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RETROPERITONEAL PARAGANGLIOMA: OLGU SUNUMU
RETROPERITONEAL PARAGANGLIOMA: CASE REPORT

Sercan BUYUKAKINCAK, Hamza CINAR, Serdar SENOL, Feyza PARLAK,
ilhan KARABICAK, Koray TOPGUL, Tugrul KESICIOGLU*

OZET

Paraganliomalar nadir goriilen ve yavag biiyiiyen néroendokrin tiimorlerdir. En sik olarak karotis kommunis arter
bifurkasyonu, juguler foramen, aortik ark ve retroperitoneal alanda goriiliir. Retroperitoneal paragangliomalarda en
stk goriilen belirti karin agrisi olmakla birlikte, hormonal agidan aktif tiimérlerde salgilanan hormona bagl olarak
klinik belirtiler degisebilmektedir. Bu tiimérlerin lokal tedavisinde cerrahi rezeksiyon ve radyoterapi tercih edilen
yontemlerdir.

Bu ¢alismada hipertansiyon sikayeti nedeniyle takip ve tedavi altindayken, abdominal aorta ve vena cava inferior
arasinda yerlesmis yaklasik 5x4x5 cm boyutlarda paraganglioma saptanan hasta esliginde paragangliomalara
yaklasim irdelenmektedir.

Anahtar kelimeler: Retroperitoneal paraganglioma, cerrahi tedavi

ABSTRACT

Paragangliomas are rare tumors which progress slowly. Paragangliomas are usually located at aortic bifurcation,
foramen jugulare, aortic arch and retroperitoneum. Although abdominal pain is the most common symptom of
retroperitoneal paraganglioma, symptoms can differ regarding the hormones secreted. Surgical resection and
radiotherapy should be preferred for local treatment.

The aim of this study is to present and discuss the approach to the paragangliomas with the light of a case with a
5x4x5 c¢cm mass located between abdominal aorta and vena cava inferior who was receiving treatment for

hypertension.

Key words: Retroperitoneal paraganglioma, surgical treatment

GIRiS

Paragangliomalar nadir goriilen ve yavas biiyiliyen
néroendokrin tiimorlerdir. Glomus tiimorii, kemodektoma,
karotis cisim timdri  ve reseptoma olarak da
isimlendirilirler (2). Karotis kommunis arter bifurkasyonu,
juguler foramen, aortik ark ve retroperiton en sik
goriildiigii yerlerdir (5,6).

Hipertansiyon, bas agrisi, terleme, karin agrisi, ¢arpinti en
stk goriilen semptomlardir (3). Cerrahi rezeksiyon ve
radyoterapi bu tiimorlerin lokal tedavisinde tercih
edilmektedir (8). Lenfojen veya hematojen yolla bolgesel
lenf nodlarina, akciger, karaciger, kemik ve dalaga
yayilim gosterebilirler (10).

Retroperitoneal paraganglioma tanisi koyup cerrahi olarak
tedavi ettigimiz olgumuzu sunmayi ve literatiir esliginde
tartigmay1 amagladik.

OoLGU

Bes yildir antihipertansif tedaviye cevap vermeyen 31
yasinda kadin hasta ileri tetkik amaci ile endokrinoloji
servisinde takibe alindi. Oykiisiinde carpinti, terleme, bas
agrisi, yizde kizarma ve solukluk sikayetlerinin eglik
ettigi, haftada 1-2 kere tekrarlayan ve 1-2 saat kadar siiren

hipertansiyon ataklari mevcuttu. Fizik muayenesinde, ti¢lii
antihipertansif tedaviye ragmen her iki koldan 6l¢iilen kan
basinct 190/110 mm Hg ve nabiz 108/dk idi. EKG siniis
tagikardisi disinda normaldi. Ac¢lik kan sekeri 90 mg/dl idi.
Daha once almakta oldugu antihipertansifler kesildi ve
katekolamin Ol¢liimiinii etkilemeyen verapamil baslandi.
Uygun diyetten sonra hastanin 24 saatlik idrarinda VMA
25,41 mg (normal: 0-6,6), noradrenalin 1221,68 ng
(normal: 0-97), normetanefrin 2033,34 ug (normal: 105-
354) olarak bulundu. Diger katekoleminler ve SHIAA(S
Hidroksi Indol Asetik Asit) normal olarak bulundu.
Hastaya c¢ekilen batin MR (Manyetik Rezonans)’inda batin
orta hatta abdominal aorta ve vena cava inferior arasinda
yerlesmis, vena cava inferioru sag laterale iten, aortu sol
lateral duvardan yaklagik 180° derecede saran, sol renal
ven ile komsu lobule konturlu 49x38x48 mm biiyiikliikte
kitle saptand1 (Sekil 1). MIBG (Metaiyodobenzilguanidin)
sintigrafisinde karin orta hatta lomber 2-3. vertebra
anteriorunda belirgin 1-131 MIBG tutulumu gosteren kitle
goriildi. Bu bulgular 1s13inda  Oncelikli  olarak
paraganglioma diistiniildii.
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Sekil 1. Batin MR’inda batin orta hatta abdominal aorta ve
vena cava inferior arasinda yerlesmis, vena cava inferioru sag

laterale iten, aortu sol lateral duvardan
derecede saran, sol renal ven ile komsu
49x38x48 mm biiyiikliikte kitle.

yaklasik 180°
lobule konturlu

Anne, baba ve kardeslerinde hipertansiyon dykiisii olmayan
hastanin ailesinde ani 6lim veya genetik oldugu bilinen bir
hastalik Oykiisii tanimlanmadi. Tiimo6riin cerrahi girisim ile
¢ikartilmaya uygun olmasi nedeniyle hastaya ameliyat karari
alindi. Ameliyattan 2 hafta 6nce fenoksibenzamin 2x10 mg tb
baslanan hastanin ilerleyen giinlerde kan basinct 120/80 mm
Hg olarak seyretti ve ortostatik hipotansiyon tespit edilmedi.
Nabiz 80/dk olan hastaya ilave medikal tedavi diisiiniilmedi.
Ameliyattan 6nceki 3 giin boyunca gilinlik 3 litre serum
fizyolojik verildi ve ameliyat sirasinda olasi hipertansiyon
ataklarimi tedavi etmek i¢in fentolamin ampul hazir
bulunduruldu. Ameliyat 6ncesi 2 hafta boyunca hastanin
hipertansiyonu kontrol altinda tutarak ameliyat esnasinda
olabilecek, katekolamin salinim sendromundan kag¢inmaya
calistik. Eksplorasyonda vena cava inferioru sag laterale iten,
aortu sol lateral duvardan yaklagik 180° derecede saran, sol
renal ven ile komsu lobule konturlu 5x 4x5 cm boyutlarinda,
yumusak kivamda, oldukca fazla kanlanmasi olan kitlesel
lezyon saptandi. Kitle geride tiimér dokusu kalmayacak
sekilde bir biitiin olarak ¢ikartildi (Sekil 2). Ameliyat
esnasinda tansiyon yiiksekligi ve kardiyak ritim bozuklugu
gelismedi. Ameliyat sonrasi takiplerinde bir sorun
yagsanmayan hasta sifa ile taburcu edildi. Patoloji sonucu
paraganglioma ile uyumlu gelen hastanin uzun donem
takipleri sirasinda tansiyonlarinin normale dondiigi ve
hastanin antihipertansif ilaca ihtiyaci kalmadig goriildi.

TARTISMA
Feokromositoma adrenal mediillanin kromaffin dokusundan

(sempatik) kaynaklanan tiimorlerdir. Paraganglioma ise
adrenal dig1 yerlesimli sempatik veya parasempatik zincirin
kromaffin hiicreli timoridiir (11).

Retroperitoneal paraganliomalar kadinlarda daha sik goriilen
ve yavag bilyiiyen tiimorlerdir. (8,9). Yavas biiyiiyen tiimorler
olmasina ragmen malignite riskinin yiiksek oldugu (%10-50)
bildirilmistir (4). Retroperitoneal paragangliomalar genellikle
fonksiyonel tiimorlerdir ve salgiladiklart maddelere baglh
olarak ortaya ¢ikan semptomlarin arastirilmasi sirasinda
saptanirlar.

Paraganglioma ve feokromositoma vakalarinin yaklasik %15-
20’sini ailesel formlar olusturur. Geri kalanlar sporadik
vakalar olarak bilinir. Bu zamana kadar otozomal dominant
gegis gosteren 6 gen mutasyonu tanimlanmigtir. Bunlar;
RET, VHL, NF1, SDHB, SDHC, SDHD genlerinde germline
mutasyonlaridir. Herediter feokromositoma ve paraganglioma
bu tanimlanan germline mutasyonlarindan birinin sonucu
olarak meydana gelebilir. Vakalarin %7.5-27’sinde asikar
sendromik bir belirti olmadan veya aile Oykiisii yokken
germline mutasyonlari saptanir. Bu nedenle 6zellikle 50 yasin
altinda olan tiim hastalara sendromik veya familyal 6zellik
gosterip gostermedigine bakilmaksizin mutasyon analizi
yapilmas1  gerektigi ileri  siiriilmiistir (12). Ayrica
paraganglioma saptanan tiim hastalara mutasyon analizleri
yapilmalidir. Analize; bas ve boyun paragangliomasinda
SDHD ve SDHC mutasyonlar1 ile, boyun altindaki
paragangliomalarda ise SDHB mutasyonlari ile baslanir (13).
SDHB ile iligkili tiimorde malignite riski artmmstir (14).
Hastamizin aile O0ykiisli negatif olsa da, yasinin geng olmasi
ve paraganglioma olmasi nedeniyle genetik analiz
onerilmistir.
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Karin agrisi en sik goriilen belirti olmakla birlikte hormon
salgilayan tiimorlerde salgilanan maddeye bagli olarak klinik
belirtiler degisebilmektedir. Hormon aktif olanlarda en sik
salinan hormonlar katekolaminler, ACTH, serotonin,
dopamin hidroksilaz, kromogranin, néropeptid Y ve vazoaktif
intestinal peptid (VIP)’dir (3,9). Hastammzda medikal olarak
kontrol altina alimamayan hipertansiyon haricinde klinik
semptom ve sikayet yoktu. Hipertansiyonun arastiriimasi
sirasinda  yapilan tetkikler sonucunda retroperitoneal
paraganglioma tanist kondu.

Goruntiileme yontemi olarak bilgisayarli tomografi ve lodin-
131 MIBG sintigrafisi en sik kullanilan tetkiklerdir. Ayirici
tamida  giiclik c¢ekilen vakalarda MR tetkiki de
kullanilabilmektedir ~ Retroperitoneal ~— paragangliomalar
siklikla abdominal aorta ile vena cava inferior arasindaki
alanda yerlesim gosterir (8,4).

Paragangliomalarda cerrahi rezeksiyon en etkili tedavi
yontemidir. Paraganglioma organ tutulumu yapmis ve cerrahi
ile tam kiir saglanamayacaksa hastalara kemoterapi ve
radyoterapi uygulanmaktadir. Metastaz yapmis
paraganglioma  olgularina  kemoterap6tik  ajanlardan
siklofosfamid, vinkristin, dekarbozin verilebilir (3). Tiimore
bagli lokal basi semptomlarinin palyasyonu radyoterapiyle
saglanabilir (10). Niikks tiimdér ve metastazlarda uygun
vakalarda da cerrahi tercih edilebilir (8). Tan1 konulurken iyi
I-MIBG emilimi olan niiks tiimdr ve metastazlarda yiiksek
doz | 131-MIBG tedavisi, etkili bir tedavi olabilir (15).
Cerrahi ile tedavi edilen hastalarin %8-20’sinde niiks gelistigi
bildirilmistir. Hastalarin %28-50sinde hematojen ve lenfajen
yolla bolgesel lenf nodlarina, akciger, karaciger ve kemige
metastaz gelisir (1,7,10). Tiimoriin tamamen eksize edildigi
vakalarda 5 yillik sag kalim %75 civarindadir . Metastaz
gelisen hastalarda ortalama yagam siiresi 3 yildan azdir (10).

SONUC

Sonu¢ olarak, retroperitonel paragangliomalar, ozellikle
fonksiyone oldugunda, erken donemde saptanabilmekte ve
cerrahi ile basarili bir sekilde tedavi edilebilmektedir.
Hastalar, ameliyat sirasinda gelisebilecek hipertansif kriz ve
kardiyak aritmi agisindan ameliyata dikkatle hazirlanmali ve
iyi takip edilmelidir.
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