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COCUKLUK CAGI ADRENOKORTIKAL KARSINOMU: OLGU SUNUMU

Canan Tanik?, Selin Gékcenoglu?, Fevziye Kabukcuoglu?

1 saglik Bilimleri Universitesi istanbul Sisli Hamidiye Etfal Egitim Ve Arastirma Hastanesi

GIRIS: Adrenokortikal karsinom (AK), nadir goriilen bir endokrin tiimérdir. Diinyada insidansi, yilda
milyonda 0.5-2 civarindadir. Bes yas oncesi ve 40-50’li yaslarda pik yapmaktadir. Cocuklarda nadir
gorilen bu karsinom, %90 olguda hormonal diizensizlikle, 6rnegin killanma ve asiri androjen salinimiyla
kendini gdsterir. Kir sansi tam rezeke edilebilen timoérlerde mevcutken, cogu hastada tani sirasinda
metastazlar tespit edilmektedir.

OLGU SUNUMU :4 yasinda kiz cocugunun,4 aydir sliren, karin agrisi, ates,bulanti,kusma sikayeti sonrasi
cekilen ultrasonografisinde sag alt kadranda kitle goérilmistir.Hasta takipte iken 5ay 6nce lriner basi
nedeniyle acil operasyona alindi ,ilk operasyon materyali dliizensiz c¢ikarilmis, toplam agirligi 15 gr
olan12x9x5 cm boyutlarda kanamali doku parcalarn idi.Patolojik incelemesinde pleomorfik bizar sekilli
dev hicreler belirgin atipi, cok sayida atipik mitoz ,yaygin nekroz izlendi.50 BBA DA 15 adet mitoz
saptandi.Yaygin vaskuler invazyon dikkati cekti.SF1,inhibin ,melan-A,p53 boyanma
izlendi.Synaptofizin,Choromogranin,PAN-CK ,EMA ile boyanma izlenmedi .Bu bulgularla adrenokortikal
karsinom tanisi konuldu.Parcalanarak génderildiginden kapstl degerlendirilmesi yapilamadi.Radyolojik
cap 12 cm olarak izlendi.ilk operasyon sonrasi 4 kiir kemoterapi aldi.ilk operasyondan 5 ay sonra niiks
nedeniyle tekrar opere edilen hastada akciger metaztazida saptandi.

TARTISMA ;. ilk defa 1968 yilinda Miller, bu timériin genetik gecisli olabilecegini iddia etmistir. Daha
sonra Li ve Fraumeni, ailesinde en az ¢ kanser hastasi bulunan 24 aileyi incelemis ve yumusak doku
sarkomu, meme kanseri, beyin timoérlu ve adrenokortikal karsinomunun bu ailelerin cocuk ve gencg
eriskinlerinde gorllen kanserlerin %80’ini olusturdugunu tespit etmisler,daha sonra yapilan genetik
calismalar sonucunda ise TP53 mutasyonu tasiyan aile bireylerinin kansere yakalandiklari tespit
edilmistir. Olgumuzun ailesinde kanser varligi arastiriimis anne ve babada ve diger yakin akrabalarda
tumor tespit edilmemistir. Cerrahi sirasinda alinan materyalde TP53 mutasyonu gortlmustur.AK,
genellikle tani sirasinda uzak metastaz (en sik akciger) yapmis oldugundan bes yillik sag kalim orani
%23-60 bildirilen timoérdur.Prognozu belirleyen evre olmakla beraber; evre lll veya evre IV hastalik
bulunmasina ek, hastanin tani yasinin ileri olmasi ve kortizol hipersekresyonunun varligi da kot
prognozdur.Olgumuzda metastaz varligi saptandi. AK, kemoterapiye duyarli bir malignite degildir.
Ancak, cerrahi sansi olmayan ve tam cikarilamayan olgularda kullaniimaktadir.Olgumuzda tam yanit
alinamamistir, multisentrik calismalarla elde edilecek tedavi kombinasyonlar ve/veya deneysel tedavi
sonuclarina ihtiyac vardir. TP53 mutasyonu bu olgularda mutlaka arastiriimalidir.
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