
Özet

Fonksiyonel adrenokortikal tümör çocuklarda nadir görü-
lür. Ço¤u benigndir ancak hem benign ve hem de malign
lezyonlar, virilizan veya Cushingoid lezyonlarla bulunabi-
lir. Burada adrenokortikal tümörlü iki olgu sunulmaktad›r.
Baflvurudaki belirti ve bulgular virilizasyon, Cushingoid
özellikler, puberte prekoks ve hipertansiyondu. Her iki ço-
cuktaki adrenal bez ç›kar›ld›. Çal›flmada olgular›n baflvu-
ru belirtileri, tedavi yöntemleri ve klinik seyri de¤erlendi-
rilerek literatür ›fl›¤›nda tart›fl›ld›. 

Anahtar kelimeler: Çocuk, adrenokortikal tümör, puberte
prekoks 

Summary

Adrenocortical tumor: Report of two cases

Functioning adrenocortical tumor is rare in children. Alt-
hough most are benign, both benign and malignant lesions
may present with virilizing and Cushingoid features. We
present two cases of adrenocortical tumor. The symptoms
and signs at presentation were virilization, Cushingoid fe-
atures, precocious puberty and hypertension. Both chil-
dren underwent resection of the tumors. The presenting
symptoms, postoperative course, adjuvant therapy, clinical
course are described and the literature is reviewed.

Key words: Child, adrenocortical tumor, precocious pu-
berty

Girifl

Çocukluk ça¤›nda adrenokortikal tümörler (AKT)
nadirdir. 15 yafl alt›ndaki çocuklarda milyonda 0.30-
0.38 s›kl›kta bulunurlar ve bunlar›nda % 65'i befl yafl
alt›nda görülür (13,3). Adrenokortikal tümörlerin kli-
ni¤i k›z ve erkek çocuklar›nda farkl›d›r (7). Bu tümör-
ler en s›k virilizasyonla daha az olarak hiperkortiko-
lizm ve hiperaldesteronizm bulgular› ile kendini gös-
terir (1,3). Erkeklerde puberte prekoks; penil büyüme,
akne, pubik, aksiller ve yüzdeki k›llanman›n prema-
tür geliflmesi, ses de¤ifliklikleri, kas hipertrofisi ile
kendini gösterir (9,11). K›zlarda karakteristik olarak
klitoral hipertrofi, hirsutizm ve akne görülür (9).

Burada AKT'lü iki olgu hastal›¤›n klinik seyri, tan›
ve ay›r›c› tan›daki özellikleri ve tedavileri aç›s›ndan
de¤erlendirilmifltir. 

Olgu Sunumlar›

Olgu 1: 15 ayl›k ve 13 kg a¤›rl›¤›nda olan bir erkek
çocuk 6 aydan beri vücudunda k›llanmada art›fl ve
h›zl› kilo alma flikayeti ile klini¤imize getirildi. Fizik
muayenede; fliflman görünüm, yüzde püstüler lezyon-
lar, s›rtta, kar›nda ve kalçalarda k›llanma art›fl› me-
galopenis, makroorflidi (Resim 1,2) ve seste kal›nlafl-
ma vard›. Klinik takiplerinde hipertansiyon saptand›.
Laboratuvar sonuçlar› Tablo 1'de gösterilmifltir.
Kortizol, testosteron, dihydroepiandrostenedion-
sulfat (DHEA-S) ve 17-OH progesteron düzeyleri
normalden yüksekti. Kemik yafl› kronolojik yaflla
uyumluydu. Kar›n ultrasonografisinde (USG) sa¤
surrenal bezde 49x45 cm ve bilgisayarl› tomografide
(BT) 6x5x5.5 cm boyutunda kitle saptand›. Sella spot
grafisi ve hipofiz manyetik rezonans (MR) görüntüle-
mesi normaldi. Olguya sa¤ adrenalektomi yap›ld›.
Böbrek üst polü ç›kar›lmad›. Ç›kar›lan tümör 87 g
a¤›rl›¤›ndayd›. Patolojik incelemede adrenokortikal
adenom olarak tan› ald›. Postoperatif herhangi bir
komplikasyon geliflmedi.

Olgu 2: 14 ayl›k, 9 kg a¤›rl›¤›nda bir k›z çocu¤u kli-
teromegali yak›nmas› ile getirildi. Fizik muayenede
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kliteromegali ve k›llanmada art›fl d›fl›nda bulgu yok-
tu. Hastan›n laboratuar bulgular› Tablo 1'de veril-
mifltir. Kortizol, testosteron, DHEA-S ve 17-OH pro-
gesteron düzeyleri normalden yüksekti. Kemik yafl›
kronolojik yaflla uyumluydu. Kar›n USG'de sa¤ sur-
renal bezde 3.5x4 cm ve BT'de 4x3x5 cm boyutunda
kitle saptand› (Resim 3). Sella spot grafisi ve hipofiz
MR görüntülemesi normaldi. Olguya sa¤ adrenelek-
tomi yap›ld›. 3x5x5 cm boyutunda kitle ç›kart›ld›.
Böbrek üst polü ise ç›kar›lmad›. Tümör dokusu 79 g
a¤›rl›¤›ndayd›. Patolojik inceleme sonucunda adre-
nokortikal karsinom olarak tan› konuldu. Postopera-
tif herhangi bir komplikasyon geliflmedi.

Tart›flma

Adrenokortikal tümörlü çocuklarda virilizasyon ve
Cushingoid belirtilerden olan vücutta k›llanma art›fl›,
penis veya klitoris hipertrofisi, jinekomasti, seste ka-

l›nlaflma ve hipertansiyon olabilir. ‹lk olgumuzda k›l-
lanma art›fl›, penis hipertrofisi, seste kal›nlaflma ve
hipertansiyon saptand›. ‹kinci olgumuzda ise klitoral
hipertrofi ve k›llanma art›fl› vard›.

Adrenokortikal tümörlerin tan›s›nda serum steroid
düzeylerinin belirlenmesi yan›nda, kar›n USG, BT
veya MR yard›mc› radyolojik yöntemlerdir. Steroid
hormonlardan kortizol, testosteron ve DHEA-S'un
normalden yüksek olmas› ile tan› desteklenebilir.
Ayr›ca bu hormonlar, puberteye kadar tümör nüksü-
nün ortaya konmas›nda tümör belirteci olarak kulla-

Resim 1. Olgu 1'e ait puberte prekoks ve hirsutizm. Resim 2. Olgu 1'de s›rtta ve kalçalarda k›llanma art›fl›n›n gö-
rünümü.

Tablo 1. Hastalar›n serum steroid düzeyleri.

Parametre

Kortizol (ng/ml)
17-OH progesteron (ng/ml)
Testesteron (ng/ml)
DHEA-S (ug/dl)

Olgu 1

25.2
62.3
11.27
370

Olgu 2

30.7
71.9
0.72
316

Normal de¤erler

16.2-19.4
1-40

0.03-0.32
20-263

Resim 3. Olgu 2'ye ait sa¤ surrenal bezde kitleyi gösteren bil-
gisayarl› tomografi görüntüsü.

Çocuk Cerrahisi Dergisi 20 (1):27-29, 2006

28



n›labilirler (3). Adrenokortikal tümörlerin ve çevre
dokuya yay›l›mlar›n›n belirlenmesinde BT ve MR
kulan›labilir. Her iki olgumuzda USG ve BT kitlenin
tan›s›n› koymada yeterli olmufltur.

Çocukluk ça¤› adrenokortikal tümörlerde iki ana his-
topatolojik alttip bulunur; adenom ve karsinom. Ade-
nomlar düzgün s›n›rl› olup hacim olarak daha küçük
(<10 cm) ve 11-220 g a¤›rl›¤›ndad›r. Karsinomlar ise
daha büyük olup, lobulasyon ve genifl nekroz ve/veya
hemorajik alanlar ile genifl fibröz bantlar içerirler (11)

ve ço¤unlukla karaci¤er metastaz› yaparlar (5). Adre-
nokortikal karsinomlar›n hacmi normalde adenomlar-
dan daha büyükken, ikinci olgudaki kitle 3x5x5 cm
olup daha küçüktü. Adrenokortikal tümörlerin tek et-
kili tedavisi cerrahi eksizyondur. Ameliyat edileme-
yen metastatik adrenokortikal tümörlerde cerrahiden
önce, yüksek relaps riski olan hastalarda cerrahiden
sonra ve adrenal hormonlar›n artm›fl ürünlerinin olufl-
turdu¤u belirtilerin kontrolünde mitotan kullan›lmak-
tad›r (11). Radyasyonun adrenokortikal tümörlerin te-
davisindeki yeri henüz kesinleflmemifltir (3).

Adrenokortikal tümörlerde prognozu etkileyen baz›
etkenler vard›r. Prognozun belirlenmesinde immuno-
makerlerin rolü genifl bir oranda çal›fl›lm›flt›r, bunlar
içinde en çok çal›fl›lan› p53 proteini olmufltur (15,17).
Bir çok seride AKT'lü olgular›n % 23-31'inde p53
protein ekspressionu bulunmufltur (8,10,14). Adreno-
kortikal tümörlü eriflkinlerde bu proteinin ekspres-
sionu kötü prognozla iliflkili bulunmas›na karfl›n ço-
cuklarda bir iliflki bulunamam›flt›r (2,8,10,14,15). Befl
yafl›ndan küçük çocuklarda histolojik tan› karsinom
olsa da prognoz, 5 yafl›ndan büyük çocuklardan daha
iyidir (% 70'e karfl›l›k % 13). Karsinomlarda total re-
zeksiyonda sa¤ kal›m oran› % 67 iken, makroskopik
tümör dokusu kalan olgularda bu oran s›f›rd›r. Semp-
tomlar›n varl›¤›n›n 6 aydan daha k›sa olmas› sa¤kal›-
m› art›rmaktad›r (% 70'e karfl›l›k % 10). Tümörün
a¤›rl›k ve boyutunun hastal›¤›n gidiflini belirleyen et-
kenlerden oldu¤una inan›lmaktad›r. Tümör a¤›rl›¤›-
n›n 100 g, 150 g ve 500 g'› aflmas›n›n kötü prognoz-
la iliflkili oldu¤u bildirilmifl ve bunlar malignite için
ölçüt olarak kullan›lm›flt›r (4,6,12,16). Tümör hacmi-
nin 200 ml'yi ve a¤›rl›¤›n 100 g'› aflmas›n›n kötü
prognozla iliflkili oldu¤u gösterilmifltir (12). Ayr›ca

yerel veya uzak metastazlar›n olmas› prognozun kö-
tü oldu¤unu gösterir (9). Her iki olgumuzda tümör
a¤›rl›¤› 100 g alt›ndayd›. Hastalar›m›zda p53 protei-
ni çal›fl›lamad›. Sonuç olarak adrenal kortikal tümör
seyrek bir endokrin tümör olup, her iki olgumuzda
oldu¤u gibi tam cerrahi rezeksiyon tedavi edici po-
tansiyele sahiptir.
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