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COMPOSITE ADRENAL MEDULLARY TUMOR: A CASE REPORT
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OZET

Birden fazla hiicre tipinden olusan ve karisik histolojik goriiniim iceren adrenal neoplaziler nadir gériiniirler. 57 yaginda, kadin
hastanin bulanti, idrar yapma sikliginda artis, karin agrisi ve hipertansiyon hikayesi mevcuttu. Laboratuar sonuglarindan 24
saatlik idrar tetkikinde artmus idrar dopamin ve metanefrin atilimi saptandi. Bilgisayarli tomografide 50 mm, sag suprarenal
kitle saptandi, manyetik rezonans goriintiilemede T2 agirlikli gériintiilerde hiperintens, T1 agirlikli goriintiilerde heterojen izo-
intens gériiniim mevcuttu. Hastaya laparoskopik sag adrenalektomi yapildi. Perioperatif dsnemde herhangi bir sorun olmadi.
Histopatolojik ve immiinhistokimyasal incelemede feokromositoma ve ganglionéromaya ait karigtk mediiller histolojik &zel-
likler izlendi. Kapsiiler ve periadrenal yag dokusu invazyonu da izlenmesine ragmen hasta semptomsuz ve hastaliksiz olarak
besinci yilindadir. Kompozit adrenal mediiller tiimdrler benign 6zellikli olup nadir goriiliir ancak bir olguda uzak metastaz
bildirilmistir. Bizim olgumuz da kapsiiler ve periadrenal yag doku invazyonu olmasi nedeniyle malign davranig potansiyeline
sahiptir. Bu tiir hastalarda émiir boyu klinik ve biyokimyasal takip 6nerilmelidir

Anahtar Kelimeler: Feokromositoma, gangliondroma, adrenal kitle

ABSTRACT

Adrenal neoplasms comprising more than one cell type and demonstrating a mixed histologic appearance are rare. A
57-year-old woman presented with a history of nausea, an increase in the frequency of urination, abdominal pain, and
hypertension. Laboratory results revealed elevated urinary dopamine and metanephrine excretion in 24-h urine collection.
A 50-mm right suprarenal mass was detected on computed tomography, which was hyperintense on T,-weighted and het-
erogeneously isointense on T -weighted images on magnetic resonance imaging. The patient underwent laparoscopic right
adrenalectomy. Her perioperative period was uneventful. Histopathologic and immunohistochemical examination showed
mixed medullary histologic characteristics for pheochromocytoma and ganglineuroma. Although the capsular and periadre-
nal adipose tissues were invaded by the tumor, the patient was disease and symptom free at the 5-year follow-up. Composite
adrenal medullary tumors are rare, and benign tumors with a distant metastasis have been reported in one patient. Our case
also showed a potential malignant behavior in terms of the capsular and periadrenal adipose tissue invasion. It can be con-
cluded that such patients should undergo life-long clinical and biochemical follow-ups.

Keywords: Pheochromocytoma, ganglioneuroma, adrenal mass

Cite this article as: Dural AC, Kabuli HA, Unsal MG, Baytekin HF, Akarsu C, Basoglu I, et al. Composite adrenal medullary
tumor: a case report. J Ist Faculty Med 2018; 81(2): 67-70.

Dergiye geldigi tarih/Date received: 13.11.2017 — Dergiye kabul edildigi tarih/Date accepted: 07.02.2018
*Saghk Bilimleri Universitesi T1p Fakiiltesi, Bakirkdy Dr. Sadi Konuk Egitim ve Arastirma Hastanesi, Genel Cerrahi
Klinigi, *** Patoloji Klinigi, ***** Endokrinoloji Klinigi ve ****** Radyoloji Klinigi, Istanbul,

** Adnan Menderes Universitesi T1p Fakiiltesi, Genel Cerrahi Anabilim Dal1, Aydin,

****Istinye Universitesi Tip Fakiiltesi, Genel Cerrahi Anabilim Dali, Istanbul,

#xxkxx¥[stanbul Aydi Universitesi Tip Fakiiltesi, VM Medical Park Florya Hastanesi, Genel Cerrahi Klinigi, Istanbul,
Tiirkiye

(Iletisim kurulacak yazar/Corresponding author: cemdural@hotmail.com)

Istanbul Tip Fakiiltesi Dergisi Cilt / Volume: 81 * Sayt / Number: 2 * Yil/Year: 2018
67


http://orcid.org/0000-0003-3479-725X
http://orcid.org/0000-0002-2374-5975
http://orcid.org/0000-0002-6691-7511
http://orcid.org/0000-0002-7086-4758
http://orcid.org/0000-0003-1650-8805
http://orcid.org/0000-0002-5790-5068
http://orcid.org/0000-0003-3431-0915
http://orcid.org/0000-0002-3791-2471
http://orcid.org/0000-0003-2424-8900
http://orcid.org/0000-0002-8008-2776

Kompozit adrenal tiimor

GIiRiS

Adrenal beze ait igerisinde birden ¢ok hiicre igeren ve
karisik histolojik goriiniim sergileyen mediiller neop-
laziler olduk¢a nadir olup kompozit adrenal mediiller
timor (KAMT) olarak isimlendirilirler (1). Bu kitlele-
rin kompozit yapisi feokromositoma ile gangliondro-
ma veya feokromositoma ile gangliondroblastomadan
olusabilir (2). Bununla beraber feokromositoma kom-
ponentinin ndroblastom ve schwannoma ile, ayrica
adrenal kortikal kanserler ve bazi endokrin sendromlar
ile birlikteligi gosterilmistir (3). Hastalar genel olarak
artmus katekolamin desarjina bagh semptomlar ile bag-
vururlar (4). Klinigimize hipertansiyon, karin agrisi ve
sik idrara ¢gikma sikayetleri ile bagvuran ve tetkiklerinde
saptanan adrenal kitlenin ameliyati sonrast KAMT tes-
hisi konulan hastamiza ait klinik ve histopatolojik bul-
gular1 paylagsmay1 amacladik.

OLGU

Klinigimize bulanti, hipertansiyon, karin agrisi ve sik
idrara ¢ikma sikayeti ile bagvuran hastanin yapilan to-
mografi goriintiilemesinde 50x35mm lobule kontiirlii,
solid-kistik, heterojen yapida sag suprarenal yerle-
simli kitle saptand1. Kitleye yonelik ileri tetkiklerde
kan kortizolii 27.3pg/dL (5-25) ve ACTH diizeyi 50.7
pg/mL (0-46) idi. 24 saatlik idrarda epinefrin diize-
yi 140 pg/giin (4-20), dopamin diizeyi 3279 pg/giin
(190-450) ve metanefrin diizeyi 2254 pg/giin (52-34)
idi. Manyetik rezonans goriintiillemesinde kitlenin bo-
yutlar1 52x33x42mm olup, T2 agirlikli goriintiilerde
hiperintens, T1 agirlikli goriintiilerde ise heterojen
izointens goriiniim sergilemekte idi. Gerekli hazirlik-
lar1 takiben sag laparoskopik adrenalektomi yapilan
hastanin perioperatif dénemde herhangi bir sorunu
olmada.

Cikartilan kitlenin makroskopik incelemesinde ke-
sit ylizeyi gri-beyaz renkli olup, yer yer kanamali ve
milimetrik kistik alanlar igeren solid yap1 mevcuttu.
Diizgiin nodiiler doku kapsiillii olup dis yiiziinde, bir
kenarda ince bir bant seklinde kiremit kirmizisi renk-
te normal adrenal doku bulunmaktaydi. Mikroskopik
incelemede; ince fibrovaskiiler stroma ile ¢evrelenmis
poligonal hiicre kiimeleri ile karakterli (Zellballen
paterni) feokromasitoma ve schwann benzeri hiicre-
lerin olusturdugu stromada yerlesmis bir kismi1 mul-
tintikleer 6zellikte matiir ganglion hiicrelerine benzer
ozellikteki gangliositik komponentleri hemen hemen
esit oranda iceren kompozit adrenal mediiller timor
izlenmekte idi (Sekil 1a). Feokromasitoma olarak

tanimlanan alanda neoplastik hiicreler iri niikleuslu;
santral, eozinofilik, tek ve belirgin niikleolld idi. Bu
alanda tiimor hiicrelerinin sitoplazmalarinda farkli
caplarda eozinofilik globuller ve sari-kahverenkli pig-
ment partikiilleri izlendi (Sekil 1b). Gangliositik kom-
ponent olarak tanimlanan bazilar1 birden ¢ok ekzant-
rik yerlesimli niikleus i¢eren tiimoral alanda stroma
kismen igsi hiicrelerden olugmakta idi. Mitoz adedi 30
BBA’da 1 ye da daha az olup atipik mitoz goriilmedi.
Her iki komponentin i¢ ice girdigi alanlarin yani sira
yine her iki komponentin birlikte adrenal korteks ve
kapsiilii invaze ettigi ve adrenal ¢evresi yag dokuya
infiltre oldugu goriildii (Sekil 1c)
Immunhistokimyasal incelemelerde s-100 ile gangliosi-
tik komponentte stromay1 olusturan schwann hiicreleri,
gangliositik hiicreleri saran satellit hiicreleri ve Zell-
ballen yapilar icerisindeki sustantekiiler hiicre benzeri
dendritik hiicreleri gosterdi (Sekil 1d). Feokromasitoma
hiicreleri kromogranin ve sinaptofizin ile diffiiz olarak
pozitif idi (Sekil 1e). Hastanin PASS Skoru (Pheochro-
mocytoma of the Adrenal gland Scaled Score) 13 olarak
degerlendirildi. Klinik g6zlem altinda olan hasta, semp-
tomsuz ve hastaliksiz olup, 5. takip yilindadir.

TARTISMA

“Kompozit adrenal mediiller tiimér” ortak embriyolojik
kokenden gelen ancak farkli yonlere diferansiye olmus
komponentleri bir arada barindiran adrenal mediiller
neoplazileri tanimlar (1, 2). Ender bir neoplazi olan
KAMT literatiirde 80 vakadan az sayida yayinlanmistir.
Embriyolojik hayatta her ikisi de ndral krestten orijin
alan ve somatik alanlara gé¢ eden kromaffin hiicreler
ve ganglion hiicrelerinin gelisim ve farklilasmasindaki
duraksama yada bozulma kompozit tiimorlerin ortaya
¢ikmastyla sonuglanabilmektedir (3). Gangliondroma,
bizim olgumuzda oldugu gibi literatiirdeki KAMT olgu-
larinin neredeyse %70’inde non-feokromositoma kom-
ponentini olusturmaktadir (5). Hormonal yonden aktif
olan feokromasitoma komponenti tan1 dncesi klinik bul-
gulara ¢arpinti, basagrisi, hipertansiyon gibi sikayetlerle
neden olabilen komponenttir (1, 4). Bu nedenle KAMT
olgular1 feokromositoma 6n tanisi ile ameliyat edilirler
ve ancak histopatolojik incelemede saptanabilirler (5).
Olgumuz da son bir yildir var olan hipertansiyon, bas
agrisi, bulanti, kusma ve sik idrara ¢ikma sikayetleri bu-
lunmakta idi.
Literatiirde = sempatoadrenal  feokromasitomalarda
non-feokromasitoma komponentin izlenme oranlari
%3-8,7 arasinda bildirilmistir (3). Tip literatiiriinde bil-
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Sekil 1. a-e. (a) ince fibrovaskiiler stroma ile ¢evrelenmis poligonal hiicre kiimeleri ile karakterli
(Zellballen paterni) feokromasitoma ve schwann benzeri hiicrelerin olusturdugu stromada yerlesmis bir
kismi multiniikleer 6zellikte matiir ganglion hiicrelerine benzer ozellikteki gangliositik komponentler. (b)
Tiimor hiicrelerinin sitoplazmalarinda farkh ¢caplarda eozinofilik globuller ve sari-kahverenkli pigment
partikiiller. (c) Her iki komponentin birlikte adrenal korteks ve kapsiilii invaze ettigi ve adrenal ¢evresi
yag dokuya infiltrasyonu. (d) Immunhistokimyasal incelemelerde s-100 ile gangliositik komponentte
stromay1 olusturan schwann hiicreleri, gangliositik hiicreleri saran satellit hiicreleri ve Zellballen yapilari
icerisindeki sustantekiiler hiicre benzeri dendritik hiicreler. (¢) Feokromasitoma hiicreleri kromogranin

ve sinaptofizin ile diffiiz olarak pozitif.

dirilmis olan az sayidaki KAMT olgulara ait prognos-
tik beklentilerinin netlestirilmesi igin, genelde tek olgu
sunumlar1 olarak yaymlanan bildirilerin histopatolojik
ve klinik bulgularinin birlikte degerlendirilmesi dnem
tagimaktadir. Adrenal medulla tiimorlerine ait serile-
rin incelenmesinde bildirilen degisik oranda kompo-
zit doku varlig1 bilgisi ile birlikte sayica az rastlanan
KAMT’lerin daha sistemik degerlendirilmesi, feokro-
mositoma olarak rapor edilen adrenal tiimorlerin daha
ayrintilt histopatolojik incelenmesi gerekliligini ortaya
koymaktadir. Bu nedenle kompozit tiimdrler agisindan
siradan feokromasitomalarin daha ayrintili olarak, daha
fazla kesit ile H&E ve siipheli durumlarda ilave immun-
histokimyasal yontemlerle incelenmesi faydali olabilir.
Gerek siradan feokromasitomalar gerekse KAMT ler
icin malignite potansiyeli diisiik olarak bildirilmektedir.
Bildigimiz kadariyla metastazla seyreden 2’si pediatrik
biri eriskin, 3 KAMT olgusu literatiire gegmistir (1, 2).
Bu durum kompozit timdrlerin az da olsa malign dav-
rani§ potansiyeli tasidigini gostermektedir. Olgumuzda
infiltratif gelisim, adrenal korteks i¢inde ilerleyen feo-

kromasitoma ve adrenal bez ¢evresi yag dokuya infiltre
olan gangliositik komponentlerin her ikisinde de izlen-
mektedir, buna karsin cerrahi smirlarinda timor izlen-
memistir.

SONUC

Sonug olarak, nadir olarak goriilen bu klinik antitede
tan1 koydurucu ve dominant taraf genellikle feokromo-
sitoma komponentidir. Ancak, klinik gériiniim kompo-
nentlerin oranima gore farkliliklar gosterebilmektedir
(5). Bununla beraber asemptomatik bile olsalar genel-
likle biyokimyasal olarak hormon aktif yapidadirlar
(6, 7). Bu nedenle bu hastalar mutlaka ameliyat 6n-
cesi donemde endokrinolojik hazirlik siirecinden gegi-
rilmelidir, bu sayede peri-operatif morbitite en diisiik
seviyede kalacaktir. Histopatolojik olarak piir feokro-
mositomaya oranla oldukg¢a nadiren malign 6zellik ta-
sisalar da literatiirde metastaz ve metastaza bagl liim
bildirilmis oldugundan dolay1 malignite potansiyelleri
iyi degerlendirilmeli ve uzun donem yakin takip edil-
melilerdir.
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