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Retroperitoneal ekstraadrenal dev paraganglioma:

Olgu sunumu

Retroperitoneal extraadrenal giant paraganglioma: A case report

Lutfi Soylu*, Sezai Aydin*, Mehmet Alper Salman**, Fuat Atalay**

Retroperitoneal paragangliomalar az rastlanilan timérlerdir. Klinikte siklikla abdominal agri ve kitle ile kendini
gosterirler. Literattir taramasinda simdiye kadar ¢cok az sayida vakanin yayinlandigi gorilmektedir. Altmis alti
yasindaki bir hastada tespit edilen 20x30 cm boyutlarinda ekstraadrenal kaynakli dev bir retroperitoneal para-
ganglioma olgusunun klinik gérintmdind, tanisini, cerrahi tedavisini ve literattir bilgilerini sunmaktayiz.
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GIRIS

Paraganglia tiim viicutta sempatik ganglia ve
pleksuslarin komsulugunda bulunan 6zellesmis
noral krest hiicrelerinin bir araya gelerek olustur-
dugu hiicre topluluklaridir.

Paraganglionik sistem adrenal medulla, kemore-
septorler (6rn: karotid ve aortik cisimler), vagal ci-
simcik ve torasik, intraabdominal ve retroperitone-
al ganglia ile iligkili ktictik hticre gruplarmu igerir.

Adrenal medullanin kromafin hiicrelerinden
kaynaklanan ttimorlere feokromasitoma denir.
Diger bolgelerdeki paraganglialardan kaynakla-
nan timorler ise paragangliomalar olarak isim-
lendirilir.

Parasempatik sistemden kaynaklanan paragang-
liomalar genellikle nonfonksiyonel olup sempa-
tik ganglionlardan kaynaklananlar fonksiyonel-
dir ve katekolamin salgilarlar (1).

Paragangliomalarin biiyiik bir boliimii benign
davranis gosterir. Bu ttimorlerin %10 kadar: ma-
ligndir (2). Paragangliomalarin yaklasik %20-42’si
metastaz yaparken adrenal feokromasitomalarin
sadece %2-10"u metastaz yaparlar. Yayilim hem
lenfatik hem de hematojen yolla olur. En sik me-
tastaz gortilen yerler rejyonel lenf nodlari, kemik,
karaciger ve akcigerdir.

OLGU SUNUMU
66 yasindaki erkek hasta halsizlik, cabuk yorulma,
kilo kaybs, karin agrisi ve istahta azalma yakinma-
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lart ile bagvurdu. Oykiisiinde yakinmalarmin 3 ay
once basladigini ve 12 kg kayb1 oldugunu ifade et-
mekteydi. 1 yil 6nce gecirmis oldugu serebrovas-
kiiler olay nedeni ile sol hemiplejisi vardi. Hiper-
tansiyon disinda i¢ hastaliklar: ile ilgili sorunu
yoktu. Karmn muayenesinde sol tist kadranda fikse,
sert kitle saptandi. Fizik muayene ve laboratuar
tetkiklerinde baska bir patolojik bulguya rastlan-
madi. Tim abdomen bilgisayarli tomografi ve
magnetik rezonans incelemesinde sol iist kadran-
da retroperitonda sol adrenal ve bobrek tizerinde
pankreas kuyruguna invaze, dalaga ve mezentere
bas1 yapan yaklasik 20x30 cm boyutunda solid tii-
mor belirlendi (Sekil 1,2).

Hasta bu bulgularla retroperitoneal kitle 6n tanist
ile Mercedes insizyonla eksploratif laparotomiye
alindi. Kitlenin solid ve ileri derecede vaskiiler ya-
pida oldugu goriildii (Sekil 3). Kitle riiptiire edil-
meden, distal pankreatektomi ve splenektomi ya-
pilarak tiimiiyle rezeke edildi. Postoperatif 8. giin-
de komplikasyon gelismeden hasta taburcu edildi.

Tumoriin patolojik incelemesinde yer yer trabe-
kiiler “zelballen” tarzinda gelisim gosteren yer yer
papiller yapilar olusturan hiicrelerden olusan tii-
moral gelisim izlendi. Hiicreler vezikiiler niik-
leuslu, yer yer graniiler eozinofilik, yer yer seffaf
sitoplazmaliydi. Materyalde yaygin nekroz belir-
gin atipi ve atipik mitoz saptandi. Materyalde
vaskiiler invazyon bulundugu dikkati ¢ekti. Ya-
pilan immiinohistokimyasal calismada sitokera-
tinle boyanma saptanmadi. S-100 boyast ile sus-
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Sekil 1. Kontrastsiz abdominal BT kesitinde
sol surrenal lojda yaklasik 30x20 cm boyutla-
rinda santrali dusik dansiteli heterojen, hipo-
dens kitle lezyonu izlenmekte.

tentaktiler hiticrelerle uyumlu fokal bo-
yanma gortildd. Bu bulgularla olgu ret-
roperitoneal ekstraadrenal malign para-
ganglioma olarak degerlendirildi.

TARTISMA

Retroperitoneal paragangliomalar genel-
likle abdominal aorta ve vena kava inferi-
or arasinda bu iki yapiya invazyon goster-
meyen bir yerlesimle abdominal agr1 veya
kitle ile ortaya ¢ikan ttimorlerdir. Retro-
peritoneal paragangliomalarin %80-90"1
adrenal kaynakl1 iken %10-20’si ekstraad-
renal kaynaklidir (3).

Ekstraadrenal paragangliomalar, adrenal
kaynakli olanlardan farkl olarak, genellik-

Sekil 2. Koronal yag baskili T2 agirlikl MR se-
kansinda sol Ust-orta kadrani dolduran yakla-
sik 30x20 cm boyutunda santrali hiperintens
heterojen miks intensitede kitle lezyonu izlen-
mekte.

le, hormon salinim ve katekolamin tireti-
mine bagl klinik semptom olusturmaz.

Non-fonksiyonel olan paragangliomalara
preoperatif olarak tan1 konmast genellikle
¢ok zordur. Bu ttimoérlerin tanisi tomogra-
fi, magnetik rezonans ve sintigrafi ile
%100’e yakin oranda konulabilir. Retrope-
ritoneal paragangliomalarda metastazlar
diger bolgelerde bulunanlara gore daha
siktir. Ince igne aspirasyonu (ifA) tanida
degerli bir teknik olmakla birlikte, bu ne-

Sekil 3. Kitlenin intraoperatif gérintusa.

oplazmin sik goriilmeyisi ve pek ¢ok tii-
morle ortak sitolojik 6zelliklere sahip olu-
su nedeni ile tan1 koymak giic olabilir (4).

Baz1 olgularda mitoz ve vaskiiler invaz-
yonun malign davranis1 belirleyici 6zel-
likler oldugu bildirilmistir (5). Selimlere
gore habis tiimorlerde daha sik goriilen
diger bazi ozellikler ise nekroz, tiimor
boyutunun biiyiik olusu, inkomplet cer-
rahi rezeksiyon veya lokal invazyondur
(6,7). Retroperitoneal paragangliomalar
adrenal medulla ttiimorlerinden daha ag-
resif seyirlidir ve malign olma orani daha
yiiksektir.

Ttimoriin etrafini cevreleyen sustentakiiler
hiicrelerin S-100 protein pozitif olmasi im-
munohistokimyasal olarak tiimériin néro-
jenik kokenli olduklarmi gosterir. Elektron
mikroskobu, tiimor hiicrelerinin sitoplaz-
malarinda bulunan sekretuar grantilleri
gosteremez (8). Tumor hiicrelerinde ¢ok
sayida mitokondri bulundugu Oguma ve
ark. (9) tarafindan gosterilmistir.

Ayirial tanida az diferansiye karsinoma
(6zellikle adrenal kortikal karsinoma),
renal hiicreli karsinoma, malign melano-
ma ve sarkomlar diistiniilmelidir. Primer
tiimoriin kontrol edilemedigi durumlar-
da bile primer ttimore bagh 6ltiim nadir-
dir (10,11).

Paragangliomalarin tedavisinde cerrahi,
kemoterapi, radyoterapi ve son zaman-
larda I**'-metaiodobenzilguanidin (MIBG)
uygulanmaktadir. Cerrahi rezeksiyon bu
timorlerin esas tedavisidir. Tumorii bes-
leyen ana vaskiiler yapinin baglanmasi
ve timorin riiptiire edilmemesi icin cer-
rahi rezeksiyonda dikkatli olunmalidir.
Vaskaiilaritesi fazla olan biiyiik tiimorler-
de, aorta, vena kava, renal ve mezenter
arterlerle iligkili olmalar1 halinde cerrahi
rezeksiyon gticlesebilir.

Organ tutulumu nedeni ile rezeksiyonlar1
peroperatif morbidite ve mortaliteye ne-
den olabilecek olan ve bu nedenle kiiratif
cerrahi yapilamayan olgularda kemotera-
pi ve radyoterapi uygulanmaktadir.

Metastatik olgularda kemoterapinin de
etkili olabilecegini belirten yayinlar var-
dir (12). He ve ark. (13) siklofosfamid,
vincristin ve dakarbazinden olusan kom-
binasyon kemoterapisi ile karaciger me-
tastazlarmin %80 azaldigini, retroperito-
neal kitle ve adenopatinin %75 azaldigim
bildirmislerdir. Kemoterapi ve radyote-
rapi, semptomatik palyasyon amac ile
rekiirren metastatik ttimorlerde kullani-
labilir (14).
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I'*IMIBG radyoterapisi inoperabl gorii-
nen vakalarda rezeksiyonu kolaylastir-
mak icin ve ayrica yaygin hastalik duru-
munda agriy1 azaltmak i¢in giderek daha
siklikla kullanilmaktadir (15).

Sclafani ve ark. (11) 22 olguluk ekstraad-
renal retroperitoneal paragangioma seri-

SUMMARY

Retroperitoneal extraadrenal giant paraganglioma: A case report

Retroperitoneal paragangliomas are rare tumors.They usually present
abdominal pain and mass clinically. A literature review suggests that
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sinde malignensi oranini %50, 5 yillik sag
kalimi ise tiimorii rezeke edilebilen olgu-
larda %75, rezeksiyon yapilamayan ol-
gularda ise %19 olarak bildirmistir.

Retroperitoneal yerlesimli kitlelerin ayiri-
a1 tamisinda paragangliomalar akilda tu-
tulmalidir. Malign paragangliomalarin

tedavisinde ilk secenek, miimkiin ise tii-
mdriin total eksizyonu olmalidir. Dev bo-
yutlarda paragangliomalarin total cerrahi
eksizyonu mtimkiindiir ve hastanin prog-
nozunu onemli olarak degistirmektedir.
Geg metastazlar goriilebilecegi i¢in bu ol-
gularda uzun siireli takipler yapilmasi
onemlidir.

only a few cases have been reported so far. A case of giant retroperi-
toneal paraganglioma 20x30 cm in size with extraadrenal origin in a
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