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OZET

Virilizan adrenal korteks tiimorleri ¢ocuklarda nadirdir. Herne'-adar bu ti-
mdrlerin benign ve malign gekillerinin ayinmu ¢ok zorsa da gogunlugu malign po-
tansiyele sahiptir.

Bu tiimérler biitiin karsinoma olgulannin %o 0,2’sini ve ¢ocukluktaki adre-
nal tiimorlerin %o 6'sint olugtururlar.

Olgumuz beys ayhk kiz cocugu olup Klinige basvurdugunda virilismus saptan-
rmugti. Gonderilen tiiméral olugumiann histopatolojik incelenmesinde, her iki adre-
nal tiimériin benzer yapida ve kotii diferansiye tiimorler olduklan saptandi. Tiimo-
ral dokularda hiicre cekirdekleri ileri derecede hiperkromazi, pleomorfizm goster-
mekte olup bazilan dev hiicre seklinde ve bizare goniniimde idi. Sitoplazmalan bol
ve graniile yapida olup gok az mitoz gizlendi. Timoral dokuda kapsiiler invazyon
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mevcuttu. Kaynaklann iiginda bu tiimonin yapilan mikroskopik incelemeleri so-
nunda olgunun malign potansiyele sahip, fonksiyone bir tiimor oldugu karusing va-
nid:.

SUMMARY
Bilateral Adrenacortreal Tumor in Five Months Old Girl

Virilizing adrenal cortex tumors are rare in children. Although the differen-

tiation of benign and malignant forms very difficult most of them have malignant
potansials.

They consist of 0,2 % of all carcinomas and 5 % of adrenal tumors in chil-
chood.

Our case was a 5 months old female who presented virilismus on addmis-
sion. Histologic examinations of the slides, were bilaterally identical and revealed
poorly differentiated neoplasms, showing cells with hypercromatic, pleomorphic,
some what bizarre giant nuclei and aboundant cytoplasms. Mitosis was very rare,
but capsuler invasion was apparent. With these microscopic findings, in the light of

the published data we concluded that this was a potansially malignant functional
neoplasn.

GIRIS

Piiberte dncesi kiz gocuklarinda goriilen virilizm, adrenal gland veya over-
lerden salgilanan anormal androjenlere baghdir!. Bunlar igerisinde kongenital
adrenal hiperplazi en sik rastlamilan sebeplerden olup adrenal korteks tiimorle-
rine bagh virilizm gok nadir olarak goriiliir! 2.

Cocukluk cagindaki virilizan adrenal korteks tiimorlerin gogunlugunu ise
karsinomalar olustururlar. Adrenal korteks tiimérlerinde benign ve malign ayir-
minin yapilmasi oldukga zordur. Genel olarak bu tiimérlerin bityiiklerde ve go-

cuklarda gorillen formlarimin benign ya da malign potansiyellerinin agiklan-
masinda kullanilan morfolojik kriterler arasinda fark yoktur,

Literatiirlerde bu kriterlerin baginda; tiimoriin bityiikligi, agirlig ve histo-
patolojik incelemede gozlenen nekroz, kanama, kalsifikasyon tiimoral dokunun
fibroz septalarla boliinmesi ve hiicresel pleomorfizm, atipik mitoz, kapsiiler ve
vaskiiler invazyonlarin varlif1 ya da dereceleri gelmektedir! >,

Ara§t{rm_ac1larm cogunlugu kapsiiler ve vaskiiler invazyon ile metastazin
varligim malignite igin kesin kriter kabul etmektedir!®.

Malign potansiyele sahip adrenal kortkes tiimérlerinin gogu tek tarafl
olup nadiren bilateral yerlesim gosterirler’®. Bu tiimorler teshis edilinceye ka-
dar 1000 gm agirhiga ulagabilirler. Bununla beraber yapilan gahsmalarda malign
potansiyelli timérlerin 40 gm altinda olmadiklar tespit edilmigtir®?.
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Baz aragtirmalarda ise agirhifz 50 gm ve capi 5 cm’yi gegen adrenal kor-
teks adenomalart bulunmus, bunlarin histopatolojik olarak benign olmalarina
ragmen malign davramg gosterdikleri gozlenmistir®. _

Adrenal korteks karsinomalari malignite potansiyelleri yitksek olan tii-
morler olup ¢ok kisa siirelerde metastaz yapma egilimindedir, Metastazlar % 60
karaciger, % 40 komsu lenf nodlarinda, % 40 oraninda ise akcigerlerde gorii-

lﬁr‘l.ll

OLGU

5 aylik kiz ¢ocugu (KT), dogumundan beri cinsel orgaminda varolan siglik
ve bir aydir olusan yiiz ve genital bolgesindeki killanma nedeniyle hastanemize
bagvurmugtur. Yapilan muayenede agirhk: 6.600 gr, boy: 63 cm olarak tespit
edilmis, yiizde hiperemi ve akneler ile labia major ve klitoriste hipertrofi, pubik
bolgede, yanaklarda killanma gozlenmistir. Hastada kot kavsini 3 cm gegen ka-
racifer bulunmugtur. Yapilan abdominal US’de sag surrenal lojunda yaklagik
3x3x1,5 cm, sol surrenal lojunda ise 5x5x5 cm boyutlarinda solid yer kaphyan lez-
yonlar izlenmigtir. Hastada testesteron, estradiol, progesteron, Luteinize hor-
mon, kortizol, aldesteron hormonlan yiiksek olarak tespit edilmis, kemik grafile-
ri kemik yag: ile uyumlu bulunmugtur. Operasyon sirasinda saj adrenaldeki kit-
lenin aorta ve pankreas arka duvarina yapigik oldugu saptanmugtir.

BULGULAR

Patoloji Anabilim Dalina génderilen materyallerden sol adrenalden ¢ika-
rilan dokunun 7x6x4 cm boyutlarinda 80 gr afirhikta kapsiilii, kesit yiizeyleri gri
beyaz yer yer ise gri pembe renkte, lobiile goriiniimde yumusak kivamda oldugu,
sag adrenalden gikarilan dokunun ise 3,5x3x1,5 cm boyutlarinda 15 gr agirhkta,
kesit yiizeylerinin koyu kirmizi renkte ve kolayhkla dagilabilen yapida oldugu
gozlendi (Resim: 1).

Her iki dokudan hazirlanan kesitlerin histopatolojik incelenmesinde ben-
zer tiimoral dokular saptanmigtir. Tiimoral dokular oval ya da poligonal sekilli,
iri hiperkromatik nukleuslu, ¢ogunda belirgin nukleoluslar olan, genig eozinofilik
ve graniiler stoplazmali, belirgin' pleomorfizm ile dev hiicre ve bizare formasyon-
lar gosteren atipik hiicrelerden olugmustu. Tiimoral hiicre topluluklan fibroz
septalarla birbirinden ayrilmig olup tiimor hiicrelerinde az sayida atipik mitoz
sekilleri mevcuttu.

Tiimoral dokular fibroz bir kapsiille gevrelenmis olup tiimér hiicreleri ba-
z1 alanlarda kapsiile invazyonlar yapmigti. Ozellikle sag adrenal korteks timo-
riinde yaygin nekroz ve kanama alanlarn gozlendi (Resim: 2, 3).
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B T LT TPRTI P EEE stardnliininaans

Resim: 1
Her 2 adrenal tiimériin makroskopik goriiniimleri

Resim: 2
Tiimoral dokunun kapsiil invazyonu (H.E., 10x25/0,65)

. Timoral dokularin agirlik, bityiklik ve bu histopatolojik bulgular ile ma-
lign potansiyel tasiyan adrenal korteks timorleri oldugu dilsinild.
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Resim: 3
Tiimoral hiicrelerde pleomorfizm ve dev hiicre formasyonu (H.E., 10x40/0,70)

TARTISMA

Adrenal korteks karsinomalar nadir goriilen fakat yitksek malignite po-
tansiyeline sahip olan timorlerdir. Yaklagik olarak tiim karsinomalarin % 0,2’si-
ni olustururlar'?13,

Besinci dekatta pik yapmalarina ragmen cocuklarda da goriilebilen ti-
morler, tiim pediatrik adrenal tiimorlerin % 6’sim olustururlar. Yenidogan ve er-
ken bebeklik doneminde goriilmeleri nadirdir'2. Tiimérlerin % 50°si fonksiyonel-
dir ve klinik olarak virilizasyon, feminizasyon, hiperkortisolizm ve bazen hiperal-
dosteronizm ile karakterizedir!6-1213,

Adrenal korteks tiimorlerinin benign ya da malign potansiyellerinin ayiri-
mum yapmak igin belirli bir kriter mevcut degildir. Kaynaklarda, erigkinlerde ve
gocuklarda gozlenen adrenal korteks tiimorlerinin ayinminda aymi morfolojik
kriterlerin rol oynadign belirtilmekte ve bu kriterler tiimoriin agirlig, biyikligii,
histopatolojik bulgulan ile metastazimin olup olmamas: geklinde bildirilmektedir.

Philip Cagle, yaptifn ¢ahgmada gocuklarda goriilen 23 adrenal korteks tii-
mor olgusunu incelemis ve tiimor agirhfmn diger kriterlerden 6nemli oldugunu
vurgulayarak malign potansiyelli tiimorlerin genellikle 500 gr iizerinde oldugunu
saptamustir®, Ancak arastirmacilarin gogunlugunun birlestigi nokta; timor agr-
lignin ve hacminin histopatolojik bulgularin maligniteyi gostermesi seklindedir.
Yapilan ¢aligmalarin bilyiik bir kisminda agirhg 50 gramui gegen ve ¢api bes san-
timetreyi agan tiimorler malign potansiyelli kabul edilmiglerdir?45,

- 209 -



Bloodworth adenomalarin kiiciik nukleuslu, adrenal korteks hiicrelerine
benzeyen hiicrelerden olugtugunu; karsinomalarda ise biiyiik vezikiiler nukleuslu,
pleomorfizm dev hiicre ve bizare formasyonlar gosteren az ya da gok sayida ati-
pik mitoz gekilleri igeren hiicrelerin bulundugunu ve kriter olarak hiicresel atipi-
nin esas alinmas: gerektigini bildirmektedir®.

Baz otbrler ise tiimoral dokunun kapsiil ve damarlara olan invazyonunu
malignite kriterleri olarak kabul etmektedirler!2.

Inceledigimiz kaynaklarda tiimorlerin sag ve sol adrenal glandlarda esit
oranlarda goriildiigi, bilateral tutuluma ise nadir olarak rastlandifn belirtilmek-
tedir!®,

Hartleyin yayminda virilizan adrenokortikal timorlerin diger malignite-
lerle olan iligkisi aragtilmug ve adrenokortikal tiimorleri bulunan birgok olgu-
nun anne, baba ya da yakinlarinda bagka malignitelerin bulundugu bildirilerek
hastalifin sarkomalar, beyin timorleri, meme kanserleri ve losemilerden olugan
bir familyal sendromun pargasi olabilecegi vurgulanmugtir 3.

Malign potansiyelli adrenal korteks tiimorlerinde beg yillik survive % 16-

30 arasinda olup metastazlar en gok karaciger, komsu lenf nodiilleri ve akcigere
olmaktadir.

Tedavi genellikle cerrahi olmasina ragmen kaynaklarda ozellikle ¢ocuklar-
daki timérlerin gikarilmasindan sonraki 5-6 ay igerisinde oliimlerin meydana
geldigi, bu oliimlerin bekli de cerrahi girisimler sonrasinda bozulan hormonal
dengenin saglanamamasindan geligtigi belirtilmektedir.

Yaymnlardan birinde ise deri ve beyinde metastazlar bulunan sag adrenal
korteks karsinomah yirmi giiniiik erkek ¢ocugunda ameliyat sonras: bir yil iginde
spontan iyilesme gozlendigi, fakat bu iyilesmenin nedeninin bulunamadif bildi-
rilmektedir!2.

Sonug olarak kaynaklarda da belirtildigi gibi adrenal korteks tiimdrlerinde
benign ve malign ayrimumin yapilmas: oldukga giictiir. Timor buyiklugi ve agr-
hgmn tiimoriin davranigim belirlemede yardima kriterler olduklar, fakat histo-
patolojik bulgularin maligniteyi mutlaka desteklemesi gerektigi, ozellikle hiicresel
pleomorfizm ile kapsiiler invazyonun varlif ya da metastazin olmast gerekliligi
vurgulanmugtir,

Olgumuz erken bebeklikte bilateral yerlesim gosteren makroskopik ve
mikroskopik ozellikleri ile nadir goriilen adrenal korteks timéri olup, kaynak-

larin incelenmesi ve histopatolojik degerlendirme sonucunda malign potansiyel
tagidifn kamsina varilmugtar,
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