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Amag:

Cocukluk ¢aginda siirrenal kitleler nadirdir ancak saptandiginda yakin takip gerektir-
mektedir. Cocukluk yas grubunda siirrenal kitleler genellikle cerrahi girisim gerektirir.
Epidemiyolojisi tam olarak bilinmemektedir. Siklikla neoplastik kitleler goriilmekle
birlikte erken yasta yapilan rutin goriintiilemeler adrenal hemorajilerin de nadir ol-
madigint gostermektedir. Bu calismada gocuk endokrin klinigi ile refere edilen siirrenal
bolge kitlelerinin etiyoloji, takip ve tedavi siireglerinin degerlendirilmesi amaglandi.

Gerec ve Yontemler:

Calismamiz 2021-2023 yillar1 arasinda Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi
¢ocuk endokrinoloji klinigine bagvuran hastalarin incelendigi, tek merkezli, retrospek-
tif bir ¢aligmadir. Calismamizda ¢ocuk endokrin klinigine gonderilen, siirrenal bolge
kitlesi tespit edilen 0-18 yas araligindaki 17 hasta retrospektif olarak incelendi.

Bulgular:

Olgularm %53,5’1 hematom (n=9), %11,7’si ndroblastom (n=2), %5,8’i feokromasito-
ma (n=1), %5,8’1 paraganglioma (n=1), %5,8’1 basit kist (n=1), %5,8’1 kortikal fonksi-
yonel adenom tanist aldi (n=1). iki (%11,7) hastanin patolojik tanis1 yoktu ancak bulgu
vermeyen, zamanla kiigiilen kitlelerdi. Hematom tanis1 alan ii¢ hasta adrenal yetmezlik
nedeniyle tedavi aldi. Paraganglioma tanisi alan hastanin tiimoérden ve periferik kandan
bakilan SDHB (succinate dehydrogenase subunit B) geninde heterozigot, muhtemel
patojenik, ¢.649C>G (p.Arg217Gly) varyant tespit edildi.

Sonuc:
Calismamizda endokrin kliniklerinde izlenen siirrenal bolge kitlelerinin oldukga ¢esitli
etiyolojilerde oldugunu gostermis olduk.

Anahtar Kelimeler:
Cocukluk ¢ag, Kitle, Stirrenal
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ABSTRACT

Objective:

Adrenal masses are rare in childhood, but when detected,
close follow-up is mandatory. Adrenal masses usually re-
quire surgical intervention in childhood. Its epidemiology
is well known. Although neoplastic masses are frequent-
ly seen, routine imaging at an early age shows that adre-
nal hemorrhages are not uncommon. In this study, it was
aimed to evaluate the etiology, follow-up and treatment
processes of adrenal region masses referred to the pediat-
ric endocrine clinic.

Material and Methods:

Our study is a single-center, retrospective study in which
patients who applied to the pediatric endocrinology clinical
of Basaksehir Cam and Sakura City Hospital between 2021-
2023 were examined. In our study, 17 patients aged 0-18
years, who were referred to the pediatric endocrine clinic
and diagnosed with adrenal region masses, were retrospec-
tively analyzed.

Results:

53.5% of the cases were hematoma (n=9), 11.7% were neu-
roblastoma (n=2), 5.8% were pheochromocytoma (n=1),
5.8% were paraganglioma (n=1), 5.8% got simple cyst
(n=1), 5.8% got cortical functional adenoma (n=1). Two
(11.7%) organs were absent in pathological examinations,
but they were asymptomatic, shrinking masses. Three pa-
tients who underwent hematoma examination were treated
for adrenal insufficiency. Heterozygous, possibly pathogen-
ic, ¢.649C>G (p.Arg217Gly) predictor was detected in the
SDHB (succinate dehydrogenase subunit B) gene analyzed
from the tumor that received a paraganglioma case and from
peripheral blood.

Conclusion:
In our study, we showed that the adrenal region masses ob-
served in endocrine clinics have various etiologies.

Key Words:
Childhood, Mass, Surrenal

GIRIS

Siirrenal bolge kitleleri cogunlukla tesadiifen goriintiileme-
ler sirasinda saptanan kitlelerdir. Cocukluk ¢aginda siirrenal
kitleler nadirdir ancak saptandiginda yakin takip gerektir-
mektedir. Cocukluk yas grubunda siirrenal kitleler genellikle
cerrahi girisim gerektirir. Epidemiyolojisi tam olarak bilin-
memektedir. Siklikla neoplastik kitleler goriilmekle birlikte
erken yasta yapilan rutin goriintiilemeler adrenal hemoraji-
lerin de nadir olmadigini gostermektedir (1). En sik goriilen
neoplastik kitle noroblastom iken feokromasitoma, adrenal
karsinom ve adenomlar daha nadirdir (1). Adrenal kanama-
lar ¢ocuklarda en sik travmaya ikincil gelismektedir ve te-
sadiifen saptanmaktadir. Cogunlukla bulgu vermediginden
gergek insidansi bilinmemektedir (2). Yenidogan dénemi
adrenal kanama sikligt %0,2-0,55tir. Yiizde yetmis sag
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tarafta, %10 bilateraldir (3). Dogum sirasinda mekanik
basing ve vendz basing degisiklikleri en olasi nedenlerdir.
Makrozomik dogum, vajinal dogum ve fetal asfiksi en
onemli predispozan faktorlerdir. Ancak ¢ogunda neden ayirt
edilememektedir (4). Adrenal kitlelerde etiyoloji, klinik
durum, kitlenin boyutu ve radyolojik ozellikleri tedavi
yonetimini etkilemektedir. Etiyolojide radyolojik bulgular
6nemlidir. Bunun yaninda klinik bulgular ve hormon profili
etiyolojiyi aydinlatmada yardimet araglardir (5).

Bu calismada g¢ocukluk c¢aginda siirrenal bolge Kkitlele-
rinde etiyolojileri ve takip tedavi yontemlerini incelemeyi
amagladik.

GEREC ve YONTEMLER

Calismamiz 2021-2023 yillari arasinda Basaksehir Cam ve
Sakura Sehir Hastanesi ¢ocuk endokrinoloji klinigine bag-
vuran hastalarin incelendigi, tek merkezli, retrospektif bir
calismadir. Cocuk endokrin klinigine gonderilen, siirrenal
bolge kitlesi tespit edilen 0-18 yas araligindaki 17 hasta
retrospektif olarak incelendi. Hastanemiz etik kurulundan
onay alindi (Basaksehir Cam ve Sakura Sehir Hastanesi Etik
Kurulu. Sayt: 2022.11.373. Karar no: KAEK/2022.11.373).
Hastalarin yas, cinsiyet, antropometrik Ol¢iimleri hastane
bilgisayar sisteminden kayit edildi. Fizik muayenedeki ek
bulgular (ele gelen kitle, hirsutizm, akne, genital anomali)
belirtildi. Hematom, néroblastom, feokromasitoma/para-
ganglioma ve kist/adenom seklinde tani gruplart olusturul-
du. Glukoz, sodyum, potasyum, adrenokortikotropin hor-
mon (ACTH), kortizol, dihidroepiandrostenedion siilfat
(DHEA-S), alfa 1,4 androtenedion (1,4 AS), total testos-
teron, 17 OH-progesteron (17-OHP), 11 deoksikortizol,
plazma metanefrin, plazma normetanefrin, néron spesifik
enolaz (NSE), spot idrar vanil mandelik asit (VMA) tet-
kikleri incelendi. ACTH uyar testi yapilan hastalarda test
sonrasi otuzuncu ve altmiginci dakika pik kortizol yanitlart
degerlendirildi. Ultrasonografi (USG), bilgisayarli tomog-
rafi (BT), magnetik rezonans (MR) goriintiilemeleri gerek-
li hastalarda kullanildi. Cerrahi yapilan hastalarin patoloji
sonuglart degerlendirildi. Genetik incelemeler kayit edildi.

Istatistiksel Analiz

Istatistiksel analiz icin Windows SPSS 2lversiyonu kul-
lanildi. Niceliksel degiskenler igin ortalama+standart sap-
ma (SD), maksimum ve minimum degerler, niteliksel
degiskenler i¢in mutlak ve bagil frekanslar (%) rapor edildi.
Karsilagtirmali istatistiksel analiz i¢in ki-kare testi uygu-
landh.

BULGULAR

Calismamizda 10’u kiz (%58,8) 7’si erkek (%41,2) 17 hasta
incelendi. Yas ortalamasi 3,88+6,88 (maksimum 17,8, mini-
mum 0,01 desimal yas), ortanca yas 0,07 ydi. Hastalarm vii-
cut agirligt Z skoru -0,44+1,22 (maksimum 1,41, minimum
-3,7), boy Z skoru 0,10+0,89 (maksimum 1,98, minimum
-1,44) olarak bulundu.

Tiim olgular incelendiginde %53,5 hematom (n=9), %11,7
noroblastom (n=2), %5,8 feokromasitoma (n=1), %5,8



paraganglioma (n=1), %5,8 basit kist (n=1), %5,8 kortikal
fonksiyonel adenom tamsi aldi (n=1). iki (%11,7) hastanin
patolojik tanist yoktu ancak bulgu vermeyen, zamanla
kiiciilen kitlelerdi.

Hastalarin bagvuru yakinmasi %29,4 sarilik (n=5), %11,8
karin agrist (n=2), %11,8 killanma artig1 ve klitoriste biiyiime
(n=2), %5,8 halsizlikti (n=1). Bunlarm %41,2’si asemptom-
atikti (n=7). ki hastada ciddi hipertansiyon tespit edildi. Bu
hastalar, feokromasitoma ve paraganglioma tespit edilen
hastalardi. Dogum sekli incelendiginde %23,5°1 sezaryen,
9%76,5’1 normal spontan vajinal yol ile dogmustu. Kitle lo-
kalizasyonu %64,7 oraninda sag siirrenal bolgede, %17,6 sol
stirrenal bolgede, %17,6 iki tarafliydi. Virilizasyon bulgusu
ile gelen iki hastanin adrenal androjen seviyeleri yiiksekti.
Bilateral hematom tespit edilen ii¢ hastada ACTH uyari testi
ile adrenal yetmezlik tanisi kondu ve hematom rezorbe olana
kadar hidrokortizon tedavisi verildi. Bu hastalarin %77,7’si
vajinal yol ile dogmustu. Normal dogum ile hematom
gelisme orani anlamli olarak yiiksekti (p=0,018). Noroblas-
tom siiphesi olan hastalarda NSE, spot idrar VMA; feokro-
masitoma silipheli hastalardan plazma metanefrin ve norme-
tanefrin tetkikleri alindi. Sonuglari Tablo 1I’de belirtilmistir.
Dokuz hastaya ultrasononografi ile net ayrim yapilamadigi
icin abdominal MR tetkiki yapildi. Ug hastaya cerrahi tedavi
uygulandi. Patoloji sonuglari; feokromasitoma, paragangli-
oma ve kortikal adenom seklindeydi. Operasyon sonrasi
feokromasitoma ve paraganglioma tanili hastalarin hiper-
tansiyonu diizeldi. Medikal tedavi ihtiyaci ortadan kalkti.
Benign kortikal adenomu olan hastanin virilizasyon bulgu-
lart (ses kalinlasmasi, sa¢ dokiilmesi, kliteromegali, akne)
geriledi. Paraganglioma ve feokromasitoma tespit edilen
hastalarin ¢oklu endokrin tiimérler agisindan bakilan tiim
viicut goriintiilemelerinde patoloji yoktu. Paraganglioma
tanil1 hastanin, tiimorden ve periferik kandan bakilan SDHB
(succinate dehydrogenase subunit B) geninde heterozigot,
muhtemel patojenik, ¢.649C>G (p.Arg217Gly) varyant
tespit edildi. Ayrica periferik kandan bakilan KIF1B (kine-
sin family member 1 B) geninde 6nemi belirsiz ¢.1966C>A
heterozigot varyant tespit edildi.

Hastalarin klinik 6zellikleri Tablo I, IT ve III” te belirtilmistir.

Tablo I. Siirrenal hematom tespit edilen hastalar

Hastano- Yas  Tam Kitle boyutu Pikkortizol — Tedavi Prognoz

Cinsiyet (USG) (pg/ml)

1K 0,07  Bilateral I6mm-19mm 79 2ay Rezorbsiyon
hematom hidrokortizon

2K 0,01  Sag hematom 36 mm 259 Takip Rezorbsiyon

3E 0,06  Saf hematom 12 mm Takip Rezorbsiyon

4E 002  Saf hematom 34 mm Takip Rezorbsiyon

5E 0,02  Bilateral 2Tmm-28mm 11 2ay Rezorbsiyon
hematom hidrokortizon

6-E 0,03  Sag hematom 18 mm Takip Rezorbsiyon

T-E 001  Sag hematom 35 mm Takip Rezorbsiyon

8K 003  Sag hematom 10 mm Takip Rezorbsiyon

9K 0,02  Bilateral 25mm-28 mm 1 1,5ay Rezorbsiyon
hematom hidrokortizon

Ayta¢ Kaplan EH. ve ark. PANIGRETRNRAZRT10)

Tablo II. Tiimoral kitle tespit edilen hastalar

Hasta ~ Yag  Tam NSE VMA  Metanefrin  Normetanefrin  Takip
no- (ngml) (mg/g) (pg/ml)  (pg/ml)
Cinsivet
10-E 14,14 Feokromasitoma 20 9 N 3490 Cerrahi
11-K 17,8 Paraganglioma 40 11 51 2842 Cerrahi
12-E 0,07  Noroblastom 23 6 18 ayda
Tegresyon
13-K 0,19  Noroblastom 17 33 12 ayda
Tegresyon
NSE: Néron spesifik enolaz VMA: Vanil mandelik asit
Tablo IIL. Diger hastalar
Hasta no-  Yag Tam Kitle 17-OHP DHEA-S 14AS Total Takip
Cinsiyet boyutu  (ng/ml) (meg/dl)  (ng/ml) testosteron
ng/dl
14-K 0,07 Kitle 31 mm Boyut azalmast
15K 1533  Soladenom 20mm 11 245 24 98 Spontan
regresyon
17K 16,14 Sagkist 20mm 1,32 779 1,67 50 Stabil kitle

360  DHEA-S: Dihidroepiandrostenedion siilfat 17 OHP: 17 hidroksiprogesteron 1,4 AS: 1,4 delta androstenedion

TARTISMA

Cocukluk ¢agi adrenal kitlelerinin incelendigi c¢alismalar-
da etiyolojinin siklikla tiiméral kitle oldugu goriilmektedir.
Yapilan galismalarda cerrahi ve onkoloji ile refere edilen
hastalar incelenmistir. Caligmamizda endokrin klinigine
gonderilen hastalar incelendiginden tiimér sikligimiz diisiik
bulunmustur. Emre ve arkadaslarinin 2019 yilinda yaptigi
bir ¢alismada, 10 yillik verilerde cerrahi yapilan adrenal
kitleler incelenmis %58 noroblastom tespit edilirken, % 2
adrenal hematom tespit edilmistir (6). Calisgmamizda hema-
tom siklig1 yiiksekti. Bu hastalar adrenal yetmezlik siiphe-
siyle yonlendirilmisti. Noroblastom sikligi literatiire gore
azdi. Clinkii bu hastalarin kitlesi tek tarafliydi ve endokrin
patoloji saptanma oran1 diisiiktii.

Adrenal hemorajiler nadiren endokrin bir soruna neden
olmaktadir. Calismalarda hematomun daha c¢ok tek tarafli
oldugu goriilmektedir (7). Calismamizda hastalarm ¢ogu
vajinal yol ile dogmustu. Bu durum etiyolojide mekanik
travma olasiligimni artirmaktadir. Calismamizda literatiir ile
uyumlu olarak hematom tek tarafliydi ve ¢ogu sag adrenal-
deydi ve yine literatiirle uyumlu olarak hematom olgularinin
cogu erkekti (3). Ancak cinsiyet agisindan istatistiksel olarak
anlaml fark yoktu. iki tarafli hematom olgularinda adrenal
yetmezlik siklikla gelismektedir. iki tarafli hematom sapta-
nan ii¢ olgumuzda da adrenal yetmezlik gelisti ve bu nedenle
tedavi aldi. Hematom rezorbsiyonu 3-3,5 ay (maksimum 9
ay) arasinda olmaktadir (8, 9). Calismamizda 1-3 ay arasin-
da rezorbsiyon gozlendi.

Virilizasyon bulgulari ile bagvuran adolesan ¢agindaki kiz
hastamizin androjen artigi nedeniyle yapilan ultrasonograf-
isinde siirrenal bolgede kitlesi yoktu. Ancak bulgularn il-
erlemesi {izerine yapilan BT de sol siirrenal bolgede kitlesi
tespit edilmisti. Fonksiyonel kitle olarak diistiniildiigiinden
opere edilmis ve bulgulart diizelmisti. Yapilan calismalar
fonksiyonel siirrenal adenomlar i¢in BT nin iyi bir tan1 araci
oldugunu gostermektedir (10).

Paraganglioma ve ve feokromasitoma olgularimiz halsiz-
lik ile bagvurmus ve hipertansiyon saptanmusti. Literatiirde
hipertansiyon %60-90 oraninda basvuru nedenidir (11).
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Cocukluk caginda ¢ogu kalitsaldir ve %15 oraninda SDHB
geninde mutasyon saptanmaktadir (12). Bu gendeki mutas-
yon sonucu azalan SDHB proteini nedeniyle abdominal ve
torakal bolgede tiimor riski artmaktadir. Ozellikle bilinen
ailesel ¢oklu tiimor sendromlarina sahip olmayan hastalarda
SDHB geninin arastirilmasi nem kazanmaktadir (13).
Paraganglioma olgumuzda SDHB geninde muhtemel pa-
tojenik homozigot varyant tespit ettik. Paraganglioma
saptanan mutasyon literatiirde ailesel germ-line mutasyon
olarak bildirilmis ve tekrarlayici 6zelligine vurgu yapilmigtir
(13). Ayrica, daha erken yasta bildirilen ve tekrar eden olgu
olmustur (14). Olgumuz, sporadik olarak saptanmisti ve tek
odakliydi. Yakin izlemine devam edilmektedir. Ayni olguda
KIF1B genindeki mutasyon daha 6nce tanimlanmamisti ve
in silico incelemeleri ¢eliskili sonuglar verdigi icin énemi
belirsiz olarak tanimlanmusti. Bildirilecek vakalar ile var-
yantin 6nemi anlagilabilir.

Operasyon sirasinda katekolamin desarj1 nedeniyle bu hasta-
larin operasyon dncesi ve operasyon sirasinda kan basinci
izlemleri ve hipertansiyon yonetimi zorlayict olabilmekte-
dir. Hastalarimizda alfa bloker grup antihipertansif ilaglar
ile kan basinci kontrol altina alinabilmistir. Hastaligin tekrar
etme olasiligr yiiksek oldugundan yakin izlemine devam
edilmelidir. Feokromasitoma ve paraganglioma olgularinin
timiine genetik inceleme yapilmali ve yasamlari boyunca
izlenmelidir. Ayrica ¢oklu endokrin neoplaziler agisindan
tim viicut taramasi yapilmalidir. Hastalarimizin tarama-
larinda ek neoplazi saptanmamugtir.

Infantil dénemde saptanan noroblastomlarm %35°i te-
sadiifen saptanmaktadir (15). Bizim olgularimiz da te-
sadiifen yapilan USG ile Saptanmisti. Bu yas grubu iyi
prognostik 6zelliklere sahip oldugu igin (evre 1 ve evre 4s)
regresyon takibi yapilmaktadir. Cogu spontan regrese ol-
maktadir (16). Bizim olgularimiz da TPOG-ISKIP (Tiirk
pediatri ve onkoloji grubu, Infant Siirrenal Kitle izlem Pro-
tokolii) takip kriterlerini karsiladigi icin takip edilmis ve
kitlelerin kendiliginden geriledigi goriilmiistiir (17).
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SONUC

Yasa ve semptomlara gore siirrenal bolge kitlelerinin eti-
yolojik arastirma, takip ve tedavi siireci oldukca ¢esitlidir.
Calismamizda, g¢ocuk endokrinoloji kliniklerine gonde-
rilen hasta gruplarinin onkoloji klinikleri ile farkli oldugunu
gosterdik. Olgu raporlari seklinde ¢ok sayida calisma bu-
lunmaktadir. Genis yas aralig1 ve daha fazla hasta sayisinin
incelendigi yeni ¢alismalara ihtiyag vardir.
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