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Feokromositomalar kromaffin hücrelerden çıkan 
ve katekolamin yapan, salan ve depolayan tümörler­
dir. Kromaffin tümörler de denilen bu tümörler , böb­
rek üstü medullasında yerleşmekle birlikte, sempatik 
ganglionlar, sinirler ve pleksuslarda gelişebilirler. Bun­
lara paraganglioma adı verilir. Karotis cisimciklerin­
den çıkan kemodektomalar ve postganglionik sempa­
tik sinirlerden çıkan ganglionöromalar, katekolamin 
salarak benzer klinik tablolara neden olurlar. 

Hastalığın kliniği ve sonucu, başlıca salınan kate-
kolaminlere bağlıdır. Katekolaminlerin çeşit l i sistem­
lerde etkilerinin olması ve tümörün değişik lokalizas-
yonlar göstermesi nedeniyle tıbbın çeşitl i dallarını i l ­
gilendiren bir hastalıktır . 

Hastalığın önemli bir yanı hipertansiyonun düzel­
tilebilir bir nedenini teşkil etmesi, uygun tanı ve tedavi! 
ile tamamen ortadan kaldırılabilmesidir. Aksine tam 
konulmadığı ya da yanlış tedeavi edildiği takdirde 
öldürücü olabilmektedir. Özellikle başka nedenlerle 
cerrahi girişim yapılan olgularda ve gebelikte d o ğ u m 
sırasında ölümler sık görülmektedir . 

Ender rastlanan bu tümörler benigndirler. Yakla­
şık % 10 olguda ise malign tümör saptanır . Otopsi 
bulguları arasında görülme sıklığı % 0.09 ve ch 0.25 
arasında değişmektedi r (1). 

Hipertansiyonlu hastaların tümü arasında görülme 
sıklığı % 0.1-0.2 kadardır . Feokromosi tomalar ın otop­
side saptanma oranı yaşarken saptanan olguların iki 
katı kadardır . Bi r ça l ı şmada olguların % 76'sma varan 
ölçüde hastalığa yaşarken tanı konulmadığ ı bildiril­
miştir (2). 

Hastalık her yaşta görülebilirse de, en sık genç ve 
orta yaşlarda (30 - 50) ortaya ç ıkmaktad ı r . Bildirilen 
en genç hasta bir aylık, en yaşlı ise 82 yaşındadır (3). 

Cinsiyet farkı göstermez. Bazı serilerde kadınlar­
da biraz daha fazla görüldüğü yayınlanmış t ı r . Ailevi 
görülme oranı % 10 kadardır (4). Ailevi görünüm 
değişik şekillerde ortaya çıkabilir (Tablo -1). 

Birlikte görüldüğü hastalıklar arasında akromega-
l i , Cushing hastalığı, Addison hastalığı, karsinoid 
sendrom, hipernefroma, karaciğer hanıartornu ve he-
manjiomu. megakolon, meninjioma, renal arter steuo-
zu, sulu diyare ve hipokalemik alkalozis sendromu, 
renal hücreli karsinom, pseudohipoparatiroidi sayıla­
bilir (5 ,6 , 7. 8). 

Tablo - I 
Ailevi Görünümler 

1. Tek başına. 

2. Multipl Endokrin Neoplazi (MEN) tip 2'de (Sipple Send­
romu: kalsitonin salan meduller tiroit kanserleri ve hi-
perparatiroidi) % 7 olguda. 

3. MEN lip 3'de (Tiroid Meduller Ca, Multipl Mukozal Nö-
romaîar). 

4. Nörofibromatozis de (Von Recklinghausen hst.) % 1 
oranında. 

5. Von Hippel (Anjiomatozis retina) ve Lindau hastalığın­
da (Retina, beyincik ve MSS Hemanjioblastornalan) 
% 10-25 olguda. 

LOKALİZASYONU 
Tümör % 80 olguda tekdir, % 10 olguda bilateral-

dir, % 10 olguda ise surrenal bezi dış ında yerleşir. Ol ­
guların % 95'i karın iç inde , % 85-90 kadarı ise sağ ta­
rafta daha fazla olmak üzere böbrek üstü bezinde yer 
alır. Çocuklarda bilateral yer leşme daha sıktır (% 25). 
Ailevi olanlar ve çocuklarda görülenlerde böbrek üstü 
bezi dışında görülme oranı yükselir (% 25). T ü m ö r 
kromaffin hücrelerin bu lunduğu her yerde gelişebilir. 
Lokalızasyonu taranan 205 olguda en sık karın için Je 
ve böbrek üstünde yer aldığı, daha sonra intraabdomi­
nal olarak peraortik bölge, mezenterik ve çöl iyak 
ganglionda yerleşt iği bildirilmiştir (9). Göğüs boşlu­
ğunda , mesanede, boyunda anal, vaginal, sakral böl­
geler yanında medulla spinaliste ve perikard ta yerle­
şebilir. 

* Gülhane Askeri Tıp Akademisi İc Hastalıkları Anabilim Dalı. 
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PATOLOJİSİ 

Tümörün ağırlığı ortalama 70 gramdır ve 1 gram 
ile 3 kg arasında değişir . Yaklaşık % 5 olguda ise tü­
mör o kadar küçüktür k i , cerrahi sırasında bile loka-
lizasyonu saptanamaz. Böbrek üstü bezi dışında yer­
leşenler daha küçüktürler. 

Makroskobik kesitlerde tümörün kapsüllü o lduğu, 
bol damarlar, kistik ve hemorajik alanlar içerdiği gö­
rülür. Mikroskobik olarak; soluk, granüler bazofilik 
sfoplazmalı krom tuzları ile boyanan granülleri içe­
ren hücreler trabeküler tarzda dizilmişlerdir. Arada in­
ce sinüzoitler yine bu hücreler ile döşenmiş olarak 
görülür. Hücreler ve çekirdekleri pleomorfizm göste­
rirler. Alveoler yapıda dizilen bölgelerde dev ve acayip 
şekilli hücreler izlenir. Mi toz yoktur ya da çok azdır. 

Tümörün bir başka ilginç yanı mikroskobik ola­
rak malignitenin saptanmasının zor luğudur . Mul t ip l 
yerleşmeler göstermesi ve hatta mult ipl çekirdekli , 
pleomorfik nükleuslu, mitoz gösteren hücrelerin kap­
sül ve damarlara yayılmış olması bir ölçü sayılmamak­
tadır (1). Ancak bu hücrelerin normal anatomik yer­
leşme gösteremeyeceği dokularda (akciğer, karaciğer, 
kemik iliği vs.) saptanması veya komşu dokulara 
belirgin yayılma göstermesi halinde maligniteden 
kesinlikle bahsedilebilir. 

Feokromos i tomanın klinik semptomlar ı aşırı 
miktarda yapılan adrenalin, noradrenalin ve bazen de 
dopamine bağlıdır. Hastalığın iy i anlaşılması ve tanı 
testlerinin değerlendirilmesi açıs ından katekolaminle-
rin biyokimya ve fizyolojisinin iy i bilinmesi şart t ı r . 

Feokromositornada katekolamin salınma meka­
nizmaları hakkında pek az şey bilinmektedir. Kan 
akımındaki değişmeler , tümör iç indeki nekrozlarla i l ­
gili olabilir. Bu tümörler innerve değildir, sinirsel uya­
rılarla katekolamin salınmaz. 

Feokromositomada katekolamin sentezi mikta­
rında ve salgılanmasında o ldukça değişiklikler göze 
çarpar. Feokromositomadaki katekolaminler normal 
şekilde sentez edilirler. Adrenalin ve noradrenalin ora­
nı ise değişiklik gösterir. Ancak bu ilişkiye bakarak 
elde edilecek bilgiler o ldukça sınırlıdır. Adrenalin sa­
lan tümörler hemen daima surrenalde yer alır larken, 
başlıca veya yalnız noradrenalin salan tümörlerin 2/3' 
si surrenalde bulunurlar. Surrenal dışı tümörler çok 
ender olarak aynı zamanda adrenalin de salarlar. 
Feokromositomalarda yapılan çalışmalar tümörlerin 
1/3'ünün noradrenalin, 2/3 'ünün ise hem adrenalin 
hem noradrenalin saldığını göstermişt ir . Yalnızca 
adrenalin salan tümörler enderdir ve M E N ile birlik­
tedir. Manger ve Gifford, devamlı hipertansiyonlu ol­
guların 7o 84.6 's ında katekolaminlerin artığını, parok-
sismal hipertansiyonlu olguların ise hepsinde artt ığını 
göstermişlerdir (10). 

Malign feokromositomada katekolamin sentezi 
azalabilir. Bu tümörler adrenalin ve noradrenalin 
dışında dopamin ve dopa salarlar ki benign tümör­
lerde de aynı maddeler salmabilmektedir. 

Son yıllarda yapılan çalışmalarda, somatostatin, 
vazoaktif intestinal polipeptit, prostaglandin ve enke-
falin gibi nöropept i t ler in periferik ganglionlarda ve 
surrenal medullasında bu lunduğu ve bunların feok-
romositoma ve paragangliomalarda art t ığı gözlenmiş­
tir (11,12). 

Kl in ik tipik görünümler Tablo — H'de o lduğu gi­
bidir. 

Tablo - II 

Klinik Tipik Görünümler 

1. Paroksismal hipertansiyon (% 45 olguda). 

2. Devamlı hipertansiyon (krizli ve krizsiz.) % 50 olguda. 

3. Oldukça asemptomatik olgular (metabolik semptomlar 
önde gelir, hiperglisemi, AKB artışı yoktur veya azdır). 

4. Nadiren hipotansiyon krizleri (bazen hipertansiyon kriz­
leriyle birlikte). 

5. Metastaza değgin semptomlar (malign vakalarda). 

SEMPTOMLAR 
Damara noradrenalin veya adrenalin verilmesiyle 

ortaya ç ıkaa semptomlar kriz sırası ve sonrasında or­
taya çıkar . En sık rastlanan semptomlar şunlardır: 

Başağrısı, terlereme, çarpınt ı , taşikardi , endişe , 
yaklaşan ölüm korkusu ve heyecan, titreme, yorgun­
luk, bi tkinl ik, bulant ı , kusma, karın ve göğüs ağrısı, 
görme bozukluklar ı , kilo kaybı . Ateş seyrek değil­
dir. Hipertansiyonu paroksismal olgularda Gifford 
ve ark. devamlı olgularda Rosenberg ve ark. ile çocuk­
larda Hume ve ark.nın (15) bildirdikleri semptom yüz­
deleri (yaklaşık olarak) Tablo - IU'de gösterilmiş­
tir. Birçok atipik semptomlar ın bulunabileceği özel­
likle dikkat çekicidir. Bazen sessiz seyreden olgular 
görülebilir (16). 

Hastalığın ö n d e gelen veya ilk saptanan belirtisi 
tansiyon krizleri, anksiyete veya sara nöbet ler i , kla­
sik tedaviye yanıt vermeyen hipertansiyon, cerrahi 
veya kanama sonucu ortaya çıkan aç ık lanamayan 
hipotansiyon ve şok olabilir. İlaç almayan bir hiper­
tansiyon hastasında ortostatik hipotansiyonun sap­
tanması feokromositoma için iyi bir ipucu olabilir 
(17). 

Bu semptomlar krizlerde çok belirgin hale gelebi­
lir ve kriz dışında terlemenin artması el ve ayaklarda 
üşüme, kilo kaybı ve kabızlık gibi semptomlar belire-
bilir. Hipertansiyonlu hastalardan anemnez alınırken 
bu semptomların iyi araştırılması gerekir. 

Inrkixe Klinikler, ( ılı: t\ Sarı: 4 I'm 
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Tablo - III 

Feokromositomada Semptomlar 

Paroksismal Devamlı Çocuklar 
(Gifford) (Rosenberg) (Ilume) 

Başağnsı 92 72 81 
Terleme 65 62 62 
Çarpıntı 73 51 34 
Solukluk 59 58 27 
Endişe 59 28 -
Titreme 51 26 _ 
Bulantı - Kusma 43 26 
Kuvvetsizlik 37 15 27 
Göğüs ağrısı 32 13 _ 
Bel ağrısı 16 15 35 
Görme bozukluğu 3 20 44 
Kilo kaybı 13 15 44 
Dispne 11 18 16 
Konvülz.iyon 5 3 23 
Bradikardi 8 3 -
Baş dönmesi 11 -
Kollarda uyuşma 11 -- -
Sıcağa dayanıksızlık 13 15 
Polidipsi _ _ 25 
Poliüri — — 25 

Hipertansiyon: Feokromositomanm en sık rast­
lanan klinik bulgusudur. Yaklaşık % 60 olguda de­
vamlıdır, ancak kan basıncı labilite gösterir ve devam­
lı yüksek tansiyonlu olgularda da krizler eklenebilir. 
Geri kalan % 40 olguda tansiyon yükselmesi krizler 
şeklindedir. Genellikle hipertansiyon, esansiyel hiper­
tansiyonun klasik tedavisine cevap vermez. Postural 
hipotansiyon ç o k kez vardır. Kan basıncı oynamaları 
ve aş ın yükselmelerini izleyen hipotansiyon ve senkop 
görülebilir. 

Krizler: Olguların yaklaşık yarısında nöbet ler gö­
rülür ve hastalığın klasik belirtisidir. Bi r hastanın nö­
betlerinin semptomları genellikle aynıdır. Nöbetler in 
sıklığı hastadan hastaya değişir. Bazen sık bazen ise 
aylar süren aralıklarla gelir. Hastalığın gidişi sırasında 
paroksismal nöbetler in şiddeti ve sıklığı giderek 
artar. Daha önce sayılan semptomlar eşliğinde ortaya 
çıkan nöbetler genellikle ani başlar. Krizler birkaç 
dakika veya saat sürer, bazen ise daha uzun nedenlere 
bağlanabilir. Bazı olgularda bir neden saptanamaz. 

Kr iz başlarker hastalar göğsünde derinlerde bir-
şeyler o lduğunu hissettiklerini ifade ederler ve derin 
nefes alma ihtiyacı duyarlar. Bu "dışarı ç ıkacakmış-
çasma kalbim çarp ıyor" şeklinde ifade edilir. Sonra 
bu his gövdeye, başa yayılır. Periferik alfa mimetik 
etkiyle eller ve ayaklar soğur , yüz solar. Isı kaybının 
azalması, metabolizma hızlanması hafif bir a teşe 
neden olabilir. Yüzde ateş basması (flushing) ve ref­

leks olarak genel bir terleme ortaya çıkar. Glikolizisin 
artışı ve insülinin alfa adrenerjik blokajı sonucu glise-
mi yükselir. Hasta endişelidir , ölüm korkusu hisseder. 
Kr i z uzarsa bulant ı , kusma, görme bozuklukları , gö­
ğüs, kann, bel ağrısı, u y u ş m a ve bayılmalardan yakı­
nır. 

Krizler sırasında kan basıncında hem sistolik hem 
diyastolik yükselmeler olur. Hasta ayağa kalkınca 
kalp hızı 20/dk. veya daha fazla artar, yani postural 
taşikardivardır (17). 

Kan basıncı, ataklardan sonra genellikle normale 
iner. Ancak aşırı terleme sürerken, bol idrara ç ıkma 
görülür. Bazen anüri ve diürezin inhibisyonu görüle­
bilir. Hastalar nöbe t t en sonra kendilerini bitkin ve 
yorgun hissederler. 

Başağnsı : Tipik olarak, zonklayıcı, iki taraflı 
ve şiddetlidir. Saatler ve günler sürebilir. Sıklıkla oksi-
pital veya frontaldir, hastayı uykudan uyandırabilir . 
Devamlı hipertansiyonlu hastaların bir kısmında hafif-
orta derecede gerginlik (tension) başağnsı şeklinde 
olabilir. 

Terleme: Olguların % 60-70 kadarında vardır. Vü­
cudun üst kısmında fazladır ve krizler sırasında ortaya 
çıkar. Nedeni tam bilinmiyor. Beta adrenerjik resep­
törler aracılığıyla terleme olabildiği gibi, hipotalamus-
taki ısı düzenleme merkezlerine etkiden de ileri gelebi­
lir. 

Çarpınt ı : Hastalarda çarpıntı hissi taşikardi ile 
beraber veya taşikardi olmaksızın bulunabilir. Normal 
kişilere adrenalin infüzyonu çarpınt ı yaparken nor-
adrenalin yapmaz. 

Katekolamin artışı kronikse kabızlık, megakolon 
ve barsak tıkanması yapabilir. 

Gözdibi : Man ger ve Gifford'un serisinde devamlı 
hipersansiyonlu olguların % 53 'ünde III-IV derece, 
% 40'mda I-II. derece değişiklik saptanmışt ı r , ancak 
% 5'inde normaldir. Kr i z l i olguların % 50'sinde l-II. 
derece değişiklik varken ötekilerde gözdibi normaldir 
(10). 

i ' 

Kalp Belirtileri: Sinüzal taşikarcıı, bradikardi, sup-
raventriküler aritmiler ve prematüre atımlar görülebi­
lir. Koroner arter hastalığı olmadan angina pektoris ve 
M . I . görülebilir. İskeminin nedeni, katekolaminlere 
bağlı olarak miyokard oksijen ihtiyacının artışı ve ko­
roner spazmı olabilir. E K G ' d e sol ventrikül yüklenme­
si, nonspesifik ST ve T değişiklikleri, sağ veya sol dal 
blokları görülebilir. Miyokardi t veya miyokard fibro-
zisiyle konjestif kardiomiyopatiler, ya da hipertrofik 
kardiyomıyopat i ve konjestif yetmezlik görülebilir. 

Karbonhidrat İntoleıansr . Hastaların yarısından 
fazlasında insülinin supresyonu ve hepatik glukoz out-
put'unun azalmasına bağlı olarak görülebilir. Bu teda­
vi gerektirmez ve tümör çıkarılınca kaybolur. 

n«*ı\cKluukIeıı< ılı >> Sın- I /Wı 
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Hematokrit: Arteriyel ve venöz yataklardaki kro­
nik vazokonstriksiyona ve plazma volümünün azalma­
sına bağlı olarak ikincil bir hematokrit artışı saptanır. 
Nadiren eritropoetin artışına bağlı gerçek bir eritro-
sitoz görülebilir. 

Mesanede Yer leşme: Mesane duvarında yerleşen 
olgularda idrara ç ıkma ile nöbetler başlar (19). Bu 
yerleşme küçük tümörler varlığında semptom verir­
ken, idrarla katekolamin artışı olmayabilir. Hematüri 
olguların yarısından fazlasında vardır, tümör sistosko-
pide saptanabilir. 

A t e ş : Bazen lökositozla beraber olursa enfeksi­
yon sanılabilir. Ateşin nedeni hipermetabolizmaya 
bağlı aşırı ısı yapımı ve periferik vazokonstriksiyon 
nedeniyle ısı kaybının azalmasıdır. 

Batında kitle, olguların % 10-14'ünde saptanır. 
Kit le karaciğer, yer değişt iren böbrek veya tümörün 
kendisi olabilir. 

Nöbeti başla tan etkenler Tablo — IV'de gösteril­
miştir . 

Tablo - IV 

Nöbeti Başlatan Etkenler 

I. İlaçlar : Genel anestezi Tyramin, 
Alkol Metoclopramide 
Histamin Saralasin 
Sodyum A C T H 
amobarbital Glukagon 
Tetraetil Opiate grubu 
amonyum ilaçlar 
Propiltiouracil 

II. Günlük aktiviteler : Pozisyon değişme, yemek yemek, 
uyumak, gülmek, cinsel ilişki, traş 
olma, gargara yapma, esneme, ab-
destte zorlanma vs. 

III. Çeşitli : Efor, karına dokunma, lokal ısı, 
perirenal hava verilmesi, doğum 
ağrısı, hiperventilasyon, emosyon, 
karotise bası, ısı değişikliği, AKB 
ölçülmesi. 

Komplikasyonlan: Semptomlar ın çok ve çeşitli 
olması nedeniyle tanı ve cerrahi tedavi arasında uzun 
süre geçebilir. Bu ise ciddi serebral, kardiyovasküler 
ve oküler komplikasyonlara neden olabilir. Yine ilk 
atakta ölen hastalar bildirilmiştir. 

TANI 
Tanıda öncelikle hastalığın semptomlar ının iyi bi­

linmesi gerekir. Genel olarak denebilir ki katekolamin 
artışını düşündüren semptomlar ı bulunan her olguda 

bu olasılığı a raş t ı rmak gerekir. Özellikle cerrahi giri­
şim yapılacak bir gebede hipertansiyon varsa feokro-
mositoma ekarte edilmeden cerrahiden kaçınılması 
birçok yazarlar tarafından öner i lmektedir . 

Tanıda ikinci önemli nokta hangi olgularda feok-
romosi tomanın aranması gerektiğidir. Bu konuda 
Goldfien'in önerileri bazı küçük eklemelerle aşağıda 
verilmiştir (20). 

Tablo V 

Feokromositomada Aranması Gereken Durumlar 

1. Paroksismal semptomları bulunan olgular. 

o Genç ve çocuk hipertansiyonunda 
a) Kilo kaybı 
b) Ortostatik hipotansiyon 
c) Bayılma 
d) Açıklanamıyan şok var ise. 

3. Ailesinde feokromositoma, medüller tiroit kanse­
ri bulunan hipertansiyonlu olgular. 

4. Hipertansiyonla birlikte 
a) Nörofibromatozis ve diğer mukokutanöz 

sendromlar. 
b) Mukozal nöromalar, kolelitiazis 
c) Hiperglisemi, hipermetabolizma var ise 

5. Ağır pressor yanıt veya şok 
a) Anestezi sırasında 
b) Doğum sırasında 
c) Antihipertansif ilaçlara karşı 
d) Efor ile ortaya çıkmış ise 

Bu sayılan hastalarda feokromosi tomanın araştı­
rılmasında, hastalığın biyokimyasal testlerle gösteril­
mesi gerekir. Tanıda bir diğer önemli nokta burada 
karşımıza ç ıkmaktad ı r . Çünkü, hastalığın bu lunduğu­
nu kesinlikle gösteren ve olumsuz çıkınca da bulun­
madığına karar verdirecek bir tanı yöntemi maalesef 
mevcut değildir. Feokromosi tomal ı hastalarda biyo­
kimyasal olarak hastalığın doğrulanması , eksploras-
yon için ilk şar t t ı r . Bi r üçüncü nokta ise hastalığın 
tek başına mı bu lunduğu yoksa M E N veya daha önce 
söylenen diğer hastalıklarla birlikte mi görüldğünün 
araştırılmasıdır. 

Tanıda en yaygın olarak kullanılan y ö n t e m , kate-
kolaminlerin ya da yıkım ürünlerinin 24 saatlik idrar­
daki miktarlarının ölçümüdür. Değişik yöntemler in 
sensivite ve spesifiteleri farklıdır. İdrar testlerinde 
yanlış (—) plazma testlerinde ise yanlış (+) sonuç 
ç ıkma olasılığı daha yüksektir . Hipertansif veya 
semptomatik devrede idrarın tek bir kez toplanması 
yeterli olabilir. Ancak bazen birkaç kez tekrarlamakla 
sonuçlar daha kesin olmakdadır . 

lıırkiye hinlikleri (ılı ti. Say,-4 /"», 
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İDRARDA M E T A N E F R İ N L E R : 

Genel olarak ilk tercih edilen yöntemdir . Yakla­
şık % 90 olguda yüksek olarak bu lunmuş tu r (10). Beş 
çal ışma sonunda idrarda metanefrinlerin % 6 olguda 
yanlış (—) sonuç verdiği gösterilmiştir. Bu oran V M A ' 
da % 30, idrarda total katekolamin testinde ise % 25 
olarak bu lunmuş tur . Normalde 1.3 mg/24 saatten dü­
şük seviyededir. 

idrar testlerini etkileyen faktörlerden en az 
etkilenen testtir. Semptomlar ı uygun fakat kan basın­
cı normal olgularda bu test olumsuz çıkarsa, katekola-
minlerin idrarda artışı ile semptomlar arasındaki ilgi 
seri izlemelerle aranabilir. 

İDRARDA KATEKOLAMİNLER: 

İdrarda total katekolaminlerin normal değeri 
100-150 mcg/24 saattir. Feokromosi tomal ı hastalarda 
bu 250'yi geçer. İdrardaki adrenalin miktarının ölçü­
mü, surrenal lezyonlarmın gösterilmesinde ve M E N ' d e 
tek bulgu olabileceği nedeniyle yararlıdır. 

İdrardaki katekolaminlerin tayini genel olarak 
V M A ve metanefrinlerin tayini kadar güvenilir değil­
dir. Teknik zorlukları nedeniyle bu test, V M A ve rae-
tanefrin tayinleri birbirini tutmuyorsa, karar verdirici 
değilse yapılmaktadır . Yine idrarda katekolaminlerin 
mcg/saatteki miktarının ölçümü, spontan veya provo-
ke krizlerdeki, geçici değişikliklerin gösterilmecinde 
duyarlı bir yön temdi r . 

İ D R A R D A V M A TAYİNİ : 

En eski ve en ucuz yöntemdi r . Kolarimetrik eski 
yön temin yerini kromatografik yöntemler almıştır . 
Endojen ve ekzojen katekolaminlerle, metanefrinler-
den daha az etkilenir. 

Normal erişkinlerde 24 saatte 7 mg'ı aşmaz. Kre­
atinin 1 mg için 0.20-3.5 olan normal düzeyin 5 mcg'ı 
aşması veya 24 saatte 3 misli artması tanısal değer ta­
şır. Yanlış olarak yüksek ç ıkma olasılığı fazladır. 

H O M O VANİLİK ASİT: 

Bu dopamin ürününün idrarda artışı malign olgu­
larda ve nöroblas tomalarda saptanır. Ancak çocuklar­
da homovanilik asit benign olgularda da artabilir. 

P L A Z M A KATEKOLAMİN LERİ 

Plazma katekolaminlerinin ölçümü tanıda sınırlı 
bir değer taşır. Sebebi ise bazal katekolamin düze­
yinin bilinmesine ve duyarlı testlere gerek göstermesi 
ve nihayet idrardaki ölçümlerle yeterli sonuçlar alına-
bilmesidir. Enzimatik yöntemler in en duyarlı testler 
o lduğu Bravo ve Brown tarafından ileri sürülmektedir 
(8 ,21) . 

Kliniği uyduğu halde diğer testlerle doğrulanma­
yan bazı hastalarda yapmaya değer görülmektedir. 
Normal sınırları geniş bir dağılım gösterir. Total kate­
kolaminlerin bazal seviyesi 2000 pg/ml'den yüksek ise 
tanıyı destekler. 

Tarama testi menfi fakat ailede feo veya M E N hi­
kayesi gibi şüpheyi artırıcı durumlar varsa, klonidin 
supresyon testi glukagon testi, pentolium supresyon 
testi ve trombosit katekolamin içeriğinin ölçümü gibi 
testlere gidilebilir (8, 21, 22). 

Bu testler de negatif ise hasta 3-6 ay aralarla iz­
lenir. Ataklar sırasında idrar toplanması önerilir. Öte 
yandan eğer şüphe fazla ve tiroid Ca için boyun 
diseksiyonu gibi elektif girişim yapılacaksa, vena ka-
vadan çeşitli drenaj seviyelerinde örnekler alınması, 
selektif anjiografi gibi tetkiklere başvurmak gerekir. 

F A R M A K O L O J İ K T E S T L E R : 

Son yıllarda elde mevcut idrar ve plazma kateko­
lamin ve metabolitleri tayinleri nedeniyle, provokatif 
ve adrenolitik testler artık eskisi kadar ilgi görmemek­
tedir. Büyük oranda yanlış (+) ve yanlış (—) sonuç 
vermeleri, yan etkilerinin ve risklerinin bulunması gibi 
sakıncaları vardır. Ayrıca her ik i tür testin yapılması 
ile üç seride hastaların ancak % 75'inin gerçek (+) so­
nuç elde edildiği bildirilmiştir (13, 23). Kan basıncı­
nın yükseltilmesine yönelik histamin testi gibi testler 
artık terkedilmişt ir . 

Bunlardan fentolamin testi, feokromositoma şüp­
hesi olan hastalarda, kriz sırasında 0.5 mg test dozu 
verildikten sonra bolus tarzında 5 mg IV verilerek 
kan b a ş m a n d a k i düşme izlenerek yapılabilir. Sistolik 
35, diyastolik 25 mmHg basınç düşmesi , bu düşüşün 
2 dakika içinde maksimal düzeye erişmesi ve 10-15 
dk. sürmesi testin pozitif o lduğunu gösterir. Kan ba­
sıncında fazla düşmeye karşı noradrenalin, volüm ge­
nişleticiler hazır olmalıdır. Yine de tanı koydurucu 
test o lmayıp , biyokimyasal testlerle doğrulanması ge­
rekir. 

Nöbetleri ç o k seyrek olan hastalarda, tansiyonun 
yükseltilmesi ile kriz o luş turmak bir başka yoldur. 
Ancak, anjina pektoris, görme bozuklukları veya ciddi 
emptomlar ın nöbet ler sırasında ortaya çıktığı hasta­

larda bu yol denenmemelidir ve elde fentolamin yok­
sa yapılmamalıdır . 

Kimyasal t e s ıb r in karar verdirici olmaması halin­
de emin bir başka yol 1-2 ay süreyle fenoksibenzamin 
ile tedavi verilerek kan basıncına ve atakların sıklığı ve 
tabiatına etkilerinin izlenmesidir. Birkaç hafta süren 
yararlı etki bazen görülebilirse de feokromositoma 
yoksa daha uzıın sürmez. İyi cevap alınması hastanın 
yeniden incelenmesini gerektirir. Tanıda temel öğeler 

İhrkiyı- Klinikleri I ili: İr Smı 4 l'ISI, 
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Tablo — VTda verilmiştir. 

Tablo - VI 
Tanıda Temel Öğeler 

1. Genç bir erişkinde; başağrısı, «öz kararması, aşırı 
terleme nöbetleri, vazomotor değişiklikler, kilo kaybı. 

2. Çoğunlukla paroksismal (veya devamlı) hipertan­
siyon. 

3. Postural taşikardi, hipotansiyon. 

4. Metabolizmanın hızlanmış olması (tiroit fonksiyonları 
normalken). 

5. Idarda veya plazmada katekolamin ve metabolitlerinin 
artışı. 

AYIRICI TANI 

Sempatik aktivitenin artışıyla birlikte görülen her 
tablodan ayırdedilmesi gerekir. Menapoza yaklaşan 
bir kadında görülecek krizler çok kolaylıkla "sıcak 
basmalar" sanılabilir. Hormon tedavisinin yetersiz 
kalması veya krizlerin ortaya çıkması , ya da kan ba­
sıncının ölçülmesiyle ayırım yapılabilir. Ağır anksiye-
te nöbetler i , paroksismal taşikardiler, koroner yet­
mezliği, paraplejiyle birlikte görülen hipertansif kriz, 
akut porfirya, otonomik epilepsi, M A O inhibitörleri-
nin kesilmesi, feokromositomaya benzer tabloya ne­
den olabilirler. Karsinoid sendrom, hipoglisemi, mig­
ren ayırıcı tanıda gözönüne alınmalıdır. 

İntrakranial tümörlerden akra fossa tümörleri ve 
subaraknoid kanama, hipertansiyonla birlikte bulun­
duklarında katekolamin ve metabolitlerinin art ışı or­
taya çıkabilir. Nörolojik bir hastada bunların ortaya 
çıkması olasılığı yüksek olmakla birlikte, feokromosi-
toma krizi sonucu kafa içinde veya subaraknoid bir 
kanama gelişme olasılığı da akılda tutulmalıdır . Dien-
sefalik veya otonomik epilepside de hipertansiyon 
ve katekolamin artışı vardır. Bunun ayırımı zor olabi­
lir. Aura safhası veya E E G bozukluklar ı ve antikonvül-
san tedaviye cevap alınması ayırımı kolaylaştırır . 

AMELİYAT ÖNCESİ T Ü M Ö R Ü N 
L O K A L İ Z A S Y O N U : 

Cerrahi tedavinin başarılı olabilmesi, tümör veya 
tümörlerin önceden yerinin saptanmasına bağlıdır. 

IPV ve nefrotomografi ile feokromosi tomalar ın 
% 30-60 kadarı lokalize edilebilir. Böbrek üstünde yer­
leşen tümörlerin gösterilmesinde CT ve ultrasonografi 
ile lokalizasyon o ldukça iyi yapılabilmektedir . Bu 
yolla 2 cm'den büyük lezyonlar gösterilir. 

Karın iç inde, surrenal dışı yerleşimler gösteren 
tümörlerde anjiografik tetkikler gerekebilir. Göğüs içi 

lokalizasyonlar üç yönlü radyolojik tetkik ve tomog-
rafik kesitlerle saptanır. Farklı bölgelerden alınacak 
venöz kan örnekler inde katekalomin tayini ile surré­
nal dışı lokalizasyonlar yakalanabilir. Mul t ip l tümör­
ler, küçük tümörler ve tekrarlayan vakalarda bu yön­
temle değerli bilgiler elde edilir (23). Anjiografik 
tetkiklerden önce alfa adrenerjik blokaj ile tedavi 
yapılması gerekir. 

Tümörün lokalizasyonu için bir başka non inva-
ziv y ö n t e m damardan I 1 3 1 ile işaret lenmiş meta-iodo-
benzil guanidinle verildikten 24-28 saat imajların alın­
masıdır. Bu yolla küçük tümörlerin saptanmasından 
iyi sonuçlar alındığı öne sürülmektedir (24). Bu yön­
temin metastazların gösterilmesinde aynı ö lçede değe­
ri yok gibi görülmektedir (25). 

TEDAVİ 
Etkin bir tedavi için herşeyden önce katekola-

minlerin etkilerinin, hastalığın fizyopatolojisinin ve 
kullanılan ilaçların iy i bilinmesi şart t ı r . 

Tanı doğrulanır doğru lanmaz tedaviye baş lanma­
lıdır. İlaç tedavisinin amacı, semptomlar ın azaltılması, 
kan basıncının düşürülmesi, spontan krizlerle, tümö­
rün lokalizasyonu, anjiografi vb. çalışmaları sırasında 
oluşacak krizlerin önlenmesi ve nihayet hastaların 
ameliyata hazırlanmasıdır. Bunun yanında adrenerjik 
bloke edici ilaçlarla, damar yatağının genişlemesi, 
plazma hacminin art t ır ı lmas, cerrahiden sonra verile­
cek kan miktarının azaltılması gibi yararlar sağlanır. 

Tedavide değişik durumlar bahis konusu olabilir. 
Örneğin, klinik bulguları uyumlu ve biyokimyasal 
olarak henüz doğru lanmamış olgularda, tanı kesinleş­
tikten sonra ameliyata hazırlama, cerrahi sırasında ve 
sonrasında tedavi ile tümörün tamamen çıkarı lamama-
sı durumunda tedavi yaklaşımları farklılıklar gösterir. 

HİPERTANSİF KRİZ TEDAVİSİ : 

Seçkin ilaç fentolamin (regitine)'dir. Bu ilaç kriz 
dış ında, cerrahiden önce krizlerin önlenmesi amacıy­
la operasyondan 1-2 saat önce veya cerrahi sırasında 
tümörün ellenmesinden önce de 5 mg IV verilir. K r i z ­
de damar yoluyla 5-10 mg verilmesiyle ani ölümler ve 
şok görülebileceği nedeniyle, infüzyon şekli daha 
emindir. Serum fizyolojik (250 ec) içine 10-20 mg 
fentolamin konularak verilince, kan basıncı b i rkaç da­
kika iç inde düşer. Bazen saatte 10-100 mg verilmesi 
gerekebilir. Bu ilacın k o n tren di k asy o nları : Miyokar t 
infarktüsü, anjina pektoris, iskemik kalp hastalığı 
ve hipersensitivitedir. Serebral ve renal bozukluklarda 
kullanılmamalıdır. Aşırı hipotansiyon ve şoka benzer 
tablolar görülebilir. Taşikardi ve ritm bozukluklar ı or­
taya çıkabileceği iç in , dijitalis grubu ilaçlarla birlikte 
verilmemelidir. 

Hipertansif krizlerde bir başka yo l ise IV sodyum 
nitropurisside infüzyonudur. Iş ıktan korunarak % 5' 

lıirkiyr Klinikleri (Hl b. Sayı: 4 NHI, 
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lik serum glukoze içinde ve doku dakikada 10 mcg/kg 
aşmamak üzere verilir. Ancak kan basıncını moni tör le 
izleme olanağı olmayan şar t larda kullanılmamalıdır . 

MEDİKAL T E D A V İ : 

Tanısal tetkikler sırasında nöbet ler in ortaya çık­
maması için oral yolla fenoksibenzamin 10 mg günde 
üç kez başlanır. Bunu kan basıncı normalken vermek­
te sakınca yoktur. Dozu kan basıncı ve semptomlar ı 
kontrol edecek şekilde 2-3 günde bir artırılabilir. 
Uzun etkili bir adrenerjik blokan ilaçtır ve kimyasal 
bir sempatektomi yaptığı söylenebilir. Serebral, ko-
roner ve renal lezyonlu hastalarda dikkatli olmalıdır. 
Solunum yolları enfeksiyonunun semptomlar ını arttı­
rabilir. Yan etkileri, nazal konjesyon, miyozis, postu-
ral hipotansiyon, taşikardi ve ejakulasyonun inhibis-
yonudur. Ortalama 30-80 mg/gün dozlar yeterli olur­
sa da bazen daha yüksek dozlar gerekebilir. 

Bazen prazosin eklenmesi gerekebilir. Prazosin ol­
dukça yeni bir adrenerjik blokan ilaçtır. Alfa resep­
törler için fenoksibenzaminden daha selektiftir. Bu 
ilaçla yüksek dozlarda iyi sonuçlar alındığı bildiril­
miştir (26). Tek başına kullanılmaması öner i lmekte­
dir. 

Katekolamin biyosentezinde ilk basamakta etkili 
olan tyrosine hidroksilaz enzimini bloke eden -metil 
paratirozin (methrosine) daha yeni bir i laçtır . Ülke­
mizde yoktur. Başlangıçta 4x250 mg verilerek 4 
gram/gün'e kadar çıkılabilir. Ancak ekstrapiramidal 
yan etkileri vardır. Ayrıca kristalüri ve taşlara neden 
olabilir. 

Disülfiram, dopamin-hidroksilaz enzimini bloke 
ederek katekolamin sentezi azaltan bir ajandır. Et­
ki l i o lduğu dozlara çıkılmasını hastalar tolere edemez­
ler. K l in ik olarak kul lanı lmamaktadır . 

Hem alfa hem beta atrenerjik reseptörleri bloke 
eden ajanların etkinlikleri tam ortaya k o n u l m u ş değil­
dir. 

Fentolamin ve fenoksibenzamin verilmesiyle id­
rarda total metanefrin ve V M A miktar lar ında tanısal 
önemde bir değişiklik o lmamaktadı r . Yani tanı kesin­
leşmeden tetkikler sırasında verilmeleri sakıncalı de­
ğildir. 

P R E O P E R A T İ F T E D A V İ : 

Stabil bir alfa adrenerjik blokaj durumu sağlan­
ması cerrahi tedavinin başarısı için iy i bir temel 
sağlar. Tanı konar konmaz hastaya fenoksibenzamin 
başlanır. Fenoksibenzamin tedavisine ameliyattan 
önce 10-14 gün devam edilmelidir. Hastanın plazma 
volümünün arttırılması için, bu sürede bol sıvı ve ılımlı 
tuz alması önerilir. 

Beta adrenerjik bloke edici ilaçlar, yeterli alfa 
blokajı elde edildikten sonra eklenmelidir. Aksi halde, 

çizgili kaslarda alfa reseptör blokajıyla oluşacak vazo-
dilatasyon ile kan basıncı paradoksal yükselmeler gös­
terebilir. 

Beta blokajı, alfa adrenerji blokajından sonra 
taşikardi ortaya çıkarsa gerekir. Küçük dozlarda örne­
ğin propronalol 10 mg 3-4 defa günde verilir. Nabız 
sayısıyla doz düzenlenir. Anestezi sırasında oluşacak 
aritmilerde adrenerjik bloke edici ilaçlar seçkin ve 
etkin ilaçlardır. 

C E R R A H İ SÜRESİ V E S O N R A S I N D A T E D A V İ : 

Cerrahi sırasında, C V P intraarteriyel kan basıncı 
ve E K G ' n i n monitör le izlenmesi gerekir. Fentolamin, 
propranolol öteki antiaritmik ilaçlar hazır bulundu­
rulmalıdır. 

Ameliyat günü fentolamin solüsyonu hazırlanır. 
Birinde ml'de 1 mg (250 mi seruma + 250 mg regiti-
ne) ve ötekinde ml'sinde 5 mg + 10 mi serum) hazır­
lanarak el altında bulundurulur. Anestezi indüksiyon 
ve in tübasyonu sırasında düşük dozlu olan kullanılır. 
Bazı yazarlar ise damardan 5 mg regitini ameliyattan 
1-2 saat önce verilmesini önermektedir ler . Anestezi 
sırasında atropin kullanmaktan ve miyokardı kateko-
laminlere duyarlı hale getiren anestetiklerden kaçın­
malıdır. 

Cerrahi girişimden önce arteriyografı sonrasında 
köpük jel ile embolizasyon öneri lmektedir (27). 

Preoperatif, anestetik ve intraoperatif devrede 
deneyimli merkezlerde cerrahi sonuçları en iyidir . 
Böyle merkezlerin cerrahi mortalitesi % 2-3 dolayın­
dadır. 

Cerrahi çıkarı lmadan sonra kan basıncı genellikle 
90/60 mmHg'ya iner. Daha fazla düşme olursa plazma 
genişleticiler ve transfüzyon uygulanır. Pressör tedavi 
genellikle gerekmez. 

Olguların 3/4 'ünde tümörün tam çıkarılması hi­
pertansiyonu tamamen ortadan kaldırır. Geri kalanlar­
da hipertansiyon tekrarlarsa da, olağan tedaviye bun­
lar iy i cevap verirler. Hipertansiyonun yinelenmesinin 
nedeni birlikte diğer tip hipertansiyon yapan hasta­
lıkların bulunması , katekolaminlerin yo l aç t ığ ı irre-
versibl vasküler zedelenmeler, böbrek arterlerinin bağ­
lanması olabilir. 

DİĞER T E D A V İ L E R : 

Çıkarı lamayacak malign tümör, metastaz bulunan 
veya cerrahi için uygun olmayan olgularda ilaç tedavi­
si denenir. Fenoksibenzamin, belki de prazosin yararlı 
olurlar. Malign tümörlerde -metil metatirozin de ya­
rarlı olabilir. Kemik metastazlarında radyoterapi uy­
gulanır. Cerrahi uygulanamayan malign olgularda 
100 m m C i - I 1 3 1 ile işaretli meta-iyodobenzil guanidin-
le tedavi de öner i lmektedir (25). 

Türkiye Klı,ilkim 'ılı: lı. w w. 4 W.v. 
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PROGNOZ 

Olağan benign tümörlerde cerrahiden sonra 5 yıl­
lık yaşam % 95'dir, tekrarlama oram ise % 10'dur. Ba­

şarılı cerrahiden sonra katekolaminler 1 haftada nor­
male iner ve tümörün tam çıkarı ldığından emin olmak 
için tekrarlanması gerekir. Malign tümörlerde 5 yıl ya­
şam % 50'dir. 
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