pheochromocytoma are reported. The kindred is rather large and the pe-
digree chart covers at least 135 individuals. Genetic data suggested ope-
ration of a highly penetrant mendelian dominant gene.

Clinical data revealed no other abnormality related to any other organ
of the endocrine system. All of the tumors were bilateral, being confined
to ‘the adrenals. All 3 patients were treated by subtotal adrenalectomy
(i.e., one side total, other side subtotal). All remained normotensive pos-
toperatively, requiring no corticosteroid medication at all. They all had
normal catecholamine and VMA values nearly one year after surgical in-
vervention.
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