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Adrenokortikal tiimor: Iki olgu sunumu#*
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Ozet

Fonksiyonel adrenokortikal tiimér ¢ocuklarda nadir gorii-
liir. Cogu benigndir ancak hem benign ve hem de malign
lezyonlar, virilizan veya Cushingoid lezyonlarla bulunabi-
lir. Burada adrenokortikal tiimorlii iki olgu sunulmaktadir.
Basvurudaki belirti ve bulgular virilizasyon, Cushingoid
ozellikler, puberte prekoks ve hipertansiyondu. Her iki ¢o-
cuktaki adrenal bez ¢ikarildi. Calismada olgularin bagvu-
ru belirtileri, tedavi yontemleri ve klinik seyri degerlendi-
rilerek literatiir 151ginda tartisildi.

Anahtar kelimeler: Cocuk, adrenokortikal tiimor, 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

Giris

Cocukluk caginda adrenokortikal tiimorler (AKT)
nadirdir. 15 yag altindaki ¢cocuklarda milyonda 0.30-
0.38 siklikta bulunurlar ve bunlarinda % 65'1 bes yas
altinda goriiliir (13-3), Adrenokortikal tiimérlerin kli-
nigi kiz ve erkek ¢ocuklarinda farklidir (7). Bu timdr-
ler en sik virilizasyonla daha az olarak hiperkortiko-
lizm ve hiperaldesteronizm bulgulari ile kendini gos-
terir (1.3), Erkeklerde puberte prekoks; penil biiyiime,
akne, pubik, aksiller ve yiizdeki killanmanin prema-
tiir gelismesi, ses degisiklikleri, kas hipertrofisi ile
kendini gosterir 91D, Kizlarda karakteristik olarak
klitoral hipertrofi, hirsutizm ve akne goriiliir (.

Burada AKT'ii iki olgu hastaligin klinik seyri, tani
ve ayirict tanidaki 6zellikleri ve tedavileri agisindan
degerlendirilmistir.
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Olgu Sunumlari

Olgu 1: 15 aylik ve 13 kg agirliginda olan bir erkek
cocuk 6 aydan beri viicudunda killanmada artig ve
hizli kilo alma sikayeti ile klinigimize getirildi. Fizik
muayenede, sisman goriiniim, yiizde piistiiler lezyon-
lar, sirtta, karinda ve kalgalarda killanma artist me-
galopenis, makroorsidi (Resim 1,2) ve seste kalinlas-
ma vard. Klinik takiplerinde hipertansiyon saptand.
Laboratuvar sonuglart Tablo 1'de gésterilmistir.
Kortizol, testosteron, dihydroepiandrostenedion-
sulfat (DHEA-S) ve 17-OH progesteron diizeyleri
normalden Yyiiksekti. Kemik yast kronolojik yasla
uyumluydu. Karin ultrasonografisinde (USG) sag
surrenal bezde 49x45 cm ve bilgisayarli tomografide
(BT) 6x5x5.5 cm boyutunda kitle saptandi. Sella spot
grafisi ve hipofiz manyetik rezonans (MR) goriintiile-
mesi normaldi. Olguya sag adrenalektomi yapild:.
Boébrek iist polii ¢ikarilmadi. Cikarilan tiimor 87 g
agirligindaydi. Patolojik incelemede adrenokortikal
adenom olarak tam aldi. Postoperatif herhangi bir
komplikasyon gelismedi.

Olgu 2: 14 aylik, 9 kg agirliginda bir kiz ¢cocugu kli-
teromegali yakinmas ile getirildi. Fizik muayenede
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Resim 1. Olgu 1'e ait puberte prekoks ve hirsutizm.

Tablo 1. Hastalarin serum steroid diizeyleri.

Parametre Olgu 1l Olgu 2 Normal degerler
Kortizol (ng/ml) 252 30.7 16.2-19.4
17-OH progesteron (ng/ml)  62.3 71.9 1-40
Testesteron (ng/ml) 11.27 0.72 0.03-0.32
DHEA-S (ug/dl) 370 316 20-263

kliteromegali ve killanmada artis disinda bulgu yok-
tu. Hastanin laboratuar bulgular: Tablo 1'de veril-
migtir. Kortizol, testosteron, DHEA-S ve 17-OH pro-
gesteron diizeyleri normalden yiiksekti. Kemik yagi
kronolojik yasla uyumluydu. Karin USG'de sag sur-
renal bezde 3.5x4 cm ve BT'de 4x3x5 cm boyutunda
kitle saptand: (Resim 3). Sella spot grafisi ve hipofiz
MR goriintiilemesi normaldi. Olguya sag adrenelek-
tomi yapildi. 3x5x5 cm boyutunda kitle cikartildi.
Bébrek iist polii ise ¢cikarilmadi. Tiimor dokusu 79 g
agirligindaydi. Patolojik inceleme sonucunda adre-
nokortikal karsinom olarak tani konuldu. Postopera-
tif herhangi bir komplikasyon gelismedi.

Tartisma
Adrenokortikal tlimorlii cocuklarda virilizasyon ve

Cushingoid belirtilerden olan viicutta killanma artis1,
penis veya klitoris hipertrofisi, jinekomasti, seste ka-
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Resim 2. Olgu 1'de sirtta ve kalcalarda killanma artisinin go-
rinimii.

Resim 3. Olgu 2'ye ait sag surrenal bezde Kkitleyi gosteren bil-
gisayarl tomografi goriintiisii.

linlagma ve hipertansiyon olabilir. Tlk olgumuzda kil-
lanma artig1, penis hipertrofisi, seste kalinlagsma ve
hipertansiyon saptandi. Ikinci olgumuzda ise klitoral
hipertrofi ve killanma artig1 vardi.

Adrenokortikal tiimorlerin tanisinda serum steroid
diizeylerinin belirlenmesi yaninda, karin USG, BT
veya MR yardime1 radyolojik yontemlerdir. Steroid
hormonlardan Kkortizol, testosteron ve DHEA-S'un
normalden yiiksek olmasi ile tani desteklenebilir.
Ayrica bu hormonlar, puberteye kadar tiimor niiksii-
niin ortaya konmasinda tiimor belirteci olarak kulla-
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nilabilirler ). Adrenokortikal tiimorlerin ve cevre
dokuya yayilimlarmin belirlenmesinde BT ve MR
kulanilabilir. Her iki olgumuzda USG ve BT kitlenin
tanisin1 koymada yeterli olmustur.

Cocukluk cag1 adrenokortikal tiimorlerde iki ana his-
topatolojik alttip bulunur; adenom ve karsinom. Ade-
nomlar diizgiin sinirli olup hacim olarak daha kiiciik
(<10 cm) ve 11-220 g agirligindadir. Karsinomlar ise
daha biiyiik olup, lobulasyon ve genis nekroz ve/veya
hemorajik alanlar ile genis fibréz bantlar igerirler (11
ve ¢ogunlukla karaciger metastazi yaparlar (5. Adre-
nokortikal karsinomlarin hacmi normalde adenomlar-
dan daha biiyiikken, ikinci olgudaki kitle 3x5x5 cm
olup daha kiiciiktii. Adrenokortikal tiimérlerin tek et-
kili tedavisi cerrahi eksizyondur. Ameliyat edileme-
yen metastatik adrenokortikal tiimorlerde cerrahiden
once, yiiksek relaps riski olan hastalarda cerrahiden
sonra ve adrenal hormonlarin artmus {irtinlerinin olus-
turdugu belirtilerin kontroliinde mitotan kullanilmak-
tadir 1D, Radyasyonun adrenokortikal tiimérlerin te-
davisindeki yeri heniiz kesinlesmemistir 3.

Adrenokortikal tiimorlerde prognozu etkileyen bazi
etkenler vardir. Prognozun belirlenmesinde immuno-
makerlerin rolii genig bir oranda ¢alisilmigtir, bunlar
i¢inde en ¢ok ¢aligilani p53 proteini olmugtur (15:17),
Bir cok seride AKT'lii olgularn % 23-31'inde p53
protein ekspressionu bulunmustur (8:10.14) " Adreno-
kortikal tiimorlii erigkinlerde bu proteinin ekspres-
sionu kotii prognozla iligkili bulunmasina karsin ¢o-
cuklarda bir iligki bulunamamigtir (2.8.10.14.15) Beg
yasindan kiiciik ¢ocuklarda histolojik tani karsinom
olsa da prognoz, 5 yasindan biiyiik cocuklardan daha
iyidir (% 70'e karsilik % 13). Karsinomlarda total re-
zeksiyonda sag kalim orant % 67 iken, makroskopik
tiimor dokusu kalan olgularda bu oran sifirdir. Semp-
tomlarin varli§inin 6 aydan daha kisa olmasi1 sagkali-
mi artirmaktadir (% 70'e karsiik % 10). Tiimoriin
agirlik ve boyutunun hastalifin gidisini belirleyen et-
kenlerden olduguna inanilmaktadir. Tiimor agirligi-
nin 100 g, 150 g ve 500 g'1 agmasinin kotii prognoz-
la iligkili oldugu bildirilmis ve bunlar malignite icin
olgiit olarak kullanilmustir 4:6.12.16) Tiimor hacmi-
nin 200 ml'yi ve agirligin 100 g't asmasmin kotii
prognozla iligkili oldugu gésterilmistir (12). Ayrica

yerel veya uzak metastazlarin olmasi prognozun ko-
tii oldugunu gosterir (9. Her iki olgumuzda timér
agirligr 100 g altindaydi. Hastalarimizda p53 protei-
ni caligtlamadi. Sonug olarak adrenal kortikal tiimér
seyrek bir endokrin tiimor olup, her iki olgumuzda
oldugu gibi tam cerrahi rezeksiyon tedavi edici po-
tansiyele sahiptir.
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