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  چكيده
 است که تظاهر متعدد  آدرنال خارجيوني پاراگانگليها بافت اي آدرنال ي مدولايني کرومافيها سلول با منشا نيدکننده کاتکولامي تول بسيار نادرفئوكروموسيتوم تومور :مقدمه

 کاملاًمکن است م. باشد يم   (Patients-year) کودک۱۰۰۰۰۰ در هر ۱ دهند و ميزان بروز آن ي ميها در کودکان رو تومي درصد فئوکروموس۱۰تنها .  دارديو متنوع
  .باشدش از حد يق بي و تعر، تپش قلب، فشار خون بالايجيگ همچون سردرد، يميا با علايعلامت  يب

وابسته به  زوله،يتشخيص فئوكروموسيتوم دوطرفه ا .دارد زين خانوادگيريغ موارد اما ،است خانوادگياغلب  و  نادريا دهيپد‐صوص درکودکانبخ –توم دوطرفهيفئوکروموس
پل ي ه ونيماريب، MEN II Multiple Endocrine Neoplasia-Type II(دو نوع  ن متعددي اندوکرينئوپلاز مثل يهاي فئوكروموسيتوم شامل سندرم يردعلل ارث

 VHL(ندويل Von-Hippel-Lindau،  کينوروفيبروماتوزيس نوعNeurofibromatosis  Type  I (NFI)،  توبروس اسكلروزيس)TS(Tuberous 

Sclerosis راستورج وب و  Sturge Weberاست.  

 ايگونه مشکل  چيهآن  ش ازيپ تابود و  کردهمراجعه پيش از آن سال  کي ق ازيتعر  ويجيگ شامل ضعف،معمول  مشکوک غيرعلائم بودكه با يا ساله۱۲ پسر ماريب : مورديمعرف

 ESR( Erythrocyte( يتيتروسيون اريمانتاسيانگر سرعت سدنش ها شيآزما .داشت زين فشارخون بالا يبدون همراه اي دوره ي سردردهايماريب ريس در . نداشتيماريب

Sedimentation Rate ۱۰۰ يها تيافته متابوليش يرافزاي مقاديساعته حاو ۲۴ادرار .ده شدديس يلوکالي پستمياتساع س درونفروز ويه ،هياسکن کل و يدرسونوگراف .بود 
-MIBG 131-I-Meta-Iodo-Benzylاسکن نشان داد با غده آدرنال  هردو ش جذب حاجب دريافزا با  توپريها تودهاسکن شکم  يت يس . بود نيکاتکولام

Guanidine يزيآم و رنگشناسي   در آسيبتوميفئوکروموس صي دوطرفه تشخيتومآدرنالکپس از  .تاييد شد IHC) Immuno-Histo-Chemistry (د شدييات.  
 دي با،نيبنابرا .مراجعه کنند )معمولآ(رمعمولي غيها ما با علائم و نشانه ماريب ، اما ممکن است هماننددارند معمولتوماها تظاهر يکه اغلب فئوکروموسآن رغم  به: يريگ جهينت

  .رمعمول آن مدنظرداشتيتظاهر غ يداراماران ين بيهمچن  ومعمول هاي تيشکار يساا ي، فشارخون بالا يمارين بي ايلي سابقه فاميتوما را درکودکان دارايفئوکروموس
  

  انکودک /توميئوکروموسف/ افزايش تعريق :ها واژه ديکل

  ٩٢‐٩٨:صفحات ،٨٠ شماره بيستم دوره گيلان، پزشکي علوم دانشگاه مجله ــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــــ
  

مقدمه
ن است ي مترشحه کاتکولامنادر اريبس توم توموريفئوکروموس

ستم سمپاتوآدرنال منشا ي سيني کرومافيها سلول که از
 ،شناخته شد ۱۹۰۵ سال درکه ع يناشا ن توموريا .)۱(رديگ يم

 درصد بوده و ۷/۱ تا ۸/۰ ني بيجراحاثبات شده   بروزيادار
کودکان  رفه درصورت دوط هدرصد آن ب۱۰ تا ۵تنها 
  دريمارين بيا .)نابالغ طرفه در دو درصد ۲۰(شود يم ديده

  کمترييکاي آمرييقايآفر اما در نژاد ،رددا وجود تمام نژادها
 ره سطحيرنگ ت رييتغ  آن،يعلت نامگذار ).۲(ع استيشا

 ن توموريا ).۳(است کرومات بودهيمقابل د در ن توموريمقطع ا
کودکان  ن دريتوموراندوکرن يتر عيشا رغم نادربودن، به

  ). ۴(شود يمحسوب م
  جه، يسرگ و سردرد :شامل ن توموري اي اصليها نشانه علائم و

 تهوع و ش ازحد،يق بيتعر ش فشارخون،يافزا ،يگرگرفتگ
  سردرد،ينيک بالياد کلاسيتر يالبته برخ ).۴(استاستفراغ 

 در تومايص فئوکروموسي تشخي براراق و تپش قلب يتعر
ماران يب درصد ۴۰ تا ۲۰  که تنها دراند کردهف يکودکان تعر

 يصي تشخي بالايژگيت و وياما ازحساس ،شود مي دهدي
  ).۵(است برخوردار

ترين علامت آن در کودکان سردرد است كه همراه با  شايع
تهوع واستفراغ در  .شود يده مدي موارد سوم  دوتعريق در 

، درصد کودکان مبتلا۹۰ تا ۸۰در  ودارد بيماران وجود  ازينيم
 Sustained(فشار خون پايدار  در زمان تشخيص، 

Hypertension (۱۰ کهقابل توجه آن . شود يص داده ميتشخ 
 علائم يدارا ايعلامت  يماران مبتلا بيب درصد ۲۰ تا
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 درصد موارد ۱  حدودن تومور عامليا .تند هسمعمولريغ
  ). ۴(استفشارخون بالادر کودکان 

دچـــار كودكـــان % ٩٠ تــا  ٦٠پرفــشاري خـــون پايـــدار در  
ــار در ،فئوكروموســيتوما گــزارش شــد  در حــالي كــه ايــن آم

ــسالان  ــت% ٥٠بزرگـ ــون  . اسـ ــشاري خـ ــهپرفـ  و اي حملـ
ــشاري    ــشينه پرف ــرخلاف پي ــشارخون وضــعيتي ب ــشرفت ف پي

ــدار ــيخــون پاي ــد ســرنخ  م ــشخيص   توانن ــي در ت ــاي مهم ه
فئوكروموســيتوما باشــد هرچنــد كــه وجــود پرفــشاري خــون 

ــست  ــاري ني ــا ١٠ و اجب ــد٣٠ ت ــمبتلا  درص ــشارخون ي ان ف
  ).٤( دارنديعيطب

 ۹۰شود زيرا   درصد اطلاق مي۹۰ تومور ،به فئوكروموسيتوما
درصد  ۹۰ م،يخ خوش درصد ۹۰ درصد در غده آدرنال،

البته اين . ندهستيك طرفه  درصد ۹۰و )كاسپورادي( ريگ تک
 درصد ۷۰ که يا گونه  ه متفاوت است بيکودکان کم در آمار

به آدرنال و ارتباط آن با  درصد محدود ۷۰موارد يك طرفه و
افت ير کمتر يگ موارد تک  بيشتربوده وخانوادگي يها سندرم

  ).۶(شوند يم
و در  خانوادگي يتوماهاي در پنج ژن مسئول فئوکروموسجهش
ن يا  ازيبرخ .شود يافت مي زي نگير تک موارد درصد۲۵ حدود
 RET (Rearranged پروتوانکوژن جهش :عبارتنداز ها جهش

During  Transfection)  که موجب بروزMEN۲پي ت، 
 درصد۴۶بروز  با (VHL  موجب سندرمVHL ژن يها جهش

 يماران داراي خانواده بياعضا  دوطرفه دريتومايفئوکروموس
 NF(کيپ يبروماتوزتيژن نوروف) ن دوسندرميا I( بروز  با

  موارد  درصد ۵توما در يفئوکروموس
 Dرواحد ي کدکننده زيها شناخته شده شامل ژن دي جديها ژن
) SDHB و SDHC وSDHD(دروژناز ينات دهي سوکسB وCو

 ي بالابروز  وخانوادگي يتومايفئوکروموس هستند که با
 همچون يدي جديها  ژنالبته ).۷و۵(ند همراهيميبدخ

SDHAF2 )دروژنازينات دهيکننده سوکس تيتثب(، 
PHD2)و ،)لازيدروکسيل هيکدکننده پرولKIF1Bbeta 

  ).۸(دهستن يدست بررس ز درين) القاکننده آپوپتوز(
سنجش  ،يني بالشک پس از يمارين بي ايصيتشخگام ن ياول

ه جمل از( پلاسما ها در ادرار و ني کاتکولاميها تيمتابول
 که هر )۴(است) پلاسما و(ادرار  در) نين و نورمتانفريمتانفر

برخي  در. ددار هايي  و حسنها بيها ع ن روشيکدام از ا
 باسطح ينيشدت علائم بال و توموراندازه مطالعات 

هايي  آزمايشالبته . )۹(است شتهم دايها ارتباط مستق نيکاتکولام
 دي وريريگ ا نمونهي گلوکاگون  بايکي تحرآزمونهمچون 
که ارزش  دارند وجود زي نها نيکاتکولام نظر آدرنال از

مراحل  در ).۱۱و۱۰(ددار يعوارض جانب  وي ناکافيصيتشخ
نه يصورت زم  در خصوصاًها شيج آزماي براساس نتايبعد
 يريگ ميو تصم قيص دقي تشخي، برايليسابقه فام اي يارث

 اسکن شکم، يت ي، سيدرباره نحوه درمان، سونوگراف
تا  ۹۰ تيحساس با) (MRI(يسي رزونانس مغناطيربرداريتصو
 گاه در. استننده ک ار کمکيلازم و بس )۱۲( )درصد۱۰۰

درصد ۱۰۰تا۹۵ يژگيباو( MIBG يگراف ينتياز سيصورت ن
 يص تومورهاي تشخيبخصوص برا )ت قابل قبوليوحساس

ر يتوما ازسايافتراق فئوکروموس متر خارج آدرنال، يسانت۱ ريز
 يها ومي پاراگانگلي، بررس)MRI ضعف  نقطه(يت شکمعايضا

ل يدل هب(متاستاز  ويمي فوکال، کشف شواهد بدخيمولت متعدد
 ت ويحساس ص بايد تشخييتا و )MIBG)(۱۳شتريجذب ب

 يها روش ريسا). ۱۵و۱۴(رديگ يم نظر قرار  بالا مديژگيو
 ارسال يد و توموگرافي شامل اسکن اکترئوتايصيتشخ
-FDG-PET (Fluoro( گلوکز يلوئورودزوکسترون با فيپوز

Deoxy-Glucose-Positron-Emission-Tomography است .
 شده دي تاکFDG-PET روشي برترر بيمطالعات اگرچه در

  MIBGاسکن  و MRI  ازيبيترک، موارد اکثر در اما )۱۶(
  ).۱۷و۱۵(هستند يماريص بي تشخدر ماراهنماي 

ه ياولت يشکا  بايا ماهه ۷ سال و ۱۲ پسر ماريب:  بيماريمعرف
و احساس ) شترشبانهيب( قي، تعري ضعف وخستگجه،يسرگ

 ماه قبل از ۲  ازيعلائم و .بودسال قبل  کي از يگرگرفتگ
انگار خون "داشت ي اظهار مکه يطور هب بود ه شدديمراجعه تشد

 يسردردها  دچاريرا گاهيمار اخي ب".جوشد ي مشيها در رگ
سال قبل ۱کودک تا . شد ي متالي پيه اکسيدر ناحاي  دوره

 مناسب ياشتها و خواب و . نداشتي خاصيماريگونه ب چيه
 يپر ادرار اي يپرنوش  ازيحال شرح ونداشت کاهش وزن  بود،

گونه  چير هيسال اخ کي ي پزشکهمراجع  در.داد يهم نم
بدست  ي وهنيمعا  دريگريا مشکل ديفشارخون بالا 

  . بود نيامده
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  و  از تپش قلب، دردشکم، تهوعيگريت ديگونه شکا چيه
 ينه، تنگي، دردقفسه سياري تشنج، کاهش هوشهاستفراغ، حمل

، فشار خون بالاعلائم مرتبط با ر يسا وييناينفس، مشکل ب
، اسهال، يپوستبثورات ، يتگبرافروخ اتساع شکم، ،يزرد

 .كرد ينم  را ذکر  ي مشکلات گوارشديگر ايبوست ي
 ‐ي، گوارشيوي ر‐ي، قلبهيشکل کل از ميا  سابقه،نيهمچن

 .وجود نداشت  يهماتولوژ اي ي، چشمي رفتار‐ي، عصبيکبد
مشکل  ،ي ارثيها يماريب فشارخون بالا، ،يليسابقه فام در

   .نداشت وجود مرتبط يها يماريب ريسا بدخيمي يا ،ينورولوژ
 مار،يشتر مشکل بي بي بررسيبرا ،ي بستريدر ابتدا 

 قابل توجه درهاي  يافتهواست شد که ه درخي اولهاي شيآزما
=CRPآنها 

 

  .  بود ESR=100 و +2
  يسونوگراف در .گزارش شدطبيعي  ساده شکم يگرافراديو

س دوطرفه يلوکاليپ ستم يساتساع  ،ي ادراريمجار ها و هيکل
 وميه باتکنسيدر اسکن کل ).۲ تا ۱ ديدرونفروزگريه( ه شدديد
 DTPA (Diethyleneا ي ۹۹ triamine  pentaacetic 

acid) ه يکل دو هر اما هامتسع بودند هيس کليلوکاليستم پيس زين
ساعته ۲۴ ادراردر  . داشتنديه خوبيتخل و وژن، کارکرديپرف
  ).۱جدول(وجود داشت يني کاتکولاميها تيمتابول ش دريافزا

  
  در زمان تشخيص  ساعته ۲۴ادرار  ج ينتا :۱جدول

 يعيرمرجع طبيمقاد واحد جهينت تست 

VMAادرار   
ل يليوان(
  )ديک اسيمندل

        
٣/٢٢ 

 ٢٤گرم در  يليم
 ساعت

٥/٠ – ٢ 

 ٢٤ در گرمکرويم ٦٢ ن ادراريمتانفر
 ساعت

 ٣٥٠کمتراز

ن ينورمتانفر 
 ادرار

 ٢٤ در کروگرميم ٤٧٥٢
  ساعت

 ٦٠٠کمتراز

      ساعت٢٤ در ي سيس١٠٠٠:حجم ادرار

  
ب ماده جذ ديتشد ، توده جامد باياسکن شکم يت يدر س

آدرنال  در متر يسانت ۶ حدود قطر هب )Enhanced( حاجب
رسوب  بدون در مرکز آن يستيکراست با نکروز و حالت 

 ۳  به قطر حدوديتر  توده مشابه کوچک،ني همچن،ميکلس

 .شد يده مي دزهمرکز نکروبدون آدرنال چپ  متر در يسانت
گونه نکته  چيه .وجود نداشتت يآس ايپلور تجمع مايع 

 يو مجار در کبد يعيرطبي غيا بزرگي شامل توده يعيرطبيغ
  ، يــ شکمي لنفاوهاي هغد ا،ه هي، پانکراس، طحال، کليصفراو

  . )۱ريتصو(گزارش نشد مثانه و احشا لگن 

  
 توده ‐)کان پهنيپ(توده آدرنال راست: ي اسکن شکمي تيس:۱ر يتصو

  کيکان باريپ(آدرنال چپ
  

 قوي به شک با با تشخيص توده دوطرفه آدرنال
 رد احتمال متاستاز دوطرفه، برايفئوکروموسيتوم و 

 که شدانجام ) متايدوبنزيل گوانيدين ( MIBGگرافي سينتي
ها بخصوص سمت راست،  ناحيه آدرنال برداشت دوطرفه در

  ).۲تصوير( آدرنال بودهاي هغد مويد وجود توده دوطرفه در

  
-131وطرفه انگر جذب دي نماMIBG ي گرافينتيس :۲ريتصو

MIBG استدرهردو غده آدرنال خصوصا درسمت راست.  

  
 دوطرفه تومورها ن برداشتيراح جموردص يتشخاين  با ماريب

  وشناسي  آسيب يبررس براي ها نمونه وگرفت  قرار
در  . شدفرستادهشگاه يبه آزما )IHC( يميستوشيمونوهيا
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به ابعاد   ويکرو،توده سمت راست کپسولدار ،يماکروسکوپ
 ينواح کنواخت بايريمتر و سطح مقطع زرد غ ي سانت۵/۴×۶×۶

 توده سمت چپ کپسولدار و.  گرم بود۱۰۰ و وزن زهنکرو
  سطح مقطع زرد  ،متر يسانت ۸/۱×۲×۸/۲ ل به ابعادــ شکيضيب
  .گرم بود۱۰و وزن  زه نکروينواح باکنواخت يريغ

 يها سلول  بازيبافت نئوپلا انگري نمايکروسکوپيمقاطع م
ي  آلوئوليالگو واسط با  حديوجه چند ل گرانولرينوفيائوز
 هاي بخش .داشت Zellballen ي نما قسمت يبعض که در بود
راست آدرنال  بخصوص دريزيخونر و نکروز  ازيميحج

ز ي نيا هستهسم يمورف يپل  ويپرکرومازيه .مشهود بود
 يا  قهوهي چربيناطق حاوم و شد ميده ي ديصورت موضع هب

  . )۳ريتصو(وجود داشتده اطراف تو در

 
  ه شده از آدرنال راستيمقطع ته در Zellballen ينما :٣ريتصو

  
 توما،يفئوکروموس باشناسي  آسيب يتوجه به انطباق نما با

 با )IHC(يميستوشيمونوهي ايه به بررسيتوصشناس  آسيب
نفع  هز بيج آنها ني، که نتا)۲جدول (دکر خاص نشانگرهاي

  . توما بوديص فئوکروموسيتشخ
  

  هاي آدرنال توده ايمونوهيستوشيمي هاينشانگر :٢جدول
 نتيجه تست

 ي تومورالها  سلولقويا مثبت در کروم گرانين

   توموراليها سلول مثبت درايقو سيناپتوفيزين

   توموراليها سلول مثبت درايقو  )NSE(نورون يانولازاختصاص

 ي تومورالها سلولمختصرا مثبت در ويمنتين

ي داربستي ها سلولمثبت در S100روتئين پ
)Sustentacular(  

 ي تومورالها سلولمنفي در  )CK(سيتوکراتين

  ها سلول درصد۱مثبت درکمتراز  Ki67پروتئين 

 هاي شينظر علائم، آزما از ماريب ،يجراح  پس ازيها هفته در
  ادراريني کاتکولاميها تيمتابول  ويهماتولوژ ،يتيالکترول

واضح  بهبود  نشانگريکه همگ ،شدک ينزد و رر مکيريگ يپ
 و CRP و ESRکاهش واضح  ،ها تياعلائم وشک

  .ادرار بود در يني کاتکولاميها تيمتابول
  

 ماه پس از عمل جراحي۱ پيگيري هاي نتايج آزمايش :۳جدول

  

  يريگ جهيبحث و نت
در زمان توما يمبتلا به فئوکروموسان ن سن کودکيانگيم

 ۱ به ۲ مذکر به مونث ي سال و نسبت ابتلا۱۱ ص،يتشخ
ش يه به افزاي ثانويمارين بيشتر تظاهر ايب  ).٦ و۱۸‐۲۳(است 

ز تومور و شدت ي سا،نيهمچن ).۴( خون استيها نيکاتکولام
ين ا). ۹(ستها نيمزان کاتکولاي آن وابسته به مينيعلائم بال

 مرتبط با يها نشانه  ن بااش از بالغي کودکان ببيماري در 
 در زيدار نيفشارخون پاکند و  يم ش فشارخون تظاهريافزا

  توما در يفئوکروموس). ۴(شود يده مدين ابالغ ش ازيکودکان ب
د پس از يبا شود و يافت ميفشارخون دچار کودکان  درصد ۱

البته ). ۲۳‐۲۵(رديتر مورد توجه قرار گ عيرد علل شا
ون يپرتانسيه ،يا ون حملهيپرتانسيک، هيون ارتوستاتيپوتانسيه
  درين فشارخون، همگيرکاديتم سيردار و معکوس شدن يپا

تپش قلب، ). ۲۶و۴(اند  گزارش شدهيمارين بيان ايجر
ج شناخته ي از نتايدگيش از حد و رنگ پريق بيسردرد، تعر

د شک به وجود ي و با  بودهين اضافيشده کاتکولام
اد، يق زي مانند تعريعلائم). ۴(زنديتوما را برانگيفئوکروموس

 يتار  ويپسيد ي و پلياور يستفراغ، کاهش وزن، پلتهوع وا
 ).۴(استن ابالغ تر از عيدر کودکان شا )Blurred Vision( ديد

ن تومور يه ايز تظاهراولي ني اضطراب و علائم رفتار،نيهمچن
بوست، يتظاهر شامل  ريسا .استماران ي بيبرخ در

 مقاديرمرجع واحد نتيجه آزمون

  وانيليل مندليک 
  )VMA(اسيدادرار

 ٥/٠ – ٢ ساعت٢٤گرم در  ميلي ١٠

 ٣٥٠کمتراز  اعتس٢٤در ميکروگرم ٤/٨٥ متانفرين ادرار

 ٢٤ميکروگرم در ٢٤٤ نورمتانفرين ادرار
 ساعت

 ٦٠٠کمتر از 

  ساعت٢٤ سي سي در ٢١٣٠: حجم ادرار 
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اختلال  ،)Tinnitus(، تب، وزوز گوشيگرگرفتگ
 ،)Dizziness(يجي، گتنگي نفس، لرزش ،)Dysarthria(تکلم

 ).٢٧(است يتشنجهاي  هحمل و )Exhaustion( يخستگ
به  ۰۲/۰(ار نادراست يم درکودکان بسي بدخيتومايفئوکروموس

موضعي علائم  تواند يم و )۲۸) (ون کودکيليم۱ هر يازا
، يميوشيدرک ب د،ي جديکردهايرو ).۴(جاد کنديا

 ي قبليراهبردها ،يربرداريتصو ک ويژنت ،يولوژيزيپاتوف
کودکان نسبت به  در .اند کردهن تومور را دگرگون ي ايصيتشخ
 ، خارج آدرنال،خانوادگي اکثراً توماهايفئوکروموس ن،ابالغ

  ).۴( هستنديدوطرفه وچندکانون
 هم، از صورت جدا هها ب ني متانفريادرارميزان  يريگ اندازه

ت ي اول باحساس خطيميوشي بيصي تشخيها آزمايشعنوان  هب
علت ، که به شدانجام  مار ماي قابل قبول، در بيژگيو و

 MIBG يگراف ينتياسکن شکم و سپس س يت يس بالابودن آنها،
 براي ماريب ص،يتشخ ج منطبق بايل نتايدل هکه ب ،صورت گرفت

 نمونه جهت  ارجاع ويجراح) برداشت( ونيزياکس
و منجر به   ارساليميستوشيمونوهي اهمطالع وشناسي  آسيب

  . دشص ي تشخيينها دييتا
 اما نبود مقدورمار ين بيا درک ي ژنتياه آزمايش به يدسترس

 يها علائم سندرم اي يمارين بيا  ازيليچگونه سابقه فاميه
  . افت نشدي يا خانواده وي ماريب آن در مرتبط باخانوادگي 

 گاه فشارخون بالا چي، هي و درمانيصي مراحل تشخيدر تمام
، يپسيد ي، پلياور ي همچون پليعلائم و مارثبت نشديب از

، تهوع ييناي، مشکلات بي عصبيتشنج، علائم رفتار اي ترمور
 نفس، تپش قلب، يبوست، تنگيا ياستفراغ، اسهال  و

  .دش نديده ي و علائم پوستيگرگرفتگ
که  بودنکته ن يان ايمار، بين بي ايمعرف هدف از

م ئموارد نادر با علا درند توا يمکودکان  درتوما يفئوکروموس
 ي وبدون علائميجيا گي ي ضعف وخستگ همچونمعمولريغ

 وعلائم گرگرفتگي، يات گوارشيشکا ،فشارخون بالا مانند
  .کندگر بروز يمعمول د

د ير حتما بايماران زين تومور اگرچه نادر است اما در بيا
  :اد لازم را انجام ديها يفکر آن بود و بررس هب

و ) سيافورزيد ( تعريق بيش از حد،يا رد دورهاد سرديتر. ۱
  ا بدون فشارخون بالاي با يکارد يتاک
   MEN IIا ي VHL توما،ي فئوکروموسيليسابقه فام .٢
 MEN منطبق بريني باليلگوا .٣ II،VHL  ا سندرم ي

  تومايفئوکروموس ‐ومايپاراگانگل
شده رده ژرم سل در ژن مسبب   شناختهجهش. ٤

   ...)وRET،VHLشامل(يا خانواده ويمار ي بتوما دريفئوکروموس
  تومور نامشخص آدرنال. ٥
ف به يه و با پاسخ ضعيرقابل توجي غيفشارخون بالا .٦

   استاندارديها درمان
 يهوشي واضح در پاسخ به بيکارد يفشارخون بالا و تاک. ٧

 در ه شناخته شده مسبب حمليا داروي، ي، جراحيعموم
  )۲۹و۱(اتومي فئوکروموسدچارماران يب

ا يک ي علائم کلاسي است توجه خاص به کودکان دارايهيبد
 يها يربرداري و تصويميوشي، بينيبال يابي، ارزيماريب معمول

 علائم منطبق بر اي يلي سابقه فاميماران دارايب ژه دري بولازم
 يانيتواند کمک شا يم مرتبط، خانوادگي يکي ژنتيها سندرم

ص ي تشخيخانواده برا راد افيغربالگر درمان و ص،يدر تشخ
  .توما باشدي فئوکروموسکي و اسپورادخانوادگيموارد 

 يهاد دکتر يآقاجناب استاد ارجمند  از: قدردانيتشکر و 
 ي دانشگاه علوم پزشکيار پاتولوژي زاده فلاح استاديحاج

 يشان، آقايغ ايدر ي بيها ييها و راهنما لان بابت کمکيگ
 يرمحمديکان و سرکارخانم شکودمحترم  اريجو دست دکترخالق

 را  سپاس و تشکر  ق کماليتحق  نيشان در ايا  يل همکاريدل هب
  .دارم 
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Abstract 

Introduction:  Pheochromocytoma  is  a  rare  cathecolamine-producing  tumor  that  arises  from  chromaffin  cells  of  the 

adrenal  medulla  or  extra-

 

adrenal  paraganglionic  tissues,  and  has  different  and  variant  presentations.  Only  10%  of 

ph

 

eochromocytomas occur in children with an incidence of approximately 1 case per 100,000 patient-years. It may be 

completely asymptomatic, or present with symptoms and signs such as headache, dizziness, palpitation, diaphoresis or 

hyperhydrosis, and hypertension. Bilateral pheochromocytoma - specially in children-is  very rare and almost familial, 

but  it  has  few  sporadic  cases.  The  diagnosis  of  isolated  bilateral  pheochromocytoma  depends  on  ruling    out    of 

 

congenital etiologies such as type 2 Multiple Endocr

 

ine Neoplasia (MENII), Von Hippel Lindau disease (VHL), type 1 

Neurofibromatosis (NF I), Tuberous Sclerosis (TS), and Sturge Weber.  

Case Report:

 

  The  patient  was  a  12  year  old  boy  who  was  referred  with  unusual  suspicious  symptoms  of 

pheochromocytoma (weakness, dizziness, and hyperhydrosis) since  the  last year. During  the disease, he had episodic 

headaches without hypertension. He had not any problem or disease until one year before. Hematologic exam revealed 

an  elevated Erythrocyte Sedimentation Rate.  In  renal  sonography  and  scan, we  had hydonephrosis  and pyelocaliceal 

 

dilatation.The collected 24hour urine contained elevated  load of cathecolamine methabolites. Abdominal CT showed 

solid enhanced tumors in both adrenals, confirmed by MIBG scan. The patient was treated with bilateral adrenalectomy 

and diagnosis was confirmed by pathology and IHC staining. 

Conclusion: Although most pheochromocytomas have typical presentations, they may present with unusual symptoms 

and  signs  like  the  present  case.  So  we  should  consider  pheochromocytoma  in  patients  with  familial  history  of  the 

disease, patients with typical symptoms or hypertension, and also patients with unusual presentations.  
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