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Primer retroperitoneal ekstraadrenal

malign paragangliyoma olgusu
Primary retroperitoneal ekstraadrenal malignant paraganglioma
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SUMMARY: Paragangliomas constitute a very small part
of the retroperitoneal tumors and arise from indifferent
cells of the primitive neural crest. Herein we present a
non-functioning extraadrenal malignant paraganglioma
case resided in the left upper and mid retroperitoneum.
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RETROPERITON'UN yumusak dokudan kay-
naklanan habis tiimérleri sik degildir. Paragangli-
oma noral krestten kaynaklanan ve viicudun degi-
sik bolgelerinde gioriilebilen nadir bir néroendok-
rin tiimérdiir (1,2). Néroendokrin sekresyon yapa-
bilir. Yaklagik % 10°u maligndir (3). Malign retro-
peritoneal paraganglioma’nin retroperitoneal tii-
mérler icindeki sikhigh ¢ok diigiiktiir. Preoperatif
tamida US,CT, ve MRI sinirhi yarar saglamaktadir.
Bu nadir patolojinin tamis1 ancak immunohisto-
kimyasal ve elektron mikroskop yontemleri ile ola-
sidar (4). Histolojik malign ve benign ayrimimn ya-
“pilmasi sorundur. Ancak komgu organ yayilimi bu-
nu belirlemektedir. Radyoterapi ve kemoterapiye
direng gosterdiginden tedavide tam cerrahi eksiz-
yon énemlidir (5). Bu yazida karin kitlesi tanis: ile
incelemeye alinan 60 yasinda bir malign non-sek-
retuar paraganglioma olgusu sunulmaktadir.

OLGU

Elli yasinda kadin hasta. Bagvuru nedeni karin sol
tarafindaki kitle ve agri. Bagvurusundan yaklagk
bir ay kadar énce sol tarafinda agris1 baglamig ve
sol karin bélgesinde kitle farketmig. Dort y1l énce
uterus korpus adenokarsinomu nedeni ile total ab-
dominal histerektomi, bilateral salpingoooforekto-
mi ve pelvik lenfadenektoni yapilmig. Postoperatif
dénemde, 6 hafta radyoterapi uygulanmg. Onko-
loji poliklinigine kontrol bagvurusu sirasinda ali-
nan bilgisayarhh tomografide, sol retroperitoneal
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OzeT: Paragangliomalar, retroperitoneal tiimérlerin gok
az bir kismint olugturur ve primitif néral crest
hiicrelerinden kaynaklanir. Biz bu yazida, sol iist ve orta
retroperitonda lokalize, fonksiyonel olmayan extraadren-
al malign bir paraganglioma olgusunu sunuyoruz.

Anantar Kelimeler: Retroperitoneal paraganglioma

bélgede, pankreas kuyrugu arkasinda, 12.5x9x16
cm biiyiikliigiinde kitle saptanarak cerrahi polikli-

nigine gonderilmisgtir.

Kitle sag parakolik bélgeden baglamakta sinir
diizgiin, mobilitesi yoktu, iist sinir1 palpe edileme-
mekteydi. Bask: ile agr1 olusmaktaydi. Diger sis-
tem muayenelerinde anormal bulgu belirlenmedi.
Karin tomografisinde, karin sol kesiminde retrope-
ritoneal yerlegimli, pankreasin kuyruk ve korpu-
su, posteriyorunda pankreasi1 one deplase etmig
kitlesel olusum goriildii (Resim 1). Internal dansi-
te yapisinin heterojen solid-kistik alanlar igerdigi
belirlendi. Diger intraabdominal organlarda pato-
loji goériilmedi. Akciger grafisinde sol diafragma
yiiksekligi dikkat cekici idi. Intravenoz piyelografi-
de bobrek fonksiyonu normal bulundu, sol bobrek
inferiyora itilmig idi. Aspirasyon biyopsisi ple-
omorfik tiimér olarak yorumlanmistir. Hastanmin
biyokimyasal analizleri normal simirlarda, hema-
tolojik degerleri hafif anemi (hemoglobin: 9.5 gr,
hematokrit %29) diginda ozellik gostermemektey-
di. Kan sedimentasyon hiz1 saatte 13 mm bulundu.

Sol subkostal kesi ile laparotomi yapildi. Mide ve
pankreas: yukari, ¢éne, dalagi posterolaterale ve
bobregi inferiyora dogru itmis yaklagik 15x12x8
cm boyutunda diizgiin simirh lastik kivaminda kit-
lesel olusumla karsilagild: (Resim 2). Kitlenin sol-
da V. cava hizasina dek uzanmakta oldugu belir-
lendi. Kitlenin posteriyorda sol paravertebral ada--
lelere invazyon yapmug oldugu goriildi. Inferiyor-
da surrenal bezden,lateralde diafragmadan ve me-
dialde V. cava ve V. portadan keskin ve kiint dis-
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Resim 1. Retroperitoneal kitlenin BT gériintiist; kitle iginde
nekroz alanlan belirgindir.

seksiyonlarla ayrildi. Posteriyorda genis adale kit-
lesi ile birlikte ¢ikarildi. Bélgesel veya uzak lenfa-
denopati goriilmedi. Kitlenin histolojik muayenesi
sonucunda malign pleomorfik tiimér oldugu belir-
lenmistir. Immunohistokimyasal ¢ahsmada S.100
ve kromogranin pozitif sonu¢ alind1 (Resim 3). Bu
bulgular ve paravertebral adalelere invazyon yap-
mas1 malign paraganglioma tamsina varilmasin
sagladi. Postoperatif 7.glin hasta onkolojiye sevke-
dildi. Alt1 haftada 54 Gy radyasyon tedavisi yapil-
di. Hastaya postoperatif 8. ayda yapilan karin ult-
rasonografisinde lokal niiks saptanmadi. Onbesgin-
ci ayda yapilan kontrolde sol hipokondriumda kit-
le saptandi. Yapilan biyopside paraganglioma ol-
dugu belirlendi. Tekrar operasyonu kabul etmeyen
hastaya radyoterapi yinelendi. Kitlede kiigiilme
saglanmadi.

TARTISMA

Malign retroperitoneal paraganglioma olduk¢a na-
dir tastlanan bir tiimérdiir. Paraganglion sistemi
¢cok sayidaki néroepitelyal hiicre topluluklarindan
meydana gelmektedir. Bunlar tim viicuda dagl-
migtir. Paragangliyon sisteminin en bilinen iiyesi
adrenal medullada bulunmaktadir. Ekstraadrenal
paraganglia iki biiyiik kategoriye ayrilmaktadir.
Birincisi parasempatik sistemle iligkili olan
(9,10,3 ve 5.sinirler) ikincisi de ortosempatik sis-
temle iligkili olandir. Ilk grup non-kromaffin olup
bas, boyun ve mediastende toplanma gostermekte
olup kemoreseptor fonksiyonuna sahip oldugu di-
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Resim 2. Pankreas mideyi yukan ve éne,dalag laterale itilmig
paraganglioma agafida bébrek ve surrenalden kolay ayrilmig-
tar.

siiniilmektedir (6). Tkinci grup kromafindir ve esas
olarak retroperitoniumda, torakolomber, paraaor-
tik bslge boyunca yerlesmektedir (1).

Paraganglioma, lokalizasyon gozoniine alhinmadan
kullamlan genel bir tamimlamadir. Sadece adrenal
yerlesimli paraganglioma feokromositoma olarak
bilinmektedir. Adrenal diginda yerlesimli ve asi-
kar kromaffin ozellik gosteren, klinik olarak epi-
nefrin/norepinefrin sekresyonu yapan paragangli-
omalar ekstraadrenal feokromositoma olarak
isimlendirilmektedir. Bunlarin ¢ogu ortosempatik
paragangliadan kaynaklanmaktadir. Buna kargin
non-kromaffin, non-fonksiyone paragangliomalar
parasempatik iligkili organlardan koken almakta-
dir (7). Olgumuz da non-kromaffin ve non-fonksi-

yonel bir paragangliomadir.

Paragangliomalar paraganglionlarin bulundugu
tiim bolgelere yerlesebilir ve siklikla benign seyir
gostermektedir. Malignite insidensi %6 civarinda
olup adrenal feokromositomaya benzerlik goster-
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Resim 3. Kromogranin pozitif pleomorfik hiicreler, X 500

mektedir. Malign paragangliomanin % 47 metas-
taz yapmaktadir (8,9). Olgumuzda tiimériin para-
vertebral adaleye invazyon yaptig1 belirlenmistir.
Ganglion metastaz1 ve uzak metastaza rastlanma-
mustir. Uzun siireli takip sonucu bazi lokalizasyon-
larda malignite insidensinin daha yiiksek oldugu
saptanmugtir. Benign seyir gisteren paragangli-
omalarda S-100 (+) sustentakiiler hiicre oram ag-
resif sayir gosterenlere gore daha yiiksek bulun-
mugtur (10). Olgumuzda bu oran diigtiktiir.

Retroperitoneal paragangliomalar paravertebral
zincirin herhangi bir bélimiinden kaynaklanabi-
lir, bazen adrenal glanda ¢ok yakin yerlesmekte-
dir. Morfolojik farkliliklar nedeni ile ince igne as-
pirasyonunun tanida yararlihig tartigmalhdir (11).
Klinik tamida US, CT ve MRI yararhiligi simirhdar.
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Somatostatin reseptorleri bulundugundan indium-
111 somatostatin sintigrafisinin gerek tanida ve
gerek niikslerin belirlenmesinde yararh oldugu bil-
dirilmektedir (12,13). Olgumuzda preopreratif tam
bilgisayarh tomografi goriintiisii ve ince igne aspi-
rasyon biyopsisi ile konulmus olup pleomorfik ret-
roperitoneal tiimérdiir. Histolojik tam1 immunohis-
tokimyasal ve elektron mikroskopik tekniklerle
miimkiindiir. Malign ve benign ayriminin yapilma-
s1 giictiir. I-131 metaiodobenzilguanidin (MIGB)
sintigrafisinin bu ayirnmi yapmada yararh oldugu
bildirilmistir (14). Olgumuzdaki non-fonksiyone,
malign paraganglioma medialde V. cava’ya kadar
uzanim gostermekte ancak komsu organlara yayi-
lim1 bulunmamaktaydi. Yalmzca posteriorda para-
vertebral adale invazyonu belirlenmis ve bu kisim
genig olarak eksizyona dahil edilmigtir. Paraver-
tebral adale invazyonu malignitenin gistergesi ola-
rak kabul edilmigtir.

Malign paraganglioma radyo ve kemoterapiye di-
renclidir, bu nedenle tedavi cerrahidir. Ancak cer-
rahi eksizyondan sonra radyoterapinin niiks ve
metastazlar azalttigi da bildirilmigtir (15). Olgu-
muzda da radyoterapi postoperatif ve niiks sonra-
sinda uygulanmgtir. Lokoregional niiks nadir de-
gildir, bu nedenle izlem 6nemlidir. Indium-111 oct-
reotid sintigrafisinin niikslerin erken doénemde
saptanmasinda yararl oldugu bildirilmistir (11).
Olgumuzda 8. ay sonunda yapilan US de niiks sap-
tanmamigtir. Onbeg ay sonraki kontrolde sol hipo-
kondriumda kitle saptanmig ve yapilan ince igne
aspirasyon biyopsisi senucu niiks paraganglioma
oldugu saptanmigtir. Tekrarlanan radyoterapi kii-
riinden sonra kitlede kii¢iilme izlenmemisgtir.
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