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Malign Feokromositoma Tanili Bir Olgu ve Literatiir Derlemesi
Case Report and Review of Literature: Patient with Malignant Pheochromocytoma
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Feokromositomalar, adrenal medullanin kromaffin hiicrelerinden kdken alan ve katekolamin salgilayan néroendokrin tiimorlerdir. Feokromositomalarin
en az yuzde 10'u maligndir. Malign feokromositoma tanisi normalde kromaffin hiicresi icermeyen dokularda timor depozitlerinin saptanmasiyla
konulur. Malign feokromositoma klinik seyri oldukca degisken olup, bes yillik sag kalim oranlari %12 ile %84 arasinda degismektedir. Biz de nadir
bir olgu olan 38 yasinda malign feokromositomal bir kadin hastayi sunduk ve malign feokromositomanin tedavisini tartismak istedik. Bu yaygin
olmayan tiimoriin yonetimi ile ilgili klasik ve giincel literatiirli gdzden gecirdik.

Anahtar Kelimeler: Malign Feokromositoma, Tedavi, Adrenal, N6roendokrin

Abstract

Pheochromocytomas are catecholamine-secreting neuroendocrine tumors that arise from chromaffin cells of the adrenal medulla. At least 10
percent of pheochromocytomas are malignant. A diagnosis of malignant pheochromocytoma can only be made by identifying tumor deposits in
tissues that do not normally contain chromaffin cells. The clinical course of malignat pheochromocytoma is highly variable, with reported five-year
survival rates that range widely from 12 to 84 percent. We report a rare case of a 38-year-old female who have malignant pheochromocytoma. We
review the classic and current literature regarding management of this uncommon tumor.
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2008 vyilinda tansiyon yiiksekligi, carpinti sikayeti ile

Subat 2018 tarihinde
bilgisayarli tomografide (BT) “sag siirrenal bez lojunda malign
goriintimli kitle lezyonu, segment 5-6 diizeyinde karaciger

cekilen toraks-abdomen-pelvik

kapsiliinde ve karaciger parankimi icine uzanan niiks ile

basvuran 38 yasinda kadin hastanin goriintiilemelerinde sag uyumlu nodiiler yumusak dokular, portal ven éniinde nodiiler

sirrenal bezde 8x10 cm boyutunda kitle tespit edilmis ve yumusak doku, cekum anteriorunda, sag parakolik alanda, dalak

kitle eksizyonu yapilan hastanin patolojisi feokromasitoma ile
uyumlu gelmis. Cerrahi sonrasi semptom ve bulgulari gerileyen

hasta takibe alinmis.

anteriorunda nodiler yumusak dokular" saptandi. Hastadan
preoperatif idrar drneginden gonderilen vanil mandelik asit:
11,1 mg/24 saat (1,8-6,7), metanefrin= 2217 ug/giin (52-341),
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dopamin= 1387,5 pg/giin (40-400), noradrenalin= 37,4 pg/giin
(20-81), normetanefrin= 546,1 pg/giin (88-444), homovalinik
asit= 7,8 mg/24 saat (0,5-6,2), 5-hidroksi indol asetik asit=
2,7 pg/giin (0,5-8,2) olarak saptandi. Hastaya genel cerrahi
tarafindan Subat 2018 tarihinde debulking cerrahi yapildi.
Patolojik degerlendirmede tlimor hiicrelerinde kromogranin A
ve sinaptofizin ile kuvvetli pozitif boyanma ve S-100 ile boyanan
hiicre popiilasyonu dikkati ¢cekmisti. Ki-67 proliferasyon indeksi
ylizde 1-2 kadar olan hastanin patoloji sonucu feokromositoma
olarak geldi.

Nisan 2018 tarihinde cekilen kemoterapi dncesi pozitron
emisyon tomografi-BT'de  (PET-BT) sag siirrenal lojda
(SUV_, =7.8), karaciger sag lob arka medialine uzanan alanda
(SUV,, =7.3), karaciger sag lobda fokal alanda, karin 6n duvarina
yakin peritoneal nodiiler lezyonda (SUV__ =5,5) patolojik aktivite
tutulumlari saptandi (Sekil 1). Hastaya 25 mg/m?/giin intravenoz
sisplatin (3 giin) ve 100 mg/m?/giin intraven6z etoposid (3 giin)
kemoterapisi baslandi. Kemoterapi sikluslari 21 glinde bir tekrar
edildi. U kiir kemoterapi sonrasi cekilen PET BT'de parsiyel
yanit elde edilen hastaya (¢ kiir daha sisplatin + etoposid (PE)
kemoterapisi verildi (Sekil 2). Toplam alti kiir PE alan hastaya
cekilen Eyliil 2018 kontrol PET-BT'de siirrenal lojda aktivite
birikiminin eskiye gore azalmis oldugu ve diger tamimlanan
aktivite artislarinin yeni ¢alismada bulunmadigi saptandi (Sekil
3). Yalniz siirrenalde tutulumunun olmasi nedeniyle cerrahi
acisindan multidisipliner tlimor konseyinde tartisildi. PET-BT'de
tutulumu olmasa da daha dnceden varligr bilinen peritoneal
yaygin hastaligi olmasi ve daha 6nceden de gecirilmis cerrahi
oOykiisi nedeniyle cerrahi morbiditesinin yiiksek oldugu, hastanin
yapilacak bir siirrenalektomiden cok da fazla fayda gérmeyecegi
diistintildi. Kemoterapi cevabinin devam etmesi, tedavi iligkili
yan etkilerin olmamasi ve kemoterapi toleransinin iyi olmasi
nedeniyle kemoterapinin devam etmesine karar verildi. Hastaya
2 kiir daha PE verildikten sonra cekilen PET-BT'de yanit stabil
olmasi nedeniyle tedavi sonlandirildi ve hasta tedavisiz takibe
alindu.
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Sekil 1: Kemoterapi 6ncesi koronal ve transaksiyel PET-BT goriintileri
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Feokromositomalar, adrenal medulla kromaffin hiicrelerden
koken alan ve katekolamin salgilayan néroendokrin timarlerdir.
Feokromositomalarin yaklasik %10'u malign olarak seyreder.
Katekolamin fazlahgina bagh carpinti, bas agrisi, terleme ve
epizodik hipertansiyon gibi belirtiler gorilebilir. Hipertansif
hastalarin yaklasik %0,02-%0,5'i feokromasitoma tanisi alirken,
feokromositomalarin  %10'u tesadiifen saptanir (1). Bizim
olgumuzda 2008 yilinda hipertansiyon ve carpinti sikayeti ile
basvurmustu.

Malign feokromositoma tanisi normalde kromaffin hiicresi
icermeyen dokularda tlimor depozitlerinin  saptanmasiyla
konulur (6rnegin; lenf nodu, karaciger, akciger) (2). Olgumuzda
da ilk ameliyattan yaklasik 10 yil sonra cekilen Subat 2018
tarihinli trans araknoid ponksiyon-BT'de sag siirrenal bez
lojunda, karaciger kapsiil ve parankiminde, portal ven oniinde,
cekum anteriorunda, sag parakolik alanda ve dalak anteriorunda
nodiiler yumusak dokular mevcuttu. Maligne feokromasitoma
klinik seyri oldukca degisken olup, bes yillik sagkalim oranlari

Sekil 2: Uciincii kiir kemoterapi sonrasi koronal ve transaksiyel PET-BT
goriintuleri

PET: Pozitron emisyon tomografi, BT: Bilgisayarli tomografi

Sekil 3: Altincr kiir kemoterapi sonrasi koronal ve transaksiyel PET-BT
goriintileri

PET: Pozitron emisyon tomografi, BT: Bilgisayarli tomografi
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%12 ile %84 arasinda degismektedir (3). Feokromositoma
tanisi siklikla idrar katekolaminleri veya plazma metanefrinlerin
diizeyleri test edilerek konulur (4).

Malign feokromositoma icin kiratif tedavi yoktur. Ancak
miimkiinse hem primer hem de metastatik lezyonlar rezeke
edilmelidir (5). Biz de hastamiza debulking cerrahi yaptirdik.
Ayrica malign feokromositomada uygulanabilen radyoterapi,
radyofrekans ablasyon, trans arteriyal kemoembolizasyon gibi
lokal tedavi yontemleri de vardir (6,7). Bircok kiigiik olgu serisinde
semptom palyasyonu ve tlimor regresyonu veya stabilizasyonu
elde etmek icin 131I-meta-iyodobenzilguanidin'nin terapotik
degeri gosterilmistir (8). Malign feokromositoma tedavisinde
sitotoksik kemoterapi ajanlari da kullanilmaktadir. En fazla
veri, siklofosfamid, dakarbazin, vinkristin ve doksorubisin
kombinasyonlarini kullanan calismalardan elde edilmistir (9).
Ayrica sisplatin, etoposit, temozolamid, kapesitabin, docetaksel,
paklitaksel gibi sitotoksik ajanlar kullanilabilir. Schlumberger
ve ark. (10) yaymladigi 20 hastalik bir seride kemotarapi alan 7
hastanin dordiine PE uygulanmisti. Dort hastanin lcilinde stabil
yanit elde edilirken, bir hastada progresyon gelismisti (11). Biz de
hastamiza cisplatin ve etoposit kemoterapisi uyguladik ve altinci
kirr sonrasi cekilen PET-BT'de siirrenal lojdaki aktivite atisi hari¢
diger tanimlanan aktivite artislarinin yeni cahismada bulunmadigi
saptandi. Ayrica literatiirde tirozin kinaz inhibitorleri sunitinibin
etkinligini gosteren calismalar da mevcuttur.
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