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OZET

Retroperitoneal ekstraadrenal paraganglioma: Olgu sunumu

Ekstraadrenal feokromasitoma olarak da bilinen paraganglioma (PG) nadir rastlanan bir noroektodermal timordir. Sirrenal disi
paragangliomalarin insidansi %00.1-0.1'i arasindadir. Retroperitondan koken alan paragangliomalar genelde fonksiyoneldir. %40-50 malign
olup, genelde yavas progresyon gosterirler. Bu timorlerin lokal tedavisinde cerrahi rezeksiyon ve radyoterapi tercih edilen yontemlerdir.
Retroperitoneal alanda yerlesim gosteren ve cerrahi yontem ile total ¢ikarilan bir olgu degerlendirildi.

Anahtar kelimeler: Paraganglioma, ekstraadrenal, retroperiton

ABSTRACT

Retroperitoneal extra-adrenal paraganglioma: case report

Paraganglioma (PG), also known as extra-adrenal pheochromocytoma, is a rare neuroectodermal tumor. The incidence of extra-adrenal
paraganglioma is between 00.1-0.1%. Paragangliomas originating from the retroperitoneum are generally functional. 40-50% of them
are malignant and they generally have a slow progression. Surgical resection and radiotherapy are the preferred methods for the local
treatment of these tumors. A case with a tumor localized in the retroperitoneal space that was totally resected by surgical method was
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evaluated.
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GiRiS

Paragangliomalar nadir goralen timorlerdendir (1).
Paraganglioma, sempatik veya parasempatik sinir
sistemi ile iliskili néroendokrin hiicrelerden kaynaklanan
tumorlere verilen genel isimdir. Bu tumorler siklikla
bulunduklari yerlere gore adlandirilirlar (karotid cisim
tumord, karotid paraganglioma, juguler paraganglioma,
vagal paraganglioma gibi). Strrenal medullasindan
koken alirsa feokromositoma adini alirlar (2). Kemore-
septor organlardan ve sik olarak A. Carotis Comminus
bifirkasyonu, juguler foramen, aort arki ve retroperiton-
dan koken alirlar (3). Retroperitondan koken alan para-
gangliomalar genelde fonksiyoneldir. TUmor dokusun-
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dan katekolamin ve bir¢cok polipeptit sentez ve salinimi-
na neden olurlar. Asirl katekolamin salinimi hastalarda
ortaya clkan semptom ve bulgularin asil nedenidir.
Hipertansiyon, bas agrisi, terleme, karin agrisi, carpinti
en sik gorulen semptomlardir (4). Cerrahi rezeksiyon ve
radyoterapi bu timarlerin lokal tedavisinde tercih edil-
mektedir (1). Bu olgu sunumunda fonksiyonel retroperi-
toneal bir paraganglioma vakasinin tani ve tedavisi lite-
ratir esliginde tartsildi.

OLGU SUNUMU

Kirk yedi yasinda, erkek hasta son alti aydir ortaya
¢tkan bas agrisi, karin agrisi hipertansiyon ve flushing
ataklar nedeniyle endokrinoloji servisinde takibe alindl.
Haftada 1-2 kere tekrarlayan ve 1-2 saat kadar suren
hipertansiyon ataklar mevcuttu. 0zge¢misinde hipertan-
siyon disinda bir 0zellik yoktu. Fizik muayenesinde arter-
yel kan basincl 170/110 mmHg, nabiz 92/dakika, ritmik
idi. Epigastrik bolgede minimal hassasiyet mevcuttu. Has-
tanin 24 saatlik idrarinda metanefrin 17.4 mg/gin (0-0.32),
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VMA (vanil mandelik asit) 27 mg/guin, plazma norepinef-
rin dizeyi 1.6 mg/gln (0-0.39) bulunmasi tzerine, feokro-
mositoma dusunuldi (3-9).

Abdominal ultrasonografide (USG) 5x5x4 cm boyutun-
da solid retroperitoneal kitle lezyonu saptandi. Abdomi-
nopelvik bilgisayarll tomografide (BT) inferior vena kava
ve pankreas unsinat bolim arasinda yaklasik 5.5x5.5 cm
boyutlarinda paraganglioma ile uyumlu lezyon goruldu
(Resim 1). inferior vena kavaya Kitle etkisi ile basi olustur-
durdugu ve sol renal venin Kitle inferiorundan gectigi
izlendi.

Bu bulgularla klinik olarak fonksiyonel sag retroperi-
toneal paraganglioma olarak disintlen hastaya cerrahi
tedavi karari alindi. Laparatomi ile sag retroperitoneal
alanda pankreas unsinat bolim altinda, inferior vena

Resim 1: Bilgisayarli tomografide inferior vena kava ve
pankreas unsinat proses arasinda yaklasik 5.5x5.5 c¢m
boyutlarinda solid retroperitoneal kitle lezyonu

Resim 3: Cikarilan kitlenin makroskopik gorinimu

kavaya ve sol renal vene basl yapan Kitle total eksize
edildi (Resim 2,3). Kitleye midahale aninda hasta tansi-
yonunun 300/160 mm Hg'ya kadar yukseldigi tespit edil-
di. Kardiotonik preparatlar, beta blokerler uygulanarak
stabilizasyon saglandi. Kitlenin eksizyonu sonrasinda
hipotansif atak gelistigi gozlendi. Ameliyat komplikas-
yonsuz olarak sonlandirildi.

Postoperatif patolojik incelemede eksize edilen
materyal 5x4.5x2.5 cm Ol¢ilerinde kapsulli gérinimde
gri kahverengi yumusak doku parcasi, kesitinde Kirli
beyaz kahverengi yer yer kanama alanlar i¢erdigi goz-
lendi. Histopatolojik tetkikinde noduler gelisim gosteren,
alveolar paterne sahip timoral yapi saptandi. TUmor ele-
manlarl yuvarlak ve oval nuveli, genis asidofilik veya gra-
nuler sitoplazmall, belirgin pleomorfizm gosteren hticre-
lerdi (Resim 4).

Resim 2: Komsu oldugu vaskuler organlérla birlikte
paraganglioamanin intraoperatif gorinimdu

y 7 . % 1 "
Resim 4: Yuvalanmalarn olusturan yer yer nukleol
belirginligi izlenen oval yuvarlak nukleuslu, genis eozinofilik
sitoplazmali hticreler (HE X 200)

52 Bakirkoy Tip Dergisi, Cilt 12, Say1 1, 2016 / Medical journal of Bakirkdy, Volume 12, Number 1, 2016



TARTISMA

Retroperitoneal paraganglioma otonom sinir sistemi-
nin sempatik ve parasempatik bilesenlerinden kaynakla-
nan ekstra-adrenal néroendokrin tumordur. Erkekler
kadinlara oranla daha sik etkilenir. Ekstraadrenal para-
ganglioma yasamin 2. veya 3. dekatinda daha sik gorulur.
Ekstra-adrenal paragangliomalarin yaklasik %10-40'1nin
malign oldugu bildirilmigtir (5). Maligniteyi teyit i¢in tek
glvenilir kriter uzak metastazin bulunmasidir. Lokal
doku invazyonu veya patolojik olarak niukleer pleomor-
fizm ve mitoz kesin malignite gostergesi degildir (6,7).

Cogu tumorler (fonksiyonel) hormonal olarak aktiftir
ve klinik bulgular katekolamin asiri salgilanmasi ile iligki-
lidir. Bulgular bas agrisi, terleme, carpinti ve hipertansiyo-
nu igerir. Paragangliomalar beynin tabanindan mesaneye
kadar her yerde olusabilir. EKstra-adrenal paraganglio-
malar Zuckerkandl organi, retroperiton, kalp, mediasten,
karotid cisimciklerinin ve glomus jugulare cisimciginde,
mesane duvarinda gorulebilir (5,6).

Ekstra-adrenal paraganglioma tanisi kondugunda
Multipl endokrin neoplazi (MEN) tip Ila, llb ve Corney
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Sendromu (pulmoner kordoma, mide GIST, ekstra adrenal
paraganglioma triadindan olusur ve kesin tani i¢in en az
ikisini icermelidir) arastiriimalidir (8).

Paragangliomlarda primer tedavi Kitlenin cerrahi
eksizyonudur (9). Paragangliomlar yogun vaskdler yapiya
sahip olduklarindan ozellikle bty Uk Kitlelerde preoperatif
embolizasyon tavsiye edilir (10). Lokal invazyon veya
metastatik yayiim olan vakalarda bile cerrahi tedavi
(debulking) palyatif amacla ve hayatta kalim suresine
olumlu etkisi nedeni ile yapiimalidir. Malign vakalarda
cerrahiye ilave olarak kemoterapi (siklofosfamid, vinkris-
tin, dakarbazin), lokal radyoterapi ve ylksek doz I 131
MIBG uygulanmasi yararli olmaktadir (1).

Cerrahi rezeksiyon ve radyoterapi, bu timarlerin lokal
tedavisinde etkilidir. Sunulan olguda retroperitoneal Kitle
total olarak cikartildl. Retroperitoneal bolgeye yerlesen
tumorler blyUk hacimlere ulasabilmekte ve sonugta basi
semptomlarina yol acabilmektedirler. Bu agidan total bir
eksizyon mumkin olmasa da totale yakin bir eksizyon
yapilmalidir. Sonugcta tumaorun lokal kontrolu saglanarak,
hastanin basi ve agri semptomlarindan kurtariimasi
amaclanmaldir.
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