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ÖZET  

Adrenal medulladaki katekolamin sekrete eden kromafin hücrelerden köken alan tümörlere feokromositoma, sempatik ve parasempatik 
ganglialardaki kromafin hücrelerden köken alanlara ise paraganglioma adı verilmektedir. Bu tümörler tüm hipertansif hastaların %0.2- 
0.6’sında görülen nadir neoplazilerdir. Tümörlerin %10’u malign, %25’i asemptomatik, %24’ü aileseldir. Bu yazıda feokromositoma ve 
paragangliomanın tanı, tedavi ve izleminde önemli noktalar güncel literatür bilgilerinin ışığında tartışılmıştır. 
Anahtar Sözcükler: Feokromositoma. Paraganglioma. Tanı. Tedavi. İzlem. 
 
Pheochromocytoma and Paraganglioma: Diagnosis, Treatment and Follow-up 
 
ABSTRACT  
Tumors originating from catecholamine secreting chromaffin cells located in the adrenal medulla are called pheochromocytomas and those 
located in sympathetic and parasympathetic ganglia are called paragangliomas. These neoplasias are seen in 0.2-0.6% of all hypertensive 
patients. Among them 10% are malignant, 25% are asymptomatic and 24% are familial. In this review, important points about the diagnosis, 
treatment and follow-up of pheochromocytoma and paraganglioma are discussed in the light of current literature. 
Key Words: Pheochromocytoma. Paraganglioma. Diagnosis. Treatment. Follow-up. 

 
Adrenal medulladaki katekolamin sekrete eden kroma-
fin hücrelerden köken alan tümörlere feokromositoma, 
sempatik ve parasempatik ganglialardaki kromafin 
hücrelerden köken alan tümörlere ise paraganglioma 
adı verilmektedir. Sempatik ganglialardan köken alan-
lar toraks, abdomen ve pelviste lokalize olup kateko-
lamin sekrete ederler. Parasempatik ganglialardan 
köken alanlar baş ve boyunda lokalize olup çoğu non-
sekretuvardır. Kromafin hücrelerden köken alan tü-
mörlerin %85 kadarını feokromositoma, %15 kadarını 
paraganglioma oluşturmaktadır1-3. 
Feokromositoma ve paragangliomalar hipertansif 
hastaların %0.2-0.6’sında görülen nadir neoplazilerdir. 
Kadın ve erkek cinsiyeti eşit sıklıkta etkiler. Feokro-
mositomalar en sık 3.-5. dekadda görülür. Çocukluk 
çağında görülen hipertansiyonun %1.7’sini oluşturur. 
Olguların %10 kadarı malign, %25 kadarı asemptoma-
tik (insidentaloma), %24 kadarı aileseldir1,4. 

Gen mutasyonuna bağlı olan ailesel formlar mutasyo-
nu taşıyan bireylerin %50’sinde genç yaşlarda ortaya 
çıkar ve sıklıkla multifokaldir. Günümüzde 20 kadar 
gen mutasyonu tanımlanmış olup bu mutasyonların 
hipoksinin indükleyebildiği faktör sinyal yolaklarını 
etkilediği gösterilmiştir. Ailesel formlar multipl en-
dokrin neoplazi (MEN) 2A veya 2B’nin bir kompo-
nenti olarak görülebilir. Von Hippel-Lindau, von 
Recklinghausen nörofibromatozis, suksinat dehidro-
genaz gen mutasyonları, Carney triadı, Beckwith-
Wiedemann sendromu, prolylhidroksilaz domain 2 
gen mutasyonu,  KIF1B gen mutasyonu, ailesel para-
ganglioma tip 2 sendromu gibi diğer genetik sendrom-
lar da feokromositoma ya da paragangliomaya eşlik 
edebilir3,5,6. Ailesel formlardan suksinat dehidrogenaz 
B gen mutasyonu malignite ile en fazla ilişkili olduğu 
gösterilen gen mutasyonudur3. Son yıllarda feokromo-
sitoma ve paragangliomanın fumarat hidrataz (FH) 
mutasyonu sonucu herediter leiomyomatozis ve renal 
hücre kanserlerine de eşlik edebileceği gösterilmiştir7. 
Feokromositoma- paraganglioma ilişkili gen mutas-
yonları tablo I’de gösterilmiştir. 
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Tablo I. Feokromositoma-paraganglioma ilişkili gen 
mutasyonları, kalıtım paternleri, primer lo-
kasyonları, malignite sıklıkları ve salgıla-
dıkları başlıca hormonlar3. 

 
NF1: neurofibromatozis tip 1, VHL: von Hippel-Lindau,  
SDHAF2: succinate dehydrogenase complex assemble factor 2, 
TMEM127: transmembran protein 127, MAX: myc-associated 
factor X, OD: otozomal dominant, MN: metanefrin, NMN: 
normetanefrin, E: epinefrin, DA: dopamin. 
 
Feokromositomaların %95’i abdomende (%85-90 
intraadrenal) yerleşim gösterir. Salgıladığı başlıca 
hormonlar; norepinefrin, epinefrin, dopamin ve meta-
bolitleridir. Nadiren adrenomedullin, vasopressin, 
somatostatin, substance P, adrenokortikotropin, beta-
endorfin, vazoaktif intestinal polipeptid, interlökin 6, 
parathormon related peptid, nöropeptid Y, kalsitonin, 
eritropoetin gibi farklı hormonlar salgılayabildikleri 
de gösterilmiştir8. 

Klinik Bulgular 

Feokromositoma ve paraganglioma benzer klinik 
tablolara neden olmaktadır. Başlıca semptomlar baş 
ağrısı, terleme ve taşikardiden oluşan triaddır. Bu 
triada genellikle hipertansiyon eşlik eder ancak olgula-
rın %5-15’i normotansif olabilmektedir. Diğer semp-
tomlar dispne, halsizlik, solukluk, ortostatik hipotan-
siyon, bulanık görme, papil ödem, poliüri, polidipsi, 
konstipasyon, kilo kaybı ve hiperglisemidir. Karbon-
hidrat metabolizması bozuklukları artmış katekolamin 
yapımı ile ilişkilidir. İnsülin direnci, bozulmuş açlık 
glukozu, bozulmuş glukoz toleransı ve diabetes melli-
tus görülebilir. Katekolamin sekrete eden kitle çıkarıl-
dığında bozukluklar genellikle düzelir8-10.  
Hipertansiyonun genç yaşta başladığı (<20 y) olgular-
da, yüksek diyastolik basınç (>130 mmHg) saptanan-
larda, ortostatik hipotansiyona eğilimi (70/50 mmHg) 
olanlarda, retinopatinin eşlik ettiği tedaviye dirençli 
hipertansiyon saptananlarda, antihipertansif ajanlarla 
(ganglion blokeri gibi) presipite olan kan basıncı yanı-
tı olanlarda, anestezi, cerrahi, gebelik ve doğum sıra-
sında ağır hipertansif ataklar geçirenlerde, hiperadre-
nerjik semptom atakları olanlarda, hipermetabolizm 

(kilo kaybı), hiperglisemi saptananlarda, feokromosi-
toma ve eşlik eden patolojilere ait aile öyküsü olanlar-
da, idiyopatik dilate kardiyomiyopati görülenlerde, 
monoaminoksidaz (MAO) inhibitörü veya tiramin 
içeren gıdalar alındığında hipertansif atak tanımlayan-
larda ya da adrenal insidentaloma saptananlarda feok-
romositoma veya paragangliomadan şüphelenilmeli ve 
araştırılmalıdır8,10. 6 aylık dönemde polikliniğe başvu-
ran 128’i (%70.3) kadın, 54’ü (%29.7) erkek, yaş 
ortalaması 54 yıl olan 182 adrenal insidentalomalı 
olgunun retrospektif olarak değerlendirildiği kesitsel 
çalışmamızda; adrenal insidentalomaların 46’sının 
(%25.3) fonksiyonel, 136’sının (%74.7) nonfonksiyo-
nel olduğu, tüm vakaların %9’unun feokromositoma 
olduğu saptanmıştır11. 
Gebelikte feokromositoma hipertansiyonun nadir 
ancak hayatı tehdit edici bir nedenidir. Bu olgularda 
maternal ölüm %40, fetal ölüm %40-56 arasında gö-
rülmektedir. Hipertansiyon ve proteinüri ortaya çıkar-
sa preeklampsi ile karıştırılabilir12.  

Tanı 

Tanısal yaklaşımda idrarda ve plazmada katekolamin 
veya metabolitlerinin değerlendirilmesi gereklidir. 
Plazmada katekolamin metabolitlerinin değerlendiril-
mesi önceden feokromositoma ya da paraganglioma 
tanısı ile opere edilmiş veya ailesel feokromositoma 
öyküsü olanlarda daha fazla önerilmektedir. Diğer 
olgularda ise 24 saatlik idrarda ölçümü tercih edilir. 
İdrarın uygun şartlarda toplandığının göstergesi olarak 
kreatinin de değerlendirilmelidir. İdrar asidifiye edil-
meli, serin ve karanlıkta saklanmalı, ölçümleri etkile-
yebilecek ilaç veya radyokontrast madde kullanımın-
dan kaçınılmalıdır. Katekolamin düzeyini etkileyen 
ilaçlar tablo II’de gösterilmiştir. 
 
Tablo II. Katekolamin düzeyini ve ölçümünü etkile-

yen ilaçlar8. 
Trisiklik antidepresanlar  
Levadopa  
Adrenerjik reseptör agonisti içeren ilaçlar (örn. dekonjestan) 
Amfetaminler  
Buspiron ve psikoaktif ilaçlar  
Proklorperazin  
Rezerpin  
Etanol  
Asetaminofen 

 
Tanı için önerilen diğer testler idrar dopamin, plazma 
metoksitiramin, kromogranin A, nöropeptit Y ve va-
nilmandelik asit ölçümüdür. İdrarda dopamin ve 
plazma metoksitiramin ölçümleri dopamin salgılayan 
feokromositomaların tanısı için önemlidir. Kromogra-
nin A feokromositomalı olguların % 80’inde, nöro-
peptid Y ise %87’sinde yüksek çıkabilen tanıyı des-
tekleyen parametrelerdir8-10. 
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Feokromositomanın tanısı biyokimyasal testlerle ko-
nulsa da lokalizasyon tedavi için çok önemlidir. Kul-
lanılan lokalizasyon yöntemleri; bilgisayarlı tomografi 
(BT), magnetik rezonans görüntüleme (MRI), 123I ya 
da 131I metaiodobenzilguanidin (MIBG) sintigrafisi, 
18F-FDG pozitron emisyon tomografisi (PET) ve 111In-
Pentetreotide sintigrafisidir8. BT ya da MRI sporadik 
olgularda ilk seçenektir. Birbirlerine tanı açısından 
belirgin üstünlükleri bulunmamaktadır. Düşük ozmo-
lar noniyonik kontrast maddelerle BT görüntülemesi 
yapmanın diyastolik kan basıncını hafif arttırsa da 
hipertansif atağı tetiklemediği gösterilmiştir. BT’de 
görüntülenen kitlenin Haunsfield ünitesinin sıfırdan 
küçük değerde olması ve tutulan kontrast maddenin 
yavaş kaybolması adenomdan ayrımı sağlar. MRI 
görüntülemede kontrast madde kullanımı ya da rad-
yasyona maruziyet söz konusu olmamaktadır. T2 
ağırlıklı imajlarda kitlenin karaciğere göre hiperintens 
görünmesi feokromositomayı izointens görünen diğer 
adrenal tümörlerden ayırır. MIBG, PET ve pentetreo-
tide sintigrafisi daha çok BT ya da MRI ile lokalizas-
yon yapılamamış, adrenal bez dışı yerleşim gösteren 
ya da metastaz düşünülen olgularda kullanımı önerilen 
görüntüleme yöntemleridir8,13.  
Gebelikte tanı için 24 saatlik idrarda katekolaminler 
ve metabolitleri ile plazmada katekolamin metabolitle-
rine bakılır. MRI hamile kadınlarda tercih edilen gö-
rüntüleme yöntemidir.  
Ayırıcı tanıda endokrin hastalıklar (tirotoksikoz, me-
nopozal sendrom, medüller tiroid karsinomu, insüli-
noma), kardiyovasküler hastalıklar (labil esansiyel 
hipertansiyon,  pulmoner ödem, ortostatik hipotansi-
yon, paroksismal kardiyak aritmi, angina), psikolojik 
durumlar (anksiyete ve panik atak, somatizasyon bo-
zuklukları, hiperventilasyon), nörolojik tablolar (pos-
tural ortostatik taşikardi sendromu, otonom nöropati, 
migren) ve farmakolojik nedenler (MAO inhibitörleri, 
sempatomimetikler, kokain, klorpropamid ve alkolün 
birlikte kullanımı) gözden geçirilmelidir4,8. Katekola-
min sekrete eden tümörlerin değerlendirilmesi ve 
yaklaşım şekil 1’de gösterilmiştir14. 
 

 
Şekil 1: 

Katekolamin sekrete eden tümörlere tanısal yaklaşım14. 

Tedavi 

Feokromositoma ve paragangliomada asıl tedavi cer-
rahidir. Cerrahi öncesi medikal tedavi ile cerrahiye 
hazırlık cerrahi sırasında oluşabilecek hipertansif atak 
riskini en aza indirmesi bakımından çok önemlidir. 
Cerrahi öncesi tüm hastalar hemodinamik yönden 
stabilize edilmelidir. Kan basıncı ≤130/85 mmHg 
düzeyine getirilmelidir. Hedef nabız dakika sayısı 60-
80 atım/dk’dır. Ağır egzersiz, ağır kaldırma, emosyo-
nel streslerden ve tiramin içeren içecek ve gıdalardan 
(kırmızı şarap, fermente süt ve et ürünleri, fermente 
balık, karaciğer, soya fasülyesi gibi) kaçınılmalıdır. 
Operasyondan en az 1 gün önce hasta hospitalize 
edilerek intravenöz izotonik sodyum klorür (NaCl) ile 
yeterli hidrasyon sağlanmalıdır. Volüm genişlemesi 
yönünden cerrahiden önce gerekli görülürse kan trans-
füzyonu yapılabilmektedir4,8. 
Preoperatif medikal tedavide alfa ve beta blokörler, 
kalsiyum kanal blokörleri ve metirozin kullanılabil-
mektedir. Metirozin katekolamin biyosentezinde ilk 
basamakta yer alan tirozin hidroksilaz enzimini bloke 
eden bir ilaçtır. Malign feokromositomalar için uygun 
seçenektir. Önerilen doz 250 mg/6 saatte bir (maksi-
mum doz 4 gr/gün) olup başlıca yan etkileri sedasyon, 
psikiyatrik bozukluklar, ekstrapiramidal semptomlar, 
kristalüri ve ürolitiyazisdir. 
Cerrahiye hazırlıkta ilk olarak alfa blokörler ile teda-
viye başlanıp yaklaşık 1 hafta sonra tedaviye beta 
blokör eklenmesi önerilen ve en çok kabul gören yak-
laşımdır. Etkin kan basıncı kontrolü bu kombinasyon 
ile sağlanamazsa kalsiyum kanal blokörleri tedaviye 
eklenmelidir4. Bazı yayınlarda tedaviye kalsiyum 
kanal blokörü ile başlanabileceği bildirilmektedir8. 
Retrospektif bir çalışmada 155 feokromositomalı 
hastada (87 kadın, 68 erkek) preoperatif alfa blokör 
(fenoksibenzamin) ve kalsiyum kanal blokörü (nikar-
dipin) kullanımının hemodinamik stabiliteye etkisi 
değerlendirilmiştir15. Preoperatif alfa blokör kullanan 
grupta operasyon sırasında en yüksek ortalama sistolik 
kan basıncı daha düşük, sistolik kan basıncının >200 
mmHg olma sıklığı ve süresi daha az, buna karşın 
ciddi hipotansif (ortalama arter basıncı <60 mmHg) 
epizodlar daha şiddetli ve uzun bulunmuştur ve her iki 
ilacın birbirine karşı avantaj ve dezavantajları olduğu 
bildirilmiştir15. Tablo III’te preoperatif medikal teda-
vide kullanılan ilaç seçenekleri, önerilen dozlar ve 
başlıca yan etkiler verilmiştir. 
Gebelerde preoperatif hazırlık ve hipertansif kriz te-
davisi gebe olmayanlardakine benzerdir. Medikal 
yaklaşımda fenoksibenzamin ve metoprolol tercih 
edilen seçeneklerdir. Gebelere sodyum (Na) nitroprus-
sid verilmemelidir. Gebelikte, 24 haftadan sonra çok 
sıkı takip gerekir. Genel yaklaşım 1. ve 2. trimestirde 
saptanmışsa feokromositomanın cerrahi olarak çıka-
rılmasıdır. Eğer medikal tedavi tercih edilmişse ve 
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hasta 3. trimestirde ise sezeryan ve kitlenin çıkarıldığı 
tek operasyon uygun bir yaklaşımdır. Spontan vaginal 
doğum kesinlikle önerilmemektedir4.  
 
Tablo III. Preoperatif medikal tedavide kullanılan ilaç 

seçenekleri 

 
 
Operasyon öncesi entübasyonda veya intraoperatif 
tümörün manipülasyonu ile hipertansif kriz gelişebilir. 
Fentolamin, Na nitroprussid ve nikardipin kullanılabi-
lir. Operasyon günü sabahı erkenden hasta son α ve β 
blokör ilaç dozlarını oral olarak az miktarda suyla 
alabilir. Kitle çıkarıldıktan sonra yeterli volüm rep-
lasmanı yapılmamışsa hipotansiyon ve hipoglisemi 
görülebilir. Hipoglisemiyi önlemek için kitlenin cerra-
hi eksizyonundan hemen sonra 100 cc/st %5 dekstroz 
başlanmalıdır. Operasyon sırasında hipertansif atak ve 
aritmi görülürse uygulanacak tedavi seçenekleri ve 
önerilen dozlar tablo IV’te verilmiştir. Katekolamin 
salınımını uyardıklarından fentanyl, ketamin ve mor-
finden kaçınılmalıdır. Taşikardi riski nedeniyle para-
sempatik sistem blokajı yapan atropin kullanılmama-
lıdır. Anestezi indüksiyonu IV enjeksiyon olarak sen-
tetik opioidlerle kombine olarak propofol, etomidate 
ve barbitüratlarla yapılabilir. Çoğu anestezik gazlar 
kullanılmakla beraber halotan ve desfluran kullanıl-
mamalıdır4.  
 
Tablo IV. Operasyon sırasında hipertansif atak ve 

aritmi gelişirse uygulanacak tedavi seçe-
nekleri 

Hipertansif atak anında 
Nikardipin 5-15 mg/saat IV  
Fentolamin 0.5-1 mg/dk IV  
Nitroprussid  0.25-0.5 mcg/kg/dk IV  
Nitrogliserin 5 mcg/dk IV  
Magnezyum sülfat 4 gr bolus 15 dakikada 
Aritmi sırasında 
Lidokain 50-100 mg 15 dakikada takiben 50 mcg/kg/dk  
Atenolol 1 mg bolus, esmolol 50-200 mcg/kg/dk IV 

Cerrahi 

Cerrahide laparoskopik yöntem, adrenal korteks koru-
yucu cerrahi (%24 rekürrens oranı bildirilmiş) ve açık 
laparotomi yapılabilir. Açık laparatomi diseksiyonu 
zor olan, invazyon ve adezyon düşünülen olgularda 
uygulanmalıdır. Cerrahide mortalite oranı %2.4’dür.  

Tedavi Sonrası İzlem 

Postoperatif izlemde 2. haftada idrar veya plazma 
katekolaminler ve metabolitlerinin ölçümü yapılmalı-
dır. Takiben ilk yıl 3 ayda bir, sonraki 5 yıl 6 ya da 12 
ayda bir, sonra ise ihtiyaca göre ölçümler tekrarlanır. 
Postoperatif ilk yıl haftalık sonra ayda bir düzenli kan 
basıncı takibi yapılmalıdır. Tüm olgularda en az yılda 
1 kez detaylı fizik muayene yapılmalıdır. Görüntüleme 
postoperatif dönemde birkaç ay sonra ve sonrasında 
ihtiyaca göre gereken sıklıkta yapılmalıdır.  
Olguların %25’inde nüks ya da persistan hipertansi-
yon görülebilir. Beş yıllık sağkalım benign feokromo-
sitomada %96, metastatik malign feokromositoma ya 
da paragangliomada %50’dir. Malign olgularda metas-
tazlar tanıdan 1-2 dekad sonra bile görülebilir, hastalar 
bu yönden de izlemde tutulmalıdır. Feokromositoma 
ve paragangliomada malignitenin tek kesin kanıtının 
metastatik hastalık olduğu unutulmamalıdır. 
Metastatik ve nüks olgularda cerrahi hem tümör yü-
künü azaltmak hem de klinik tabloyu kontrol etmek 
için altın standart yaklaşım olarak kabul edilmektedir. 
Anrezektabl tümörlerde 131I-MIBG ya da radyoaktif 
işaretli somatostatin analogları veya konvansiyonel 
kemoterapi seçenekleri kullanılmaktadır. Son yıllarda 
yapılan genetik çalışmalar hastalığın patojenezine ve 
hedefe yönelik tedavi konusunda gelişmelerin sağ-
lanmasına katkıda bulunmaktadır16. 

Sonuç 

Kromafin hücrelerden köken alan ve katekolamin 
salgılayan tümörler nadir görülseler de tedaviye di-
rençli, ataklar şeklinde hipertansif krizlerle seyreden, 
erken yaşlarda ortaya çıkan, çeşitli tetikleyici faktörler 
ile hipertansif atak tarif eden tüm olgularda akla geti-
rilmelidirler. Klinik belirgin olmasa bile aksi ispat 
edilene dek adrenal kitlelerin feokromasitoma olabile-
ceği unutulmamalıdır. Bu nedenle tüm adrenal kitleler 
feokromasitoma yönünden araştırılmalıdır. Cerrahi 
öncesi yeterli medikal hazırlık yapılmadan hasta ope-
rasyona alınmamalıdır. Feokromositomanın kür sağla-
nan olgularda bile %10 nüks olasılığı bulunabileceği, 
ailesel formda MEN sendromlarının bir bileşeni olabi-
leceği, tedavi edilmemiş olgularda sempatik hiperakti-
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vasyona ve hipertansiyona bağlı morbidite ve mortali-
te artışına yol açabileceği unutulmamalıdır.  
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