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Ekstraadrenal paraganglioma: Olgu sunumu
Extraadrenal paraganglioma: Case report

Oz
Bartu Badak, Paragangliomalar; ‘karotis body ttimori, glomus timaéri, kemodektoma ve reseptoma’
Enver_ Ihtiyar, olarak daisimlendirilen; nadir gérulen, yavas buytyen, néroendokrin timérlerdir. En sik
N.Fatih Yasar goruldugu bolgeler; karotis kommunis arter bifurkasyonu, juguler foramen, aortik ark
ve retroperitondur. Genellikle benign karakterde olan bu timérler, malign farklilasma
Eskisehir Osmangazi da gosterebilmektedirler. Biz bu yazida aort ve vena kavaya yakin komsulukta bir
Universitesi, Tip Fakultesi, retroperitoneal paraganglioma olgusunu resimler esliginde sunmayi amagladik.

Genel Cerrahi AD, Eskisehir.

Anahtar Kelimeler: Paraganglioma, glomus timoérd, retroperitoneal

Abstract

Paragangliomas, also named as ‘carotis body tumors, glomus tumors, chemodectoma
and reseptoma’ are rarely seen, and slowly progressive neuroendocrine tumors..
The regions that paragangliomas are usually located are;carotis communis artery
bifurcation, juguler foramen, aortic arch and retroperitoneum. These tumors, which
have generally benign characteristics, can Show malign differentiation. In this paper,
we aimed to present a case of retroperitoneal paraganglioma, which located nearby
aorta and vena cava.
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Badak ve ark.

Giris

Paragangliomalar; nadir gorilen, yavas buytyen,
‘karotis body timoru, glomus timori, kemodektoma
ve reseptoma’ olarak da adlandirilabilen, genellikle
benign karakterde olan ancak malign farklilasma
da gosterebilen, siklikla karotis arter bifurkasyonu,
juguler foramen, aortik ark ve retroperitonda gézlenen
néroendokrin tumorlerdir (1).

Paraganglialar ~ vicutta sinir  pleksuslan  ve
ganglialarin yakin komsulugunda bulunan 6zellesmis
noral krest hiicrelerinden olusan hicre topluluklarndir.
(2) Paraganglionik sistem Uyeleri arasinda adrenal
medulla, karotid ve aortik cisimler gibikemoreseptorler,
torasik, intraabdominal ve retroperitoneal ganglialar
ile iligkili hticre gruplari sayilabilir. Adrenal medullanin
kromafin  hicrelerinden kaynaklanan timorlere
‘feokromasitoma’, diger bolgelerindeki ganglia
komsulugundaki timérlere ise paragangliomlar adi
verilir. (2) Retroperitonda gorilen paragangliomlarin
cogu genellikle fonksiyoneldir. (3) Biylk bolimi
benign davranis gbsteren paragangliomalarin
yaklasik %10°’u malign diferansiasyon gdésterebilir.
Yaklasik %30 kadari metastaz egiliminde olan
paragangliomalarin ~ yayillm yolu lenfatik ve
hematojendir. (4)

Karin agrisi, bas agrisi, hipertansiyon, cilt kizarklgi,
terleme ve carpintinin en sik semptomlar olarak
gOruldiga bu timodrlerde tedavi cerrahi rezeksiyon
ve radyoterapi olarak géze carpmaktadir. Metastatik
olgularda kemoterapi de giindeme gelebilmektedir.
(5) Biz bu yazimizda retroperitonda aort ve vena cava
arasina yerlesmis paraganglioma olgusunu resimler
esliginde sunmayi amagladik.

Olgu

61 yasinda erkek hasta karin agrisi nedenli klinigimize
basvurdu. Hastanin anamnezinden bu sikayetin ara
ara arttigini ancak yaklasik 3 yildir var oldugunu
O6grendik. Hastanin hipertansiyon disinda &énemli
bir ek hastaligi ve gegirilmis operasyon hikayesi
bulunmamaktaydi. Muayenede akut batin hali yoktu,
epigastrik minimal hassasiyet mevcuttu. Karin agrisi
etyolojisine yonelik hastaya cektirilen tim abdomen
ultrasonografide gaz fazlahgi nedeniyle optimal
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degerlendirme yapilamadi ve herhangi bir netice
alinamadi. Bunun Uzerine c¢ekilen tim abdomen
bilgisayarli tomografide; ‘paraaortik alanda, alt
paraaortik bdlgede yaklasik 5x4 cm’lik patolojik lenf
nodu ile uyumlu yiksek dansitede noduler gérinim’
(Resim 1-2) saptandi. Bunun (zerine ‘cerrahi-
onkoloji’ konseyine cikarilan hastadan histopatolojik
tani istenmesi Uzerine hastaya girisimsel radyoloji
bélimunden yardim istenerek perkitan biyopsi
planlandi. Biyopsi sonucu ‘paraganglioma’ olarak
raporlanan hasta elektif sartlarda ameliyat 6ncesi
endokrinoloji  béliminin de goérlgleri  alinarak

operasyona hazirlandi.

Resim 1-2: Ameliyat 6ncesi bilgisayarli tomografi goriintileri

Ameliyata alinan hastaya gobek Usti alti median kesi
yapildi. Duodenum 4. kita tamamen serbestlendikten
sonra retroperiton acilarak yapilan eksplorasyonda
sagdavenacava, soldaaortarasinayerlesmis yaklasik
5x4 cm boyutlarinda dizgin yuzeyli, vaskilariteden
zengin, fikse bir olusum palpe edildi. Oncelikle vena
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cava tarafindan kint ve keskin diseksiyonlarla ayrilan
lezyon son olarak aort tarafi diseke edilerek total
olarak eksize edildi. (Resim 3) Operasyon esnasinda
major bir komplikasyonla karsilagiimadi. (Resim 4)

Resim 3: Eksizyon materyali

Resim 4: Eksizyon sonrasi operasyon loju
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2. gin oral ahmi agilan hastada yatis esnasinda da
herhangi bir komplikasyon gerceklesmedi ve hasta
ameliyat sonrasi 4. ginde sifa ile taburcu edildi.
Histopatolojik inceleme sonucu ‘paraganglioma’

(Resim 5-6-7) olarak rapor edilen hastaya onkoloji ve
nukleer tip periyodik poliklinik kontrolleri énerildi.

Resim 5-6-7: Ameliyat sonrasi histopatolojik inceleme gériintuleri
(Resim 5:Sinaptofizin pozitifligi) (Resim 6:S-100 ile pozitif boyanan
igsi karakterde sustantakiler hicreler)(Resim 7: Zellballen
formasyonu)




Badak ve ark.

Tartisma ve Sonug

Retroperitoneal paragangliomalar genelde
fonksiyonel, siklikla cocukluk caglarinda
baslayan ve kadinlarda daha sik gérllen, yavas
blyuyen timérler olmasina ragmen malign
diferansiasyonlarin gosterildigi ndroendokrin
timorlerdir. (6) Retroperitoneal paragangliomlarin
ancak %10-20’lik kesimleri ekstraadrenal dokulardan
kaynaklanmaktadirlar. Genellikle abdominal aorta
ve vena kava inferior arasinda bu yapilara invazyon
gobstermezler. (7) Bizim olgumuzda lezyon bu iki
olusum arasinda ve ¢ok yakin komsulukta idi. Eger
paragangliomalar adrenal medullanin kromafin
dokusundan kaynak alirlar ise ‘feokromasitoma’ adini
almaktadir. Feokromasitoma ve paragangliomalar
yaklasik %20 oraninda aileseldir. Diger vakalar
sporadik olarak kabul edilirler. ‘RET, VHL, NF1,
SDHB, SDHC, SDHD’ genlerinde tanimlanan
germline mutasyonlar otozomal dominant gegisten
sorumlu tutulmaktadirlar. Herediter feokromasitoma
veya paraganglioma bu germline mutasyonlardan
birinin sonucu olarak meydana gelebilmektedir.
%25’i bulan oranlarda; hastalarda aile Oykusu
olmaksizin germline mutasyonlar saptanmistir. Bu
sebeple aile dykusu olsun olmasin 50 yas alti tim
hastalara mutasyon analizi yapiimasi gerektigi 6ne
sUrtlmektedir. (8)

Nonfonksiyonel paragangliomalara tani koymak
oldukga zordur. Retroperitoneal paragangliomlarda
tani bilgisayarl tomografi, manyetik rezonans ve
sintigrafi gibi tetkiklerin yardimi ile neredeyse %100’e
yakin olarak konabilmektedir. Histopatolojik tani
icin ameliyat 6ncesi ince igne aspirasyonu yeterli
olabilmektedir. (9)

Cerrahi rezeksiyon paragangliomalarda en etkili
tedavi yontemidir. Komsu organ tutulumu yapmis
veya cerrahi ile tam klr saglanamayacak olgularda
kemoterapi ve radyoterapi uygulanabilmektedir.
Metastaz yapmis paragangliomalarda ‘siklofosfamid,
vinkristin, dakarbazin’ gibi kemoterdpatik ajanlar
kullanilabilmektedir. (10) Tumdrin tamamen rezeke
edildigi olgularda 5 yillik sag kalim yaklasik %75
olarak éngérilmektedir. (11)

Sonu¢ olarak paragangliomalar; retroperitoneal
yerlesimli  kitlelerin  ayirict  tanisinda  akilda
bulundurulmasi gereken, cerrahi ile basarili Dbir
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sekilde tedavi edilebilen timorlerdir.
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