
Feokromositoma hipertansiyonlu hastalarýn
%0.1'nden daha azýnda ortaya çýkan nadir bir
hastalýktýr (1). Ayný zamanda Multipl Endokrin
Neoplazi (MEN) sendromlarýnýn Tip 2A ve Tip 2B
alt gruplarýnda yer almaktadýr. MEN 2A'da %90'ýn
üstünde medüller tiroid kanseri, %40 ila %50
arasýnda feokromositoma ve %10 ila %20 arasýnda

multigland paratiroid hiperplazisi birlikteliði ol-
maktadýr. Hipertansiyon feokromositomanýn major
kardiyovasküler belirtisidir ve elektrokardiyografik
anormallikler feokromositomalý hastalarýn %75'in-
den daha fazlasýnda görülmektedir (2). Bu
makalede aritmiye baðlý senkop nedeniyle
araþtýrýlan bir MEN 2A olgusu sunulmuþtur.

Olgu Sunumu
Senkop nedeniyle sevk edilen kýrk dokuz

yaþýnda erkek hasta (R.D., Protokol no:98/22052)
acil serviste görüldü. Beraberinde getirdiði ve yeni
çekilen elektrokardiyografilerinde supraventriküler
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Özet
Senkop nedeniyle sevk edilen ve elektrokardiyografisinde

supraventriküler aritmi saptanan 49 yaþýndaki erkek hasta,
tiroid medüller kanseri nedeniyle tedavi edilmekte olup son bir
yýldan beri çarpýntý ataklarý, baþ dönmesi, terleme artýþý
tanýmlamaktadýr. Klinik izlemlerde hipotansiyon ve hipertan-
siyon ataklarý görülmüþtür. Laboratuvar incelemesinde Vanil
Mandelik Asid ve Metanefrin düzeyi yüksek bulunmuþtur.
Feokromositoma ön tanýsý ile hastaya cerrahi eksplorasyon
yapýlmýþ ve patolojik olarak feokromositoma tanýsý konmuþtur.
Hasta, medüller tiroid kanseri ve feokromositoma birlikteliði
nedeniyle multipl endokrin neoplazi sendromu tip-2A yönün-
den incelenmiþtir.
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Summary
A 49 years old male patient was sent to our hospital be-

cause of syncope. We found supraventricular arrhythmia on his
admission electrocardiography. He was having a therapy of
thyroid medullar cancer and he had palpitation attacks, verti-
go and sweating symptoms for one year. Clinically, hypoten-
sion and hypertension attacks were seen during hospitaliza-
tion. In the laboratory examinations; vanillylmandelic acid,
metanephrine levels were found to be high in urine.
Pheochromocytoma was diagnosed and surgical exploration
was made. Then pathologically the diagnosis was confirmed.
So he was investigated as multipl endocrine neoplasia syn-
drome because of pheochromocytoma and his history of
medullar thyroid cancer.
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taþikardi ataklarý, Mobitz II atriyoventriküler blok
ve nodal ritm saptandý (Þekil 1).

Hasta on üç yýl önce tiroid sol lobunda þiþlik
farketmiþ. Bu þiþliðin giderek büyümesi üzerine
1991 yýlýnda bir üniversite kliniðine baþvurmuþ.
Yapýlan subtotal tiroidektomi sonrasý patolojik taný
olarak tiroid medüller kanseri tanýsý konmuþ. Bir yýl
sonra serum kalsitonin düzeyinin yüksek
seyretmesi üzerine total tiroidektomi yapýlmak
üzere yatýrýlmýþ. Ancak akut viral C hepatiti ne-
deniyle operasyon ertelenmiþ. Hasta daha sonra po-
liklinik takiplerini ihmal etmiþ. 1997 yýlý haziran
ayýnda boyun lenf bezlerinde þiþlik görülmesi üze-
rine lenf düðümü biyopsisi yapýlmýþ ve medüller
tiroid karsinom metastazý tesbit edilmiþ. Bunun ü-
zerine total tiroidektomi operasyonu uygulanmýþ.
Operasyon sonrasý hastaya LT4 tedavisine baþla-
nýlmýþ. Ameliyattan sonraki dönemde, göðsünde
eforla ilgisiz sýkýþma hissi ve bir iki dakika süren
çarpýntýlarý ortaya çýkmýþ. Kalp atýmlarý bazen
düzensiz olup ara ara hýzlanma ara ara ise yavaþla-
ma göstermekteymiþ. Bu ritim bozukluðu sýrasýnda
halsizlik, baþ dönmesi, bulantý hissetmekteymiþ.
Aniden ortaya çýkan vücutta sýcaklýk hissi ve be-
raberinde boyuna doðru yayýlan retrosternal aðrýlarý
oluyormuþ. Bu nedenle deðiþik merkezlere müra-
caatýnda kendisine kansýzlýk tanýsý konularak demir
replasman tedavisine baþlanmýþ ve 4 ay bu taný ile
tedavisine devam edilmiþ. Hastaneye baþvuru
gününün sabahý retrosternal aðrý ile uyanmýþ ve baþ
dönmesi, göz kararmasýný takiben bayýlmýþ.

Yapýlan fizik muayenede genel durum orta,
tansiyon arteriyel 82/54 mmHg, nabýz aritmi ne-

deniyle 130 ile 60 /dk. arasýnda deðiþmekte idi.
Vucut ýsýsý 36.7° C idi. Dil hafif kuru, turgor hafif
azalmýþ bulundu. Kalp sesleri derinden geliyordu,
ara ara düzensiz ve hýzlý olup üfürüm duyulmadý.
Diðer sistemlerde bir özellik saptanmadý.
Laboratuvar incelemelerinde; Hct: %36, Hgb:
12.5g/dl, MCV: 85 fL, WBC: 5800/mm3, formülde
%82 nötrofil, %13 lenfosit, %5 monosit, trombosit:
182.000 /mm3, eritrosit sedimantasyon hýzý
24mm/saat, AST: 33 mU/ml, ALT: 38 mU/ml, LDH
617 (n:225-450 U/l), T.protein 8.4g/dl, alb 4.4g/dl,
kan üre 106 mg/dl, K 3.8 mEq/l, Na 146 mEq/l,
kreatinin 1.4 mg/dl, serum kalsiyum 9.8 mg/dl bu-
lundu. Santral venöz basýnç 2 cm H20 ölçüldü.
Telegrafi ve ekokardiyografik incelemede özellik
bulunmadý. Prerenal azotemi, hipotansiyon,
normokrom-normositer anemi ve aritmi nedeniyle
tedavisi düzenlenmek üzere yatýrýldý. Klinik takipte
kan basýncýnýn 180/110 mm Hg ile 86/56 mm Hg
arasýnda deðiþen bir seyir izlediði görüldü.
Hastanýn medüller tiroid Ca tanýsý ile tedavi edili-
yor olmasý dikkate alýnarak, bu kliniðin multipl en-
dokrin neoplazi sendromu (MEN) ile iliþkili bir
feokromositoma olgusu olabileceði düþünüldü.

Ultrasonografide splenik hilusa uzaným
gösteren, splenik vasküler yapýlarý kraniale deplase
eden, kaudalde renal vasküler yapýlarla komþuluk
gösteren pankreas kuyruk yerleþimli 9x10 cm.
boyutlarýnda 2.5 cm'ye varan solid komponenti bu-
lunan, yoðun içerikli kistik kitle tesbit edildi. Daha
ayrýntýlý inceleme için tüm batýn bilgisayarlý tomo-
grafisi yapýldý. Pankreas kuyruk düzeyinden kay-
naklanarak, dalak hilus ve böbrek ventrali yönünde
ekzofitik büyüme oluþturduðu düþünülen, 9x9x10
cm boyutlarýnda düzgün kontürlü, duvar kalýnlýðý 2
cm'ye varan, yoðunluðu yüksek ve iç düzeyi ir-
regüler olan, splenik arter ve veni kraniale yüksel-
ten, sol böbreði dorsokaudal yönde deplase ederek,
kaudalde renal vasküler pedikülle yakýn komþuluk
gösteren kistik kitle tesbit edildi (Þekil 2).
Paratiroid sintigrafisinde sol tiroid lojunda kitle ile
uyumlu fokal, yoðun artmýþ aktivite tutulumu izlen-
di, paratiroidler normal bulundu. Feokromositoma
için diagnostik kabul edilen vanil mandelik asit
(VMA) ve metanefrin düzeylerine bakýldý. Vanil
Mandelik Asid (idrar) 33.80 mg/24 h (normal: 3-9
mg/24 h), Metanefrin (idrar) 4678 mg/24 h (52-341
mg/24 h) bulundu. Serbest T3: 2.0 (1.8-5.0 pg/dl),

Þekil 1. EKG'de supraventriküler taþikardi (üst), Mobitz II
atriyoventriküler blok (orta) ve nodal ritm (alt).

228 T Klin Týp Bilimleri 1999, 19

Turhan KÜRÜM ve Ark. SUPRAVENTRÝKÜLER ARÝTMÝ KLÝNÝÐÝ ÝLE GÖRÜLEN BÝR MULTÝPL ENDOKRÝN NEOPLAZÝ TÝP-2A OLGUSU



Serbest T4: 0.74 (0.8-1.9 ng/dl), TSH: 10.4 (0.4-4.0
uIU/ml), Kalsitonin: 150 pg/ml (normal: <50.0) idi.

Feokromositoma ön tanýsý ile hastaya cerrahi
eksplorasyon planlandý. Pre-op dönemde alfa bloker
(Doksazosin 4 mg/gün), beta bloker (Metoprolol 50
mg/gün) verildi, sývý ve elektrolit dengesi düzen-
lendi. Per-op hipertansif atak nedeniyle nitrat
(sodyum nitroprussid dihidrat 1mgr/dakika) per-

füzyonu yapýldý. Kitle eksizyonu sonrasý perfüzyo-
nu sonlandýrýldý. Operasyon sýrasýnda bir daha
hipertansif atak gözlenmedi.

Materyal makroskopik olarak 10 cm çapta,
kistik kývamda, açýk kahverengi renkte tümoral
doku ile bitiþik 0.5 cm çapýnda ve 3 cm uzunluðun-
da sürrenal dokusundan oluþmaktaydý. Kistik tü-
moral dokunun içi tamamen nekrotik materyal ile
doluydu. Kist duvarý kalýnlýðý 0.5-1 cm olup duvar
açýk kahverengi alacalý turuncu renkte ve lümene
bakan yüzü pürtüklü görünümdeydi. Kesitlerde
kalýn fibröz kapsülle çevrili, bir alanda düzenli
yapýdaki sürrenal korteksi ile komþu, bazý alanlarda
trabeküler, yer yer alveoler dizilim gösteren tümör
görüldü. Tümör iri, uniform görünümlü hücreler-
den oluþmaktaydý. Bu hücreler nükleolleri belirgin,
kromatin daðýlýmý kaba, yuvarlak, veziküle nuk-
leuslu, granüler sitoplazmalý hücrelerdi (Þekil 3).
Tümör içinde, birbiriyle anastomozlaþan damar
yapýlarý bulunmaktaydý. Hücreler arasýnda hemo-
siderin pigmenti ve fokal nekroz odaklarý izlendi.
Ýmmunohistokimyasal olarak tümör hücrelerinde
kromogranin ile intrasitoplazmik boyanma gösteril-
di. Post-operatif dönemde hastanýn normotansif
seyretmesi üzerine bütün antihipertansif ilaçlar ke-
sildi. Cerrahi sonrasý yapýlan incelemede Vanil
Mandelik Asid 9 mg/24 saat (normal:3-9 mg/24
saat), Metanefrin 220.2 mg/gün (52-341 mg/gün)
bulundu.

Tartýþma
MEN sendromlarý nadir herediter hastalýk-

lardýr (2). MEN-1 ve MEN-2'den oluþmaktadýr.
MEN-1; paratiroid, ön hipofiz ve pankreas adacýk
tümörlerinin birlikteliðini içermektedir. MEN-2 ise
üç farklý alt sýnýfa ayrýlmaktadýr: MEN-2A, MEN-
2B ve familyal medüller tiroid kanseri (FMTC).
MEN-2A; medüller tiroid kanseri, feokromositoma
ve primer paratiroid hiperplazisine kalýtsal bir pre-
dispozisyon göstermektedir. MEN-2B'de ise
feokromositoma ve medüller tiroid kanseri bulun-
makla birlikte mukozal nöroma, intestinal gan-
glionöroma ve bazý durumlarda marfanoid görünüm
gibi özellikler görülmektedir. FMTC ise sadece
medüller tiroid kanserine yoðun bir predispozisyon
göstermekte, MEN-2A'nýn (veya 2B) diðer klinik
özelliklerini içermemektedir. Hastalýk sýklýkla bir
veya daha fazla tümörün oluþturduðu klinik belir-

Þekil 2. Sol böbrek lojunda 9x9x10 cm. boyutlarýnda düzgün
kontürlü, duvar kalýnlýðý 2 cm.'ye varan, yoðunluðu yüksek ve
iç düzeyi irregüler olan kistik kitle.

Þekil 3. Granüler sitoplazmalý hücrelerin oluþturduðu solid
tümör adasý ve solda fibröz kapsül görülmektedir (H&E 200x).

T Klin J Med Sci 1999, 19 229

SUPRAVENTRÝKÜLER ARÝTMÝ KLÝNÝÐÝ ÝLE GÖRÜLEN BÝR MULTÝPL ENDOKRÝN NEOPLAZÝ TÝP-2A OLGUSU Turhan KÜRÜM ve Ark.



tilerden þüphe edilmesiyle konur. Hem tedavinin
düzenlenmesi hem de aile bireylerinin deðer-
lendirilmesi için bu hastalýklarýn tanýnmasý önem-
lidir. MEN-2A, MEN-2B ve FMTC otozomal domi-
nant geçiþlidirler. Bu hastalýklarda genetik defekt
10 kromozomda RET proto-onkojenini içermekte-
dir. RET proteini bir tirozin kinaz reseptörüdür. Bu
protein nöral çatýdan kaynak alan dokulardaki
büyüme ve farklýlaþma sinyallerini nakletmektedir.
MEN-2 ve FMTC taramasý için moleküler DNA
testi bazý ülkelerde klinik kullanýma girmiþtir (3).
Hastanemizde moleküler DNA testi yapýlamadýðý
için olgumuzda hastanýn birinci derecedeki yakýn-
larýnda genetik predispozisyon araþtýrýlamamýþtýr.
Bu eksikliðe raðmen hastanýn çocuklarý ile bir
erkek kardeþi sürrenal ultrasonografisi yapýlarak in-
celenmiþ ve bir özellik saptanmamýþtýr. Ayný za-
manda idrar VMA ve metanefrin düzeyleri, serum
kalsiyum, serum kalsitonin düzeyleri ölçülmüþ,
pentagastrin- kalsitonin stimulasyon testi yapýlmýþ
ve normal olarak bulunmuþtur (4).

Hipertansiyon feokromositomanýn esas kardi-
yovasküler belirtisidir. Hipertansif hastalarda
feokromositomayý düþündüren özellikler paroksis-
mal hipertansif ataklar, baþaðrýsý, aþýrý terleme,
hipermetabolizm bulgularý, ortostatik hipotansiyon,
travma veya operasyona baðlý kan basýncý yük-
selmeleridir (5,6). Hastamýzda da hipotansif ve
hipertansif ataklar, katabolizma artýþýna baðlý kilo
kaybý, prerenal azotemi ve operasyon sýrasýnda
hipertansif atak izlenmiþtir. Tansiyon arteriyelin la-
bilite göstermesi, feokromositomayý bazen hiper-
tansiyonun diðer formlarýndan ayýrt edilmesini
saðlar. Bununla birlikte bu hastalýðýn klinik olarak
düþünülmesi ve spesifik laboratuvar testlerinin
yapýlmasý doðru teþhisi koydurur. Feokromosi-
tomalý hastalarda kan basýncýndaki deðiþkenliðin
sadece ara ara katekolamin salýnýmýna baðlý ol-
mayýp ayný zamanda sempatik reflekslerin bozul-
masý veya a-reseptör uyarýlmasý sonrasý geliþen va-
zokonstriksiyona ikincil plazma hacmindeki azal-
ma sonucu olabildiði de ileri sürülmektedir (7,8).
Tümörün çýkarýlmasý veya alfa reseptör blokajý
sonrasý hipotansiyon oluþmakta ancak sývý
ilavesiyle bu hipotansiyon düzeltilebilmektedir (8).
Ayrýca feokromositomalý hastalarda bozulmuþ pe-
riferik vasküler reflekslerden dolayý periferik
dirençte yetersizlik ve azalmýþ atým hacminin eþlik
ettiði ortostatik hipotansiyon da görülebilmektedir.

Olgumuzda da operasyon öncesi prerenal azotemi
vardý ve bu durum sývý açýðýnýn düzeltilmesiyle or-
tadan kalktý. Operasyon sonrasý katabolizma artýþý
durduðu için hastada hem kilo artýþý oldu hem de
prerenal azotemi geliþmedi.

Elektrokardiyogram feokromositomalý hasta-
larýn yüzde yetmiþ beþ kadarýnda anormaldir (1).
Bu deðiþiklikler T dalgasýnýn tersine dönmesi, sol
ventrikül hipertrofisi bulgularý, sinüs taþikardisi ve
bazý durumlarda sýk supraventriküler erken atým
veya paroksismal supraventriküler taþikardi atak-
larý gibi diðer ritim bozukluklarýný içermektedir (9).

Bazý hastalarda katekolaminlerin AV iletimi
deðiþtirmesine baðlý olduðu düþünülen kýsa PR in-
tervali ve dar QRS kompleksi görülmektedir.
Arteriyel basýnç belirgin þekilde yükseldiðinde
miyokardiyal hasara baðlý geçici ST segment ele-
vasyonlarý, belirgin T dalga inversiyonlarý ve ST
segment depresyonlarý mevcut olabilir. Bu deðiþik-
likler genellikle geçicidir ve tümörün çýkarýlmasýy-
la veya farmakolojik blokajla elektrokardiyografik
görünüm normale dönmektedir (5,10). Elektro-
kardiyografik anormalliklerin bazýlarýnýn hipertan-
sif kalp hastalýðýndan veya miyokardiyal iskemiden
kaynaklandýðý düþünülmektedir (11). Bununla bir-
likte katekolamine baðlý miyokardit ve/veya
kardiyomiyopati de bu aritmilerin oluþumunda
suçlanmaktadýr (8,11,12). Olgumuzda görülen
elektrokardiyografik anormallikler antihipertansif
tedavi ve sývý açýðýnýn düzeltilmesi ile kaybolmuþ-
tur ve tekrarlamamýþtýr. Sonuç olarak; supraven-
triküler aritmilerin feokromositomada önde gelen
semptom ve bulgular olabileceði bu olguda vurgu-
lanmak istenmiþtir.
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