
drenal tümörler ilk olarak 1865 yılında tanımlanmış olmasına rağ-
men çocukluk çağında oldukça nadir görülmektedir. Yıllık insidans
yaklaşık milyonda 0.3 olan adrenal tümörler, çocukluk çağı malig-

nitelerinin %0.2’sini oluşturmakta ve olguların %65’i 5 yaş altında görül-
mektedir. Hastalığın görülme sıklığı bimodal özellik göstererek 3.5 yaş ve 65
yaşında zirve yapmaktadır.1,2 Adrenal tümör erken çocukluk çağı döne-
minde kızlarda erkeklerden iki kat fazla görülürken, adolesan dönemde
kız/erkek oranı eşittir.3 Çocukluk çağında adrenokortikal tümörlerin %90’ı
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Adrenokortikal Karsinoma Bağlı Gelişen
Santral Erken Puberte

ÖÖZZEETT  Ad re no kor ti kal tü mör ler ço cuk lar da ol duk ça na dir  görülür. Ço ğun lu ğu fonk si yo nel ol du -
ğun dan pe ri fe rik er ken pu ber te nin ne den le ri ara sın da dü şü nül me si ge re ken, te da vi ge ci kir se san -
tral er ken pu ber tye de ne den ola bi le cek tü mör ler dir. 6 ya şın da er kek has ta pe nis bü yü me si
ya kın ma sıy la getirildi. Fi zik in ce le me de boy ve ağır lı ğı 97, pe nis bo yu 90’ın cı per sen ti lin üze rin de,
pu bik kıl lan ma Ev re 3 ve tes tis 2 mL bu lu nan has ta nın se si nin ka lın ol du ğu dik ka ti çek ti. Sos yal gü -
ven ce so ru nu ne de ni i le tet kik le ri ya pı la ma yan has ta 2 yıl son ra bul gu la rın da ar tış la tek rar baş vur -
du. DHE AS ve tes tos te ron dü ze yi çok yük sek olan has ta nın ad re nal ul tra so nog ra fi sin de sol ad re nal
kit le sap tan dı. To tal re zek si yon ya pı lan kit le nin pa to lo jik de ğer len dir me si ad re no kor ti kal kar si -
nom ile uyum luy du. Has ta nın 5 ml olan tes tis vo lü mü ne de ni i le ba kı lan ba zal LH dü ze yi nin yük -
sek ol ma sı san tral er ken pu ber te nin de ek len di ği ni dü şün dür dü ğün den GnRH ana lo te da vi si
baş lan dı.

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Ad re no kor ti kal kar si nom; er ken pu ber te  

AABBSS  TTRRAACCTT  Ad re no cor ti cal tu mors are ra re in chil dren. The se tu mors sho uld be con si de red among
the ca u ses of pe rip he ral pre co ci o us pu berty, are of ten func ti o nal, whet her tre at ment de lays may al -
so ca u se in cen tral pre co ci o us pu berty. 6 ye ars old ma le pa ti ent was ad mit ted suf fer from pe nis en-
lar ge ment. On physi cal exa mi na ti on we ight, he ight and pe nis length we re mo re than 97th per cen ti le
and 90th per cen ti le for age res pec ti vely. He was fo und to ha ve pu bic ha ir tan ner sta ge 3, each of tes -
tis si ze 2 mL and a de ep no te worthy vo i ce. Pa ti ent can not be in ves ti ga ted be ca u se of his so ci al se-
cu rity prob lem, two ye ars la ter was ad mit ted aga in in cre a sed symptoms. Ex tre mely ele va ted DHE AS
and tes tos te ron le vels pa ti ent ad re nal ul tra so und stu di es re ve a led mass in the left ad re nal. Pat ho -
lo gi cal as sess ment of to tal re sec ti on of the mass was con sis tent with ad re no cor ti cal car ci no ma. Tre -
at ment with GnRH ago nist was ini ti a ted to tes ti cu lar vo lu me 5 mL and ele va ted LH le vels sug ges ting
enc lo sed cen tral pre co ci o us pu berty.

KKeeyy  WWoorrddss::  Ad re no cor ti cal car ci no ma; pre co ci o us pu berty
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OLGU SUNUMU   



hor mon sal gı lar ken, %10’u non fonk si yo nel dir. Baş-
vu ru ya kın ma sı %60 ol gu da sal gı la nan hor mo na
bağ lı ge li şir ken, %40 ol gu da ab do mi nal kit ledir.2,3

En sık gö rü len bul gu vi ri li zas yon iken, ta ki ben hi-
per kor ti zo lizm ve hi pe ral dos te ro nizm ge lir. An dro-
jen ar tı şı na bağ lı vi ri li zas yon, glu ko kor ti ko id
ar tı şı na bağ lı; hız lı ki lo alı mı, ay  de de yü zü, hi per -
tri koz, hi per tan si yon gi bi bul gu lar or ta ya çı kar. Ço-
cuk luk ça ğın da hor mon sal gı la yan fonk si yo nel
tü mör ler ağır lık ta iken, eriş kin lerde non fonk si yo -
nel tü mör ler gö rü lür.2-4 Ta nı da ad re nal hor mon de-
ğer len dir me si ya nın da so nog ra fik, bilgisayarlı
to mog ra fi ve man ye tik re zo nans görüntüleme
(MRG) gi bi gö rün tü le me yön tem le ri önem li dir.3-5

Bu çalışmada, geç baş vu ru ne de ni i le ger çek er ken
pu ber te nin  de kli ni ğe ek len di ği, ad re no kor ti kal
kar si nom lu bir ol gu su nul mak ta dır. 

OL GU SUNUMU
Altı ya şın da er kek has ta 1 ay dır var olan me me ve
pe nis bü yü me si ile baş vur du. Öz  geç miş ve soy  geç -
mi şin de özel lik ol ma yan has ta nın fi zik in ce le me -
sin de se si nin ka lın ol du ğu dik kat çek mek te idi. Boy
125.5 cm (> 97 p), vü cut ağır lı ğı 26.4 kg (> 97 p),
uza tıl mış pe nis bo yu 9 cm (> 90 p), tes tis ler bi la te -
ral 2 mL, pu bik kıl lan ma Ev re 3 olan has ta nın Tan-
ner Ev re 2 dü ze yin de ji ne ko mas ti si mev cut tu.
Ol gu nun sos yal ne den lerden dolayı tet kik le ri ya pı -
la ma dı. Ai le ye du ru mun aci li ye ti an la tıl ma sı na rağ-
men, yak la şık 2 yıl son ra ya kın ma la rı na sa kal ve
bı yık la rı nın çık ma sı ek len miş ola rak tek rar baş vur -
du. Tak vim ya şı 7 yaş 8 ay iken fi zik in ce le me sin de
boy 145.7 cm (> 97 p), vü cut ağır lı ğı 43.2 kg (> 97 p),
bü yü me hı zı 20 cm/24 ay, ke mik ya şı Gre u lich-Pyle
at la sı na gö re 15.5 yaş ile uyum lu olan has ta nın, bi-
la te ral Tan ner Ev re 3 dü ze yin de ji ne ko mas ti si var -
dı. Uza tıl mış pe nis bo yu 13 cm, tes tis le ri bi la te ral 5
mL ve pu bik kıl lan ma Ev re 4 bu lun du (Re sim 1).
Di ğer sis te mik mu a ye ne le ri nor mal olan ol gu nun
la bo ra tuv ar in ce le me sin de ACTH: 15 pg/ml, kor ti -
zol: 10 µg/dL, Na: 137 mmol/L (135-145 mol/L), K:
3.8 mmol/L (3.5-4.5 mol/L), 17-OHP: 1.78 ng/mL
(0-2 ng/mL), 11-de ok si kor ti zol: 1.9 mmol/L (20-155
mmol/L), DHEAS: 1000 µg/dL (19-44 mcg/dL), al-
dos te ron: 288 pg/mL (30-350 pg/mL), re nin: 4.16
ng/mL (0.5-5.85 ng/mL), tes tos te ron: 490 ng/dL (3-

10 ng/dL), es tra di ol: 74 pg/mL (5-11 pg/mL), LH:
<0.2 mI U/mL (0.02-0.3 mI U/mL), FSH: <0.3 mI -
U/mL (0.26-3 mI U/mL) bu lun du. Ya pı lan stan dart
doz ACTH tes ti ile kon je ni tal ad re nal hi perp la zi
ekar te edil di. (Zir ve kor ti zol dü ze yi 19 μg/dL, zir ve
17 hid rok si pro ges te ron ya nı tı: 6.34 ng/mL, zir ve
DHE AS dü ze yi >1000 µg/dl) Has ta nın ul tra so nog -
ra fik in ce le me sin de da lak hi lu sun da 45 x 38 mm bo-
yu tun da düz gün kon tur lu da lak pa ran ki mi ne gö re
da ha hi po e ko ik so lid lez yon, eriş kin bo yu tun da
pros tat (3.4 x 2.3 x 3.6 cm) ve her iki se mi nal ve zi -
kül, sağ tes ti si 23 x 9.5 mm ve sol tes ti si 22 x 10.5
mm bo yut la rın da kon tur la rı düz gün ola rak de ğer -
len di ril di. BT’de sol ad re nal loj da la te ral krus ile iliş-
ki li ol du ğu dü şü nü len, 40 x 32 x 40 mm bo yut la-
rın da, düz gün kon tur lu, be lir gin kon trast lan ma gös-
ter me yen, hi po dens so lid lez yon sap tan dı. Ço cuk
cer ra hi kli ni ği ta ra fın dan ya pı lan ope ras yon ile 5 x
5 x 4 cm bo yut la rın da düz gün yü zey ve kon tur lu
kit le lez yo nu ta ma men çı ka rıl dı. Pa to lo ji ra po ru
nük le er gra de ¾, ati pik mi to zu olan, ber rak hüc re
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RESİM 1: Olgunun genel görünümü (Fotoğraf ve yayın için aileden onay
alındı).



ora nı %25’ten az, ve nü ler ve si nü so i dal in vaz yon iz-
len di ği, kap sül in vaz yo nu ol ma yan ad re nal kor teks
kar si no mu ola rak de ğer len di ril di (Re sim 2). Tah mi -
ni ağır lık 110 g ola rak he sap lan dı. (Ağır lık= 1.342 x
(ha cim) 0.8563)6 On ko lo ji kli ni ği ta ra fın dan da de-
ğer len di ri len has ta da, me tas taz ol ma ma sı, tü mö rün
ba şa rı lı bir şekil de ta ma men çı ka rıl ma sı so nu cu Ev -
re 1 ka bul edil di ve ad ju vant ke mo te ra pi baş lan ma -
dı.

Tü mör çı ka rıl dık tan 1 ay son ra ya pı lan hor-
mo nal de ğer len dir me de tüm ad re no kor ti kal hor-
mon la rın nor ma le dön me si ne rağ men se rum
tes tos te ron dü ze yi nin 25.7 ng/dL, ba zal LH dü ze -
yi nin 3.8 mlU/mL ile pu ber tal se vi ye ler de ol du ğu
gö rül dü. Her iki tes tis hac mi 5 mL olan has ta da ger-
çek pu ber te pre ko zun da ek len di ği dü şü nül dü. Ke -
mik ya şı 15 yaş ile uyum lu ol ma sı na rağ men
has ta nın 8 ya şın da ol ma sı, okul da kız ar ka daş la rı na
olan sal dır gan tu tum la rı dik ka te alı na rak le up ro li -
de ace ta te 3.75 mg/ay baş lan dı.

Ço cuk en dok ri no lo ji ve on ko lo ji kli nik le ri ta-
ra fın dan 2 yıl dır iz len mek te olan ol gu nun her 3 ay -
da bir ya pı lan kon trol le rin de, ad re nal hor mon
dü zey le ri ve iz le mi ile il gi li la bo ra tu var de ğer len -
dir me si nor mal sı nır lar da sey ret mek te dir (Tab lo 1).
Şu an da 10 ya şın da olan has ta mı zın ke mik ya şı 16
yıl olup, epi fiz ler ka pa lı dır. Ni ha i bo yu 153 cm, vü -
cut ağır lı ğı 44.5 kg (> 97 p), pe nis bo yu 14 cm, tes t-
is le ri 6 mL, pu bik kıl lan ma Ev re 5 olan has ta mı zın
ji ne ko mas ti si ta ma men ge ri le miş tir. Le up ro li de
ace ta te te da vi si ne sos yal ne den ler ile ha len de vam

edil mek te dir. Has ta nın 2 yıl lık iz le min de pri mer
tü mör nüksü ya da me tas taz sap tan ma mış tır. 

TAR TIŞ MA
Ad re no kor ti kal kar si nom ço cuk luk ça ğın da na dir
gö rül mek le bir lik te, prog no zu kö tü tü mör ler ara sın -
da yer al mak ta dır. Baş vu ru ya kın ma sı nı, sal gı la nan
hor mon la ra ikin cil kli nik bul gu lar oluş tur mak ta -
dır.3,7 Ad re no kor ti kal kar si nom lar ad re nal kor teks
hüc re le rin den sal gı la nan her tür hor mo nu sal gı la ya -
bil mek te ve kli nik bu hor mon la rın yük sek li ği ne bağ -
lı ge liş mek te dir. Ol gu muz vi ri li zas yon ve ji ne ko -
mas ti ya kın ma sı ile baş vu ran, sos yal gü ven ce siz lik
ne de ni i le 2 yıl ta nı ge cik me si ya şa dı ğın dan san tral
er ken pu ber tenin  de mev cut du ru mu na ek len di ği bir
has tay dı. Ad re nal kor teks hor mon la rın dan DHE AS,
tes tos te ron ve ös tro jen de ğer le ri yük sek bu lun du ve
ol gu muz da ki kli nik bul gu la rın bu hor mon la rın yük-
sek li ği ne bağ lı ol du ğu dü şü nül dü.
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RESİM 2: Tümörün mikroskobik görüntüsü (HE, x200).

Operasyon sonrası Operasyon sonrası Operasyon sonrası Operasyon sonrası 

Tanı anında 1. ay 3. ay 1. yıl 2. yıl

FSH (mIU/ mL) < 0.3 4.6 2.4 < 1 < 1

LH (mIU/ mL) < 0.2 3.8 2.6 0.8 0.7

Testosteron (ng/dL) 490 25.7 24 22 26

Estradiol (pg/mL) 74 24 22 < 20 < 20

ACTH (pg/mL) 15 37 32 24 39

Kortizol (µg/dL) 10 7 13 14 14

DHEAS (µg/dL) 1000 10 18 14 26

17OHP (ng/mL) 1.78 1.3 0.4 0.3 0.4

Renin (ng/mL) 4.16 2.3 2.6 2.8 3

Aldosteron (pg/mL) 288 250 242 260 203

TABLO 1: Olgunun operasyondan sonraki laboratuvar değişikliği.



Vi ri li zas yon da ar tış ya kın ma sı ile baş vu ran bir
er kek ço cuk için ayı rı cı ta nı da kon je ni tal ad re nal
hi perp la zi, ley dig hüc re li tü mör, ger çek er ken pu-
ber te, HCG sal gı la yan ad re nal tü mör ler ak la ge ti -
ril me li ve ay rın tı lı in ce le me ya pıl ma lı dır.7

Ad re no kor ti kal tü mör ler de kli nik, kit le nin
fonk si yo nel olup ol ma ma sı na bağ lı dır. Ço cuk luk
ça ğın da ad re no kor ti kal tü mör le rin %90’ı fonk si yo -
nel olup hor mon sal gı lar ken, %10’u fonk si yo nel 
ol ma yan tü mör ler dir. Has ta lar ti pik ola rak vi ri li -
zas yon ya da Cus hing sen dro mu kli ni ği ile baş vu -
rur lar.8 Ad re no kor ti kal kar si nom lu ço cuk lar da
vi ri li zas yon has ta la rın %84.2’sin de rast la nan en sık
kli nik bul gu dur. Tek ba şı na glu ko kor ti ko id hi per -
sek res yo nu na bağ lı Cus hing sen dro mu sa de ce %5.5
has ta da bil di ril miş tir. Tü mör le rin %10’u non fonk -
si yo nel dir ve baş lan gıç ta has ta lar hiç bir en dok rin
anor mal lik gös ter mez ler. Ak si ne eriş kin ler de Cus-
hing sen dro mu ya da non fonk si yo nel tü mör ler da -
ha faz la gö rül mek te dir.9 Ad re nal tü mör ler de kli ni ği
tü mö rün sal gı la dı ğı hor mon lar be lir le mek te dir.
Kor ti zol sal gı la yan kit le de obe zi te, hi per tan si yon,
Cus hing sen dro mu; an dro jen sal gı la yan da vi ri li -
zas yon bul gu la rı; al dos te ron sa lı nı mı na bağ lı hi per-
tan si yon, kas güç süz lü ğü ve hi po ka le mi; ös tro jen
sal gı la yan tü mör ler de ise er ken pu ber te ve ji ne ko -
mas ti gö rü le bil mek te dir. Ol gu mu zun baş vu ru ya-
kın ma ları ara sın da yer alan ji ne ko mas ti nin; ar tan
an dro jen üre ti mi nin pe ri fe rik aro ma ti zas yo na bağ -
lı ola bi le ce ği gi bi, tü mö rün ös tro jen sal gı la ma sı na
bağ lı  da ge li şe bi le ce ği dü şü nül dü.3,10

Ço cuk lar da ad re no kor ti kal kar si no mun ne de -
ni tam ola rak bi lin me mek te dir. Sık lık la spo ra dik
ola rak gö rül mek le be ra ber Li-fra u me ni, Beck with-
Wi e de man gi bi ba zı he re di ter sen drom lar la bir lik -
te de ad re no kor ti kal kar si nom bil di ril mek te dir.11

Ol gu muz da ayı rı cı ta nı açı sın dan ge ne tik in ce le me
ya pıl ma mak la bir lik te fe no ti pik özel lik ler, kli nik
bul gu lar ve ai le öy kü sü nün ol ma ma sı spo ra dik bir
va ka ol du ğu nu dü şün dür dü.

Ad re nal tü mör ta nı sın da ba zal hor mon dü zey -
le ri ayı rı cı ta nı da bil gi ve ri ci dir. Ba zal DHE AS > 600
mg/dL ol ma sı ve tes tos te ron dü ze yi nin >200 ng/dL
ol ma sı tü mör dü zey le ri dir ve tü mör araş tır ma yı ge-
rek ti rir. Ol gu muz da ta nı anın da DHE AS 1.000
µg/dL ve tes tos te ron 489.9 ng/dL ile tü mör dü zey -

le rin de i di. Tü mö rün cer ra hi ola rak ta ma men çı kar-
tı la bil di ği ol gu lar da kli nik ve la bo ra tu var bul gu la rı
ol gu muz da ki gi bi ta ma men nor ma le dön mek te dir.12

Ba zı va ka lar da tü mö rün sal gı la dı ğı tes tos te ro nun
aro ma ti zas yo nu ile ös tro je ne dö nü şü mü so nu cu hi-
po ta la mo-hi po fi zer ek sen ak ti ve ol mak ta ve ol gu -
muz da ol du ğu gi bi san tral er ken pu ber te
oluş mak ta dır.13,14 Bu du rum ar tan seks ste ro id le ri ne
bağ lı hi po ta la mik hüc re ler de GnRH üre ti mi nin
azal mış du yar lı lı ğı me ka niz ma sı ile açık lan mak ta -
dır. Da ha sı uzun sü re li an dro jen ma ru zi ye ti hi po ta -
la mu su pu ber tal ol gun laş ma açı sın dan ak ti ve eden
bir ne den ola bil mek te dir.15,16 Bi zim ol gu muz da da
tü mö rün ta ma men çı kar tıl ma sı nı ta ki ben kli nik ve
hor mon dü zey le ri nor ma le dön mek le bir lik te an-
dro jen ma ru zi ye ti ne bağ lı ke mik ya şı iler le miş san t-
ral er ken pu ber te ye ne den ol muş tur. Se rum ba zal
LH dü ze yi nin pu ber tal ol ma sı ve ço cu ğun so ma tik
ge li şi mi ve ruh sal du ru mu göz önü ne alın dı ğın da
te da vi si ne GnRH ana lo ğu ek len miş tir. 

Ad re no kor ti kal kar si nom, kon je ni tal ad re nal
hi perp la zi (KAH) bul gu la rı ile kar şı mı za çı ka bil di -
ği gi bi kö tü kon trol lü KAH’ lı has ta lar da ACTH aşı -
rı sa lı nı mı na bağ lı ad re nal hüc re ler de ma lign
de ği şim ler ge li şe bil mek te dir. Li te ra tür de ben zer şe-
kil de ta kip siz KAH’ lı va ka lar da ad re nal kit le ge liş -
ti ği bil di ril miş tir.17,18 Ol gu muz da ya pı lan ACTH
uya rı tes ti nor mal bu lun du ve KAH dü şü nül me di.

Ad re nal tü mör le rin te da vi si nin esa sı cer ra hi -
dir. Lenf no du tu tu lu mu, sis te mik me tas taz var lı ğı
ve di ğer ad re nal be zin tu tu lu mu te da vi nin yön len -
di ril me sin de önem li olup, mut la ka de ğer len di ril -
me li dir. Li te ra tür de, tü mör prog no zu nu be lir -
le me de de ği şik fak tör ler yer al mak la bir lik te tü mö-
rün 10 cm’den bü yük ve 500 g üze rin de ol ma sı kö -
tü prog noz ola sı lı ğı nı ar tı rır ken, his to lo jik ve
da mar sal kap sül in vaz yo nu da prog no zu kö tü yön -
de et ki le mek te dir.7,11,16 Ol gu mu zun pa to lo jik in ce -
le me sin de; ve nü ler ve si nü zo i dal in vaz yon iz le nir-
ken, kap sül in vaz yo nu ol ma ma sı, tah mi ni ağır lı ğı -
nın 110 g ol ma sı ve me tas taz ol ma ma sı ne de ni ile
Ev re 1 ola rak ka bul edil di. Ge rek mi to tan ge rek se
di ğer ke mo te ra pö tik le rin ço cuk luk ça ğın da ola sı
yan et ki le ri ve fay da la rı dü şü nül dü ğün de Ev re 1 ve
2 ol gu lar da kul la nıl ma sı tar tış ma lı dır. Spe si fik ad-
re no kor ti ko li tik özel li ği ol ma sı na rağ men mi to tan
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sa de ce %2-30 ol gu da te da vi ye ya nıt alın mak ta ve
be lir gin cid di yan et ki ler göz len mek te dir.3,14 Ol gu -
muz da tü mö rün Ev re 1 ol ma sı ve ta ma men çı kar -
tı la bil me si ne de ni i le ad ju vant ke mo te ra pi ye ge rek
gö rül me di ve 2 yıl lık iz lem de nüks ve ya me tas taz
sap tan ma dı.

So nuç ola rak; bu çalışmada, ad re no kor ti kal
kar si nom ço cuk luk ça ğın da na dir gö rül me si ne rağ-
men vi ri li zas yon la baş vu ran ol gu lar da dü şü nül me -
si ge re ken bir ta nı ol du ğu nun ve san tral er ken
pu ber tenin de ge li şe bi le ce ği nin vur gu lan ma sı
amaç lan mış tır.
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