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Paraganglioma, sempatik veya parasempatik sinir sistemi ile iligkili néroendokrin hiicrelerden kaynaklanan tiimorlere verilen genel isimdir. Siirrenal
medullasindan kaynaklanirlarsa feokromositoma adim alirlar, Siirrenal digi paragangliomalar ise insidansi %0,01-0,1 arasinda degisen oldukca nadir
goriilen tiimorlerdir. Bu ¢aligmada retroperitonda periaortik yerlegimli 13cm ¢apinda paraganlioma tesbit edilen 37 yagindaki erkek hastanin tanisi,
tedavisi ve prognozu literatiir eslifinde tarigilmiguir.

Anahtar kelimeler: Paraganglioma, ekstraadrenal, retroperiton

A PARAGANGLIOMA CASE

Paraganlioma is a generic name of tumors arising from neuroendocrine cells, related with both the sympatethic and parasympatethic nervous systems
They will named as pheochromocytomas if they arise from the adrenal medulla. Extraadrenal paragangliomas are very rare (0,01-0,1%). In this
paper, the diagnosis, treatment and prognosis of a 37 year old male patient with a paraganglioma of |13cm located in his periaortic retroperitoneum,

has been discussed regarding the relevant literature.
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Paraganglioma, sempatik veya parasempatik sinir sistemi
ile iligkili néroendokrin hiicrelerden kaynaklanan tiimorlere
verilen genel isimdir. Siirrenal medullasindan
kaynaklanirlarsa feokromositoma adim alirlar'. Gegmiste
glomus timérii, kemodektoma, nonkromafin
paraganglioma, glomerositoma, karotid cisim tiimorii,
timpanik cisim tiimorii ve reseptoma gibi bir¢ok isim
verilmig olan paragangliomalar ilk kez 1908 yilinda
Marsilya’da Alezais ve Peyron tarafindan tarif edilmistir.
Genellikle sol aortik bifurkasyonda oldugu gibi nadir
olarak néral hiicrelerin gog ettigi yol iizerinde bulunurlar™.
Klinik belirtiler artmig katekolamin salinimina baghdir.
En sik belirtiler hipertansiyon, bagagnisi, terleme ve garpinti
olup nonspesifiktir. Hipertansiyon siirekli veya paroksismal
olabilir. Bu tiimérlerin tedavisindeki esas asama cerrahi
eksizyondur. En 6nemli sorun ameliyat sirasinda
geligebilecek hipertansiyon atagidir. Hastalarin preoperatif
hazirlanmasinda alfa ve/veya beta adrenerjik blokerler
kullanilabilir.

Olgumuz biiyiik ve malign bir tiimor olmasina ragmen
metastaz yapmamig ender goriilen bir vaka olmasi nedeni
ile yaymlanmasi uygun bulunmustur.

OoLGU

Karin agris1 ve karinda siglik sikayetleri ile cerrahi
poliklinigine miiracaat eden 37 yasindaki erkek hastada,
bu sikayetlerinin yaklagik 6 ay once basgladi@, giderek
arttif1, bu siire zarfinda yaklasik 6 kg zayifladigi, bunlarin
haricinde hipertansiyon da dahil olmak iizere bagka bir
sikayetinin olmadig: 6grenildi. Fizik muayenede, sol
paraumblikal bolgede yaklagik 10 cm’lik kitle saptandi.
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Ultrasonografik incelemede, sol paraumblikal bolgede,
pelvise de uzanan 13 cm ¢apinda, keskin konturlu, i¢inde
kistik alanlar igeren, retroperitoneal yerlesimli hipoekoik
lezyon saptandi. Tiim batin tomografisinde, umblikus
hizasinda, sol kadranda hafif lobulasyon gosteren, keskin
simirh, kapsiillii, solid ve kistik alanlar iceren kitle tespit
edildi (Sekil 1). Hastanin fizik muayene ve laboratuvar
tetkiklerinde bagka bir patolojik bulguya rastlanmadi.

Sekil 1. Olgunun BT gériiniimii

intraabdominal kitle on tamsi ile eksploratif laparotomiye
alinan hastanin operasyonu sirasinda kitlenin aortun
solundan baglayip iliak arterler bifurkasyonuna kadar
inen, aorta fikse olmayan, tiim retroperitonu doldurup
periton igine uzanmis 10x10 cm oldugu tesbit edildi.
Kitleye miidahale aninda hastada tansiyon yiiksekligi,
ventrikiiler ekstrasistoller, ST yiikselmesi tespit edildi.
Kardiotonik preparatlar, beta blokerler uygulanarak
stabilizasyon saglandi. Kitlenin eksizyonu sirasinda
hipotansif atak gelistigi gozlendi. Plasma genisleticilerle
stabilizasyon saglandi. Operasyon komplikasyonsuz olarak
sonlandinld.



Postoperatif herhangi bir komplikasyon gelismeyen hasta
7.giin cerrahi gifa tablosunda Onkoloji Klinigi'ne sevk ile
taburcu edildi. Onkoloji Klinigi’'nde hastaya anteroposterior
iki alandan 5040 cGay/28 fraksiyon (180cGay/giin)
eksternal radyoterapi uygulandi.

Makroskobik olarak kitlenin 13x10x8cm ebatlarinda,
kapsiillii goriiniimde, kesitinde kahverengi kaba nodiilarite
gosteren, yer yer kistik ve kanama alanlan igeren yapida
oldugu gozlendi (Sekil 2).

Sekil 2. Tiimoriin makroskopik gériintimii

Histopatolojik tetkikinde nodiiler gelisim gosteren, alveolar
paterne sahip tiimoral yap1 saptandi. Tiimor elemanlan
yuvarlak ve oval niiveli, genis asidofilik veya graniiler
sitoplazmali, belirgin pleomorfizm gésteren hiicrelerdi
(Sekil 3). Tiimor genis kanama alanlan, kii¢iik nekroz
alanlan ve 30 biiyiik biiyiitme alaninda 3 mitoz i¢ermekte
idi. Damar liimeninde tiimér trombiisleri, perinoral
invazyon, yaygin kapsiil ve kapsiil dis1 yagh doku
invazyonu goriildii. Sitoplazmik hyalin globiiller, ganglion
hiicrelerine benzer sitolojik 6zellikler ya da kolloide
benzer proteinéz madde saptanmadi.

Sekil 3. Tiimoriin histolojik goriiniimii
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immunhistokimyasal inceleme sonucunda timér
hiicrelerinde S-100 ve NSE (Neomarkers, USA) ile boyama
saptanitken, GFAP ve CK (Neomarkers, USA) ile boyama
gortilmedi. Olgu bu bulgularla malign potansiyel gisteren
ekstraadrenal paraganglioma olarak bildirildi.

TARTISMA

Gestasyonun 13. haftasina kadar beraber gelisen sempatik
sinir sistemi ve adrenal medulla, néral hiicrelerin gogii
sonucu birbirinden aynlir. Paraganglioma bu gég yollarinin
iizerinde bulunabilir’.

Linnoila ve ark. 120 olguluk paraganglioma serisinde, 64
olguda semptom olmadigi, 34 olguda ise tansiyon
yiiksekligi, tagikardi gibi semptomlar oldugu izlenmistir.
Yirmiiki olguda da metastaz tespit ctmi§lcrdir4.

Olgumuzda operasyon dncesi yapilan fizik muayene ve
laboratuvar tetkiklerinde normalden sapma tespit
edilmemistir. Operasyon sirasinda kitle aort {izerinden
eksize edilirken tansiyon yiikselmesi, ventrikiiler
ekstrasistoller, EKG'de ST yiikselmesi olmustur.
Noroendokrin tiimér olan paragangliomalar katekolamin
salimmina bagh tansiyon yiiksekligi ve kalpte ritm
bozukluguna neden olabilir’. Bizim olgumuzda ameliyat
aninda kitle tizerine manipulasyon sirasinda ve kitlenin
renal arter iizerindeki basisi nedeni ile renin-anjiotensin
mekanizmasinin devreye girmesi ile tansiyon yiiksekligi
ve ritm bozuklugu gelistigi gozlendi. Kitlenin ¢ikarilmasini
takiben bobregin reperfiizyonu sonucu operasyon bitimine
kadar hasta stabil olarak seyretti®

Klinikte nonfonksiyonel timor olarak goriilebilen
paragangliomalar, malign davramsgh tiimorlerdir. Akciger,
karaciger, kemikler, lenf nodlart ve bdbreklerde
paraganglioma metastazlarina rastlanmaktadir>S.
Vertebralara metastaz sonucu nérolojik bozukluklar
gériilebilir’. Yerlesim yerlerine gore de yakinmalara neden
olabilir. Olgumuzda aort bifurkasyonunu dolduran kitleye
ragmen basiya bagl semptomlara rastlanmamis, kitle
herhangi bir komplikasyon gelismeden total olarak
¢ikarlmigtir.

Organ tutulumlan nedeniyle rezeksiyonlar peroperatif
morbidite ve mortaliteye neden olabilecek olan ve bu
nedenle kiiratif cerrahi yapilamayan olgularda, kemoterapi
ve radyoterapi uygulanmaktadir. Metastaz yapmis
paraganglioma vakalarinda kemoterapotik olarak
siklofosfamit, vinkristin, dekarbozin verildiginde tiimor
boyutlarinda %20 gerileme oldugu goriilmiigtiir®.
Olgumuzda metastatik lezyona rastlanmamis olup,
histopatolojik inceleme sonucu malign karakterli
oldugundan radyoterapi uygulanmstir.
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Sclafani’'nin 1949-1990 yillar arasinda 22 vakalik
retrospektif serisinde, %50 oraninda metastaza rastlanmig
ve 5 yillik sagkalim tiimorii rezeke edilemeyen vakalarda
%19, tiimorii rezeke edilen vakalarda %75 olarak
bulunmuﬁlur‘?, Olgumuz histopatolojik incelemesinde
malignite parametreleri gésteren kaba tiimor nodiilaritesi,
sitoplazmik hyalen globiillerinin olugsmasindan dolay1
malign potansiyelli olarak dcg_n:rlcndirilmigtirs.
Radyorezistan oldugu diisiiniilen malign
paragangliomalarda semptomatik metastazlarda yiiksek
doz radyoterapi onerilmektedi v

Malign paragangliomalarin tedavisinde 6ncelik kitlenin
eksizyonudur. Sikhikla ge¢ metastazlar goriiliir.
Paragangliomalar en sik bolgesel lenf bezlerine metastaz
yapar]ar". Fizik muayene, batin ultrasonografisi ve batin
tomografisi ile uzun siireli takipler gerekir. Otuzyedi
yasindaki olgumuzda tiimériin malign oldugu saptanmig
ve kemoterapi uygulanmamistir. Yirmidort aylik
takibimizde metastaz saptanmamistir.

Retroperitoneal kitlelerde ayirici tamida paraganglioma

mutlaka hatirlanmali, malign tiimérlere kemo-radyoterapi
uygulanmahidir.
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