
Adrenokortikal karsinom (AK), nadir görülen 
bir endokrin tümördür. Dünyada insidansı yılda 
milyonda 0.5-2 civarındadır. Beş yaş öncesi ve 
40-50’li yaşlarda pik yapmaktadır.[1,2] Çocuklarda 
nadir görülen bu karsinom, %90 olguda hormonal 
düzensizlikle örneğin kıllanma ve aşırı androjen 
salınımıyla kendini gösterir.[1,2] Kür şansı tam re-
zeke edilebilen tümörlerde mevcutken, çoğu has-
tada tanı sırasında metastazlar tespit edilmektedir.
[3] Etkin bir kemoterapi halen tespit edilememiştir.
[1-3] Bu yazıda akciğer metastazlı bir AK hastasında 
kullanılan çeşitli tedaviler irdelendi. 

OLGU SUNUMU

Altı yaşında bir kız hasta vücudunda kıllanma 
yakınması nedeniyle pediatrik endokrinoloji polik-
liniğine başvurdu. Hastanın üç aylık izlemi sırasın-
da yapılan görüntülemede sol böbreküstü bezinde 
kitle ayrıca her iki akciğer sahasında metastatik 
nodüller saptandı. Böbreküstü bezindeki tümör 
tam çıkarılmasına rağmen, çıkarım esnasında tü-
mör rüptürü ve batına saçılma bildirildi. Patoloji 
sonucu AK olarak neticelenen materyalde TP53 
mutasyonu tespit edilmedi. Hastaya tümör konseyi 
kararınca, mitotan tedavisine ek olarak karboplatin 
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hood. It is curable when it is resected totally. However, medi-
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therapy modalities in addition to mitotane therapy, which 
were administered to a child with progressive and metastatic 
adrenocortical tumor. The patient has been under follow-up 
with progressive disease for 17 months.
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Adrenokortikal karsinom (AK), nadir görülen bir endokrin 
tümördür. Kür şansı tam rezeke edilebilen tümörlerde mev-
cutken, metastazlı olgularda halen etkin bir kemoterapi tespit 
edilememiştir. Bu olguda akciğerde metastazı olan adrenokor-
tikal kanserli bir hastada mitotan tedavisi yanında tekrarlayan 
ve ilerleyici hastalık nedeniyle kullanılan çeşitli kemoterapi 
seçenekleri irdelenmiştir. Hasta tanıdan itibaren 17 aydır halen 
hastalıklı takip edilmektedir.
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(C) 300 mg/m2 x 2 gün ve etoposid (E) 100 mg/
m2 x 5 gün içeren tedavi 21 gün arayla başlandı. 
Üç kür sonrası akciğerdeki nodülleri sayı ve boyut 
olarak artan hastanın önceki kemoterapi rejimine 
ifosfamid (I) 1.800 mg/m2/gün x 5 gün eklenerek 
(ICE tedavisi) 5 kür uygulandı. Pulmoner nodülle-
rin sayı ve boyut olarak minimal küçülmüş olduğu 
tespit edildi. Tedaviye bağlı ağır hematolojik, re-
nal ve gastrointestinal sistem yan etkiler gözlen-
di. Ancak cerrahi olarak çıkarılan böbreküstü bezi 
loju medialinde 26x16x19 mm boyutlarında yeni 
bir lezyon saptandı. Batındaki kitlenin ameliyatla 
çıkarılması düşünüldü. Akciğerdeki metastazların 
bir kısmı çıkarılabilse de, bilateral çok sayıda olan 
metaztazların (>30) tam çıkarılamayacağı düşünü-
lerek cerrahi girişim yapılmadı. Hastaya kurtarma 
tedavisi olarak intravenöz gemsitabin 800 mg/m2, 
1. ve 8. günlerde her 21 günde bir ve oral kapesi-
tabin 1500 mg/gün ayaktan kemoterapi ünitesinde 
başlandı. Kapesitabin tedavisinin bir yan etkisi ola-
rak görülen el ayak sendromunu (EAS) önlemeye 
yönelik hastanın el ve ayaklarına kına uygulandı. 
İki kür sonrası hasta stabil hastalıkla ve hayat kali-
tesi iyi olarak tedaviye devam etmesine rağmen iki 
kür sonra çekilen görüntülemelerde dalakta yeni 
bir kitle olduğu ve akciğerdeki nodüllerin sayı ve 
boyutunda artış saptandığından hastaya dördüncü 
seçenek kemoterapi olarak paklitaksel 60 mg/m2/
hafta, oral sorafenib 2x400 mg/gün ve oral etopo-
sid 50 mg/m2/gün tedavisi başlandı. Hasta 2 aydır 
ayaktan tedavi ünitesinde bu tedaviyi almakta olup 
tanıdan itibaren 17 aydır hastalıklı takip edilmek-
tedir.

TARTIŞMA 

Adrenokortikal tümörler adenomlar ve karsi-
nomlar olmak üzere ikiye ayrılırlar. Her iki grup da 
hormonal olarak aktif veya pasif olabilir. Adenom-
lar genellikle iyi huylu, karsinomlar ise kötü huylu 
olarak kabul edilirler. Olgumuzda tanı sırasında 
evrelendirme amacıyla çekilen görüntülemelerde, 
kitlenin büyük olması ile beraber bilateral akciğer 
metastazının tespit edilmesi bu kitlenin kötü huylu 
bir tümör olabileceğine işaret etmiştir. Klinik kit-
lenin fonksiyonel olup olmamasına bağlıdır. Çoğu 
tümörler sekretuvardır; hastalar tipik olarak viri-
lizasyon ya da Cushing sendromu gibi endokrin 

semptomlar ile başvururlar.[4] AK’lu çocuklarda 
virilizasyon hastaların %84.2’sinde rastlanan en 
sık klinik bulgudur.[1] Adrenal tümörlerde klinik, 
tümörün salgıladığı hormona bağlı gelişmekte-
dir. Kortizol salgılayan kitlede obezite, hipertan-
siyon, Cushing sendromu; androjen salgılayanda 
virilizasyon bulguları; aldosteron salınımına bağlı 
hipertansiyon, kas güçsüzlüğü ve hipokalemi; öst-
rojen salgılayan tümörlerde ise erken puberte ve ji-
nekomasti görülebilmektedir. Feminizan tümörler 
nadirdir. Bizim olgumuzda da sürrenal androjen 
salınımına bağlı virilizasyon bulguları mevcuttu. 
AK, çocuklarda çok nadir görülen bir malignitedir. 
İlk defa 1968 yılında Miller, bu tümörün genetik 
geçişli olabileceğini iddia etmiştir.[5] Daha sonra Li 
ve Fraumeni, ailesinde en az üç kanser hastası bu-
lunan 24 aileyi incelemiş ve yumuşak doku sarko-
mu, meme kanseri, beyin tümörü ve adrenokortikal 
karsinomunun bu ailelerin çocuk ve genç erişkin-
lerinde görülen kanserlerin %80’ini oluşturduğunu 
tespit etmişler,[6] daha sonra yapılan genetik çalış-
malar sonucunda ise TP53 mutasyonu taşıyan aile 
bireylerinin kansere yakalandıkları tespit edilmiş-
tir. Olgumuzun ailesinde kanser varlığı araştırılmış 
anne ve babada ve diğer yakın akrabalarda tümör 
tespit edilmemiştir. Cerrahi sırasında alınan mater-
yalde TP53 mutasyonu görülmemiştir.[7,8] 

AK, genellikle tanı sırasında uzak metastaz (en 
sık akciğer) yapmış olduğundan beş yıllık sağ ka-
lım oranı %23-60 bildirilen nadir bir tümördür.[1,2] 
Prognozu belirleyen kriter evre olmakla beraber; 
evre III (lokal lenf nodlarının tutulu olması) veya 
evre IV hastalık bulunmasına ilave olarak hastanın 
tanı yaşının ileri olması ve kortizol hipersekresyo-
nunun varlığı da kötü prognoz işaretidir.[9] AK, ke-
moterapiye duyarlı bir malignite değildir. Ancak, 
cerrahi şansı olmayan olgularda veya tam çıkarı-
lamayan olgularda kullanılmaktadır.[3] Halen çok 
etkin bir kemoterapötik ajan veya kemoterapi reji-
mi tespit edilemediğinden kemoterapi seçenekleri 
merkezden merkeze değişmektedir. AK’de endok-
rin bozukluklar ve elektrolit düzensizlikleri çok 
sık görülmektedir. Bu nedenle ilk seçenek mitotan 
tedavisidir. Steroid üreten hücrelerin mitokondri-
sinde 11-ß-hidroksilasyonunu engelleyerek korti-
zol sentezini azaltmakta ve tümörün küçülmesini 
sağlamaktadır.[10] Fassnacht ve ark.[11] mitotan ve-

Türk Onkoloji Dergisi

134



AK, nadir bir hastalık olduğundan multisentrik 
çalışmalarla elde edilecek tedavi kombinasyon-
ları ve/veya deneysel tedavi sonuçlarına ihtiyaç 
vardır. Halen etkili bir kemoterapi şeması yoktur. 
Li-Fraumeni ailelerinde çok fazla görüldüğün-
den TP53 mutasyonu mutlaka araştırılmalıdır. 
Brezilya’dan çok fazla AK çocuk olgusunun or-
taya konmasıyla 1990’da Uluslararası Pediatrik 
Adrenokortikal Tümör Kayıt (IPACTR) grubu ku-
rulmuş, 2011 yılına kadar 254 AK olgusu bu kayıt 
sisteminde incelenmiştir. Hastamız da bu sisteme 
kayıtlıdır. 
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