
Özet

Amaç: S›n›rl› say›da olgu bulunmas› nedeniyle etyopato-
genez ve izleminde baz› belirsizlikler bulunan çocukluk ça-
¤› adrenokortikal tümörlerinin (AKT), pediatrik serilerin
en genifllerinden biri incelenerek tüm yönleriyle sunulma-
s›d›r.

Gereç ve Yöntem: AKT nedeniyle 1970-2005 y›llar› ara-
s›nda bölümümüzde izlenen; yafl, cinsiyet, klinik bulgu, ta-
n› metodlar›, evre, tedavi, patoloji bulgular› ve sonuca ait
bilgileri kaydedilen hastalar 2 gruba ayr›lm›flt›r: grup 1'de
adrenokortikal karsinoma (AKK), grup 2'de adrenokorti-
kal adenoma(AKA) olgular› vard›r.

Bulgular: Yafl ortalamas› 7.1±4.2 y›l olan 34 hastan›n
24'ünde AKK,10'unda AKA izlenmifltir. Tümör yerleflimi
sa¤ (n=23), sol (n=9) ve iki tarafl› (n=2) saptanm›flt›r. Yafl
ve tümör lokalizasyonu aç›s›ndan gruplar aras›nda fark
yoktur. Olgular›n % 82'sinde endokrin disfonksiyon sap-
tanm›fl; en s›k virilizasyon, ikinci s›kl›kta Cushing Sendro-
mu izlenmifltir. Virilizasyon 2. Cushing Sendromu 1. grup-
ta daha s›kt›r. Tan›ya kadar geçen ortalama semptom sü-
resi (9.7±0.2 ay) her iki grup ve cinsiyette, fonksiyonel
olan ve olmayan tümörlerde benzerdir. Tümör AKA'l› has-
talar›n tümünde lokalize olup hepsine total eksizyon uygu-
lanm›flt›r. AKK'l›lar›n % 80'inde bölgesel veya metastatik
yay›l›m izlenmifl; 16's›nda total eksizyon uygulanm›fl, bun-
lar›n ikisinde ayn› tarafl› nefrektomi, birinde sa¤ hepatik
lobektomi ve nefrektomi de eklenmifltir. Adjuvan kemotera-
pi 16 olguda verilmifltir. AKK'l› 8 hastada postoperatif
uzak metastaz izlenmifltir. Baflvuruda bölgesel yay›l›m›n
olmas›n›n hastal›ks›z yaflam süresini k›saltt›¤›, fonksiyonel
olan ve olmayan AKK olgular› aras›nda yaflam oran› aç›-
s›ndan fark bulunmad›¤› görülmüfltür. Parsiyel eksizyon
uygulanm›fl olan ve postoperatif dönemde uzak metastaz
geliflen hiçbir hastan›n yaflamad›¤› gözlenmifltir.

Sonuç: AKA'l› olgular total eksizyonla komplikasyonsuz
tedavi edilmektedir. AKK'n›n tedavisinde erken tan›, total
eksizyon önemlidir. ‹lerlemifl evrede baflvuru, parsiyel ek-
sizyon uygulanmas› kötü prognozun belirleyicileridir. Hiç-
bir klinik, laboratuar ve patolojik özellik adrenokortikal
tümörlerde malignansi ayr›m›n›n yap›lmas›, rekürensin
saptanmas› için güvenilir de¤ildir. Adrenal beze ait pre-
kanseröz genetik sendromlar›n insidans›n›n artmas› nede-
niyle; endokrin bozukluklar› olan çocuklar detayl› incelen-
melidir.
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Summary

Adrenocortical tumors of childhood

Aim: To present the entire spectrum of pediatric adreno-
cortical tumors (ACTs) of which etiopathogenesis and ma-
nagement is still obscure.

Material and Method: Records of children treated for
ACTs in our unit between 1970 and 2005 inclusive, were
reviewed including the information about age, sex, clinical
characteristics, diagnostic methods, stage of disease, tre-
atment, pathologic findings and outcome. Patients were
subdivided into 2 groups: group 1, patients with adreno-
cortical carcinoma (ACC); group 2, patients with adreno-
cortical adenoma (ACA).

Results: Of 34 patients with a mean age of 7.1±4.2 years;
24 had ACC, 10 had ACA. Tumor was localized on right
(n=23), on left (n=9) and bilaterally (n=2). There was no
difference between groups with regard to age and site of
tumor. Endocrine dysfunction was noted in 82 % of pati-
ents, virilization being the most common one followed by
Cushing's Syndrome. The mean time from initial symptoms
to diagnosis (9.7±0.2 months) was similar in both groups,
sexes and in functional and nonfunctional tumors. Tumor
was localized in all patients with ACA, being totally exci-
sed. 80 % of patients with ACC had regional or metastatic
disease. Tumor of ACC was totally excised in 16 patients.
Eight patients with ACC had distant metastases postopera-
tively. Presence of regional disease at presentation was as-
sociated with significantly shorter disease-free interval.
Survival rate was similar between functional and nonfunc-
tional ACCs. None of the patients with distant metastases
postoperatively having partial excision could survive.

Conclusion: ACAs are treated by total excision without
any complication. Early diagnosis and total excision are
important aspects of therapy for ACCs. Advanced -stage
disease and partial excision are major determinants of po-
or outcome. None of clinical, laboratory or pathologic fe-
atures are reliable predictors for recurrence and discrimi-
nation of malignancy in ACTs.
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Girifl

K›zlarda ve 10 yafl alt› çocuklarda daha s›k izlenen
adrenokortikal tümörler tüm pediatrik neoplazmala-
r›n % 0.2'sini, pediatrik adrenal tümörlerin ise % 6's›-
n› oluflturur. Az say›da olgu bildirilmifl oldu¤u için,
adrenal nöroblastomalardan farkl› olarak etyopatoge-
nez, klinik özellik ve tedaviyle ilgili bilgiler s›n›rl›-
d›r. Yay›nlanan serilerde daha çok eriflkin olgu say›-
s› a¤›rl›kl›d›r, ayr›ca yay›nlar›n çok az bir k›sm› ade-
noma ve karsinoma olgular›n› birlikte içermektedir.
Bu nedenle kendi tecrübemiz ve literatür taramas›na
dayanarak pediatrik adrenokortikal tümörlerin tüm
yönleriyle sunulmas› amac›yla retrospektif bir klinik
çal›flma yürütülmüfltür.

Gereç ve Yöntem

1970-2005 y›llar› aras›nda adrenokortikal tümör ta-
n›s›yla bölümümüzde izlenmifl olan 34 hastan›n yafl,
cinsiyet, klinik bulgu, tan› yöntemleri, evre, tedavi,
patoloji bulgular› ve sonuca ait bilgileri kaydedil-
mifltir. Hastalar 2 gruba ayr›lm›flt›r: grup 1'de adre-
nokortikal karsinoma (AKK), grup 2'de adrenokorti-
kal adenoma (AKA) olgular› vard›r. Tümör tek bir
adrenal beze s›n›rl›ysa lokalize, çevre organ ve do-
kulara yay›l›m› varsa bölgesel, uzak metastazlar› bu-
lunuyorsa metastatik olarak evrelendirilmifltir. ‹sta-
tistiksel analizde Mann-Whitney U ve Kruskal Wallis
testleri kullan›lm›fl, p<0.05 de¤eri anlaml› kabul
edilmifltir.

Bulgular

Onu AKA, 20'si AKK'ya sahip 30 AKT'lü olgunun
ortalama yafl› 7.1±4.2 y›l; k›z-erkek oran› ise 2:1'dir.
Tümör lokalizasyonu 23 hastada sa¤, 9 hastada sol, 2
hastada her iki taraftad›r. Yafl ve tümör yeri aç›s›n-
dan her iki grup aras›nda fark yoktur. Grup 2'de k›z
oran› belirgin flekilde yüksektir. Predispozan faktör-
ler grup 1'de belirgindir. Birer hastada konjenital ad-
renal hiperplazi ve at nal› böbrek saptanm›flt›r.

Olgular›n % 82'sinde endokrin disfonksiyonu saptan-
m›flt›r (n:28). Virilizasyon grup 2'de, Cushing Sendro-
mu grup 1'de belirgin olarak daha s›k izlenmifltir. Bafl-
vuruda grup 1'in iki hastas›nda akci¤ere, 1 hastas›nda
akci¤er ve karaci¤ere uzak metastaz saptanm›flt›r.

Semptom bafllang›c›ndan tan›ya kadar geçen ortala-
ma süre 9.7±0.2 ayd›r. Bu süre her iki grupta (grup
1'de 7-9 ay, grup 2'de 8.3 ay), fonksiyonel olan ve ol-
mayan AKK'larda, k›z ve erkek olgularda farks›zd›r.
Fonksiyonel tümörlü olgularda plazma ve idrar stero-
id (17 ketosteroidler) at›l›m›nda art›fl izlenmifltir. Kli-
nik evre ve idrar steroid metabolit düzeyi aras›nda
pozitif bir iliflki vard›r. ‹leri evre tümörlerde en yük-
sek metabolit de¤eri görülür. Kullan›lan tan›sal yön-
temler ultrosonografi (USG), bilgisayarl› tomogrofi
(BT), magnetik rezonans görüntüleme (MRG), intra-
venöz pyelografi ve anjiyografidir.

Tüm hastalarda preoperatif steroid tedavisi ve tran-
sabdominal yaklafl›m uygulanm›flt›r. Laparotomi bul-
gular› AKA'l› tüm olgularda lokalize, AKK'l› olgula-
r›n % 75'inde (n:18) bölgesel veya metastatik hasta-
l›k oldu¤unu göstermifltir.

Yayg›n intraabdominal yay›l›m› olan dev tümöre sa-
hip 5 AKK'l› olgunun 3'ünden sadece insizyonel bi-
yopsi al›nm›fl, 2'sine parsiyel eksizyon uygulanm›fl-
t›r. AKA'l› olgular›n hepsine, AKK'l›lar›n sadece
16's›na total eksizyon yap›lm›flt›r. Bu 16 hastan›n 2'si
ipsilateral nefrektomi, biri sa¤ hepatik lobektomi ve
nefrektomi geçirmifltir. AKK'l› 3 hastaya totale yak›n
eksizyon uygulanm›flt›r. Serimizde operasyona ait
mortalite izlenmemifltir.

Makroskopik olarak 16 malign tümörde 300gr üze-
rinde a¤›rl›k (300-1500gr), lobüle kesit yüzeyi, kalsi-
fikasyon, nekroz ve kanama alanlar› saptanm›flt›r.
Dört malign tümör makroskopik olarak adenomu
taklit etmifltir. Adenomalar 250 gr alt›nda (70-250
gr), kapsüllü, homojen yap› ve renkli, iyi s›n›rl› iz-
lenmifltir. ‹ki adenom makroskopik olarak malign tü-
mörü düflündürmüfltür. Vasküler ve kapsüler invaz-
yon, s›k mitoz, nükleer atipi, hiperkromazi malignan-
sinin en s›k belirleyicileri olmufltur.

AKA'l› tüm hastalar ek terapi gerekmeden baflar› ile
tedavi edilmifltir.AKK'l› 16 hastaya postoperatif total
eksizyon ile mitotan (n:13), mitotan-sisplatin-etopo-
sid (n:3) fleklinde adjuvan kemoterapi verilmifltir.Mi-
totan tedavisinin ilk 2 y›l›nda akci¤er ve karaci¤ere
(n:4), karaci¤er ve lenf nodlar›na (n:2), akci¤er ve
kemi¤e (n:2) metastaz saptanm›flt›r. Bu hastalara
bafllang›çta uygulanan cerrahi tedaviler total eksiz-
yon (n:4), parsiyel eksizyon (n:2), totale yak›n eksiz-
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yon (n:1) ve insizyonel biyopsidir (n:1). Üç hastada
karaci¤er ve akci¤er metastaz eksizyonu uygulan-
m›flt›r.

AKK'da hastal›ks›z yaflam oran› 9±1.3 ayd›r. Baflvu-
ruda bölgesel hastal›¤› olanlarda hastal›ks›z yaflam
oran› belirgin flekilde düflüktür (3.4±0.3 ay; p<0.05).
Grup 1'de foksiyonel olmayan tümörlü (n:4), total re-
zeke edilen fonksiyonel tümörlü (n:3) olgularda tan›-
dan sonraki ilk 2.5 y›lda ölüm izlenmifltir. Fonksiyo-
nel olan veya olmayan AKK'larda yaflam oranlar›
farks›zd›r. Parsiyel eksizyon yap›lan ve postoperatif
uzak metastaz› bulunan olgular›n tümünde ölüm sap-
tanm›flt›r.

Yaflayan 12 AKK'l› olgunun 11'i bafllang›çta fonksi-
yonel tümöre sahip olup bunlar›n 6's› bölgesel evre-
dir. Dokuzu uzun dönem takipte yaflamaktad›r; 3'ü
takipten ayr›lm›flt›r.

Tart›flma

Bu seride AKT'ün k›zlarda ve 10 yafl alt› olgularda
daha s›k izlenmesi literatürle uyumludur. Baz› yay›n-
larda tümörün sol adrenal bezde daha s›k yerleflti¤i
söylenmesine ra¤men, bu seride sa¤da daha s›kt›r
(1,2).

Li-Fraumeni ve Beckwith-Wiedeman sendromlar›
AKT'lere en s›k efllik eden anomalilerdir (3,4). Seri-
mizdeki 2 olguda görüldü¤ü gibi böbre¤in konjenital
anomalileri ve konjenital adrenal hiperplazi AKT ris-
kini artt›r›r.

Çocuk olgular eriflkinlerin aksine genelde fonksiyo-
nel tümörlerle baflvururlar (5). Bu seride en s›k virili-
zasyon, daha sonra Cushing Sendromu izlenmifltir.
AKK'da fonksiyonel olmayan tümör % 20, AKA'da
% 10, tüm seride % 17'dir ve yay›nlanan de¤erlerin
en düflüklerindendir (6). Bafllang›ç semptomlar›ndan
tan›ya kadar geçen süre 9.7±0.2 ay olup literatürle
uyumludur (7,8). Bu süre grup 1 ve 2, fonksiyonel
olan ve olmayan tümörler aras›nda de¤iflmez, litera-
türde ise fonksiyonel olanlar›n daha erken tan› ald›¤›
söylenir (8,9).

Son y›llarda intravenöz pyelografi ve anjiyografinin
yerini USG, BT, MRG alm›flt›r. Yeni teknikler tümö-
rün büyüklü¤ü, lokal invazyonu, vasküler yap›larla

iliflkisi hakk›nda detayl› bilgi verir ve büyük insiz-
yonla eksplorasyon ihtiyac›n› azalt›r; ancak bu ya-
flam oranlar›n› art›rmam›flt›r.

Preoperatif ve postoperatif dönemde adrenokortikal
fonksiyon ölçümleriyle uyumlu olarak streoid teda-
visi uygulanmal›d›r. Geçmiflte AKT'lerdeki düflük
yaflam oranlar›n›n bir nedeni de uygun steroid denge-
sinin sa¤lanamam›fl olmas›d›r (2,4,10). Preoperatif
böbrek fonksiyonu da de¤erlendirilmelidir; 2 olgu-
muzda nefrektomi gerekli olmufltur. Bu seride; daha
iyi görünüm sa¤lamas›, karfl› adrenal bezin, kar›nda-
ki metastazlar›n de¤erlendirilebilmesi nedeniyle ret-
roperitonal ve posterior yerine transabdominal yakla-
fl›m seçilmifltir.

AKA'da total tümör eksizyonu ile kür sa¤lan›r; ancak
AKK'n›n % 30-50'sinde, bizim serimizde oldu¤u gi-
bi küratif cerrahiye ra¤men lokal veya uzak rekü-
rensler izlenir (11). Soliter metastazlar› veya lokal re-
küren tümörü saptanan olgulara cerrahi rezeksiyon
uygulanmal›d›r.

Literatürde oldu¤u gibi bu seride de en s›k izlenen
metastatik alanlar azalan s›kl›k s›ras›yla akci¤er, ka-
raci¤er, lenf nodlar› ve gastrointestinal sistemdir
(1,4). Biz her olguda uygulamam›fl olmamam›za ra¤-
men, tedavi ve prognoz aç›s›ndan retroperitonal lenf
nodu diseksiyonu önerilmektedir (10).

Bizim serimizde mitotan›n yaflam oran›na belirgin
bir etkisi görülmemesine ra¤men, literatürde % 34-
61 oran›nda yan›t oldu¤u söylenmektedir (4,10,12); bu
nedenle adjuvan tedavi olarak mitotan kullan›labilir.

150 gr üzerindeki tümör a¤›rl›¤›; mikroskopik nek-
roz, kalsifikasyon, vasküler ve kapsüler invazyon,
mitoz, aneupleidi genelde malignansiye efllik etmesi-
ne ra¤men hiçbiri genel belirleyici olarak kabul edil-
memektedir (10-13).

Bizim sonuçlar›m›za göre;bu bulgular›n varl›¤›nda
önceki yay›nlara göre daha fazla malignansi e¤ilimi
görülmektedir (5-10). K›zlarda, lokalize tümörlerde,
küratif cerrahi uygulanan ve yaflayan olgularda ya-
flam oran› belirgin artm›flt›r (10). Latronico ve Chrou-
sos, genifl serilerde, bölgesel ve metastatik hastal›¤›
olan olgularda agresif cerrahiye ra¤men kötü prog-
noz ve % 30'dan daha az 5 y›ll›k yaflam oran› bildir-

Çocuk Cerrahisi Dergisi 20(3):166-169, 2006

168



mifltir (4).

Sawin AKK'l› olgularda % 10-46 oran›nda uzun dö-
nem yaflam oran› saptam›flt›r (14). % 38 lokal rekü-
rens oran›na ra¤men total eksizyonun yaflam oran›n›
art›rd›¤› (% 67) görülmüfltür. Adjuvan kemoterapi ve
radyoterapiye ra¤men parsiyel eksizyon sonras› ya-
flayan olmam›flt›r. Bu serinin mortalite ve uzak me-
tastaz oranlar›, literatürde belirtilen sonuçlarla uyum-
ludur.

Bizim tecrübemiz total eksizyonun AKA'larda
komplikasyonsuz olarak tedavi sa¤lad›¤›n› göster-
mifltir. AKK'lar›n tedavisindeki en önemli unsur, er-
ken tan› ve total eksizyondur. AKK'da tan› ve rezek-
siyon öncesi semptom süresi ile yaflam oran› aras›n-
da ters iliflki bulunmufltur.

Literatürle uyumlu olarak fonksiyonel olan veya ol-
mayan AKK'lar aras›nda yaflam oran› aç›s›ndan fark
yoktur (1,4,15). Önceki bildirilerden farkl› olarak genç
yafl olgularda daha iyi prognoz saptanm›flt›r (4,14).

Parsiyel eksizyon ve ileri evre hastal›k kötü progno-
zun en önemli belirleyicileri olmufltur. Adrenal beze
ait prekanseröz genetik sendrom insidans›ndaki art›fl
nedeniyle endokrinolojik bozuklu¤u olan çocuklar
detayl› incelenmelidir. Etkili kemoterapi-radyoterapi
protokollerinin ve onkogenezis mekanizmalar›n›n
araflt›r›lmas› için AKT'lü hastalar çok merkezli çal›fl-
malara dahil edilmelidir.
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