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Radyoterapi ile tedavi edilmiş ekstraadrenal bir paraganglioma

An extra-adrenal paraganglioma treated with radiotherapy 
Bora Karip, Yalın İşcan, İksan Taşdelen, Birol Ağca, Yetkin Özcabı, Kemal Memişoğlu
Fatih Sultan Mehmet Eğitim ve Araştırma Hastanesi Genel Cerrahi Kliniği, İstanbul

Özet Abstract

Paragangliomalar (PG) karın yerleşimli olduklarında
genelde pankreas, böbrek veya adrenal kaynaklı retro-
peritoneal kitleler ile karışırlar. Ana tedavileri cerrahi
olmakla beraber, ileri hastalık ve ana damarlarla olan
yakın ilişkileri rezeksiyonu imkânsız kılabilmektedir. 

Olgu: 72 yaşında kadın hastada son 1 yıldır sağ lomber
bölgede ağrı ve dolgunluk hissi mevcuttu. Bu nedenle
başka bir merkezde çekilen bilgisayarlı tomografide
(BT) pankreasta kitle tespit edilip kliniğimize refere
edilmişti. Fizik muayenesinde her iki alt ekstremitede 2.
derece gode bırakan ödem dışında özellik yoktu. Tek-
rarlanan ince kesit BT ve 3 boyutlu rekonstrüksiyonda
35x52x42 mm boyutlarındaki hipervasküler kitlenin
pankreastan ayrı olduğu, vena kavayı kısmen sardığı ve
aortakaval oluğa girdiği tespit edildi. BT eşliğinde tru-
cut biopsi yapıldı. Patolojik incelemede benign, düşük
mitotik aktiviteli ekstra-adrenal PG (EAPG) tespit
edildi. Yakın ana damar komşuluğu nedeniyle irrezek-
tabl kabul edilen hastada radyoterapi (RT) kararı ve-
rildi. Tedavisini tamamlayan hastada karın ağrısı
şikâyeti ve alt ekstremite ödemleri geriledi. RT sonrası
6. ay çekilen BT’ sinde kitle boyutlarında progresyon
saptanmadı. 

PG nadir görülen tümörler olup malign dönüşüm riski
sebebiyle ana tedavi cerrahidir. Yakın damar komşuluğu
bulunan hastalarda, biyopsiyle tanının doğrulanmasını
takiben RT alternatif  bir tedavi yöntemidir.

Anahtar sözcükler: Paraganglioma, extraadrenal 
paraganglioma, radyoterapi

Abdominal paragangliomas (PG) are usually misdiag-
nosed as retroperitoneal masses originated from pan-
creas, kidney or adrenal gland. Although the optimum
treatment of  the disease is surgical excision, resection
may not be proper secondary to advanced disease or
close relationship with the main vessels. 

Case: A 72 year old female patient was suffering from
right lumbar pain and feeling of fullness for last 1 year.
In another medical center a computed abdomen tomog-
raphy (CT) had been carried out which was showing a
pancreatic mass. For further evaluation she was referred
to our clinic. Physical examination revealed bilateral
grade 2 lower extremity edema and an appendectomy
scar. We repeated CT and performed three-dimensional
reconstruction revealing of a 35x52x42 mm sized hyper-
vascular mass which was separate from the pancreas. This
mass was partially surrounding inferior vena cava and
entering the aorta-caval groove. CT-guided trucut biopsy
was performed. Pathology resulted as benign, low mitotic
activity PG. She was diagnosed as extra-adrenal paragan-
glioma (EAPG). Being close to the main vessels, instead
of surgical excision radiotherapy (RT) was decided. After
completion of the treatment, abdominal pain and lower
extremity edema disappeared. 6 months after RT on con-
trol CT, there was no progression in the size of the mass. 

PG is a rare tumor. Because of  the risk of  malignant
transformation, decided treatment should be surgery.
After confirmation of the diagnosis, for paragangliomas
which has close relationship to main vessels RT is an al-
ternative treatment.
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Giriş

Paragangliomalar (PG) nöroektodermal kaynaklı nadir
tümörlerdir. Genelde hormon üretir ve buna bağlı sis-
temik semptomlar yaratırlar. Ekstra adrenal PG
(EAPG) sempatik veya parasempatik paraganglia kay-
naklıdırlar1,2. EAPG’lar retroperitonda özellikle para-
aortik veya perinefritik alanda yerleşirler ve kolayca
diğer retroperitoneal kitlelerle karıştırılabilirler3. Bu
vaka sunumunda pankreas kitlesi ön tanısı ile hazırla-
nırken, EAPG tespit edilip radyoterapi ile tedavi edilen
bir hasta sunulmuştur.

Vaka sunumu

72 yaşında kadın hastada sağ lomber bölgede dolgunluk
ve ağrı hissiyle başvurduğu merkezde yaptırılan bilgisa-
yarlı tomografinin (BT) sonucu pankreasta kitle olarak
rapor edilmiş ve kliniğimize refere edilmişti. Hikayesin-
den ağrının 1 yıldır olduğu, son bir aydır daha da arttığı
öğrenildi. Ayrıca son iki haftadır her iki bacağında
şişme ve ağırlık hissi tariflemekteydi. Özgeçmişinde ge-
çirilmiş appendektomi dışında özellik olmayan hastada
ek medikal sorun veya özellikli aile hikayesi tespit edil-
medi. Fizik muayenesinde her iki alt ekstremitede 2. de-
rece gode bırakan ödem ve appendektomi skarı dışında
özellik yoktu. 

Hastanın dış merkezde çekilmiş olan BT’si kontrast-
sız olduğundan tekrarlanmasına karar verildi. Tekrarla-
nan trifazik dinamik BT ve 3 boyutlu rekonstrüksiyonda
35x52x42 mm boyutlarında, düzgün sınırlı, hipervaskü-
ler, yoğun kontrastlanan kitlenin pankreastan ayrı ol-
duğu, vena kavayı kısmen sardığı ve aortakaval oluğa
girdiği tespit edildi (Resim 1a-1b).

Yakın ana damar komşuluğu sebebiyle rezeksiyon
düşünülmeyen hastaya BT eşliğinde trucut biopsi ya-
pıldı. Patolojik incelemede tümör ince sinüzoidal da-
marlar ile ayrılmış bazıları iğsi formda, bazıları ise
epiteloid görünümde hücre gruplarından oluşmaktaydı.
Hücre gruplarında geniş stoplazmalı yuvarlak çekir-
dekli, çekirdek sınırları düzgün, ince kromatinli hücreler
mevcuttu. Mitoz görülememişti. Bazı grupların perife-
rinde sustentacular hücreler seçilmekteydi. Uygulanan
immünohistokimyasal boyamada tümöral hücreler
NSE, kromogranin ve synaptofizin gibi nöröendokrin
işaretleyiciler pozitif  boyanmıştı. GFAP ile sustentacu-
lar hücrelerin bazıları boyanmıştı. Ki-67 skoru düşüktü
(%1-2). Pankeratin ve AFP ise negatifti (Resim 2). Has-
tanın patolojik tanısı paraganglioma olarak konuldu.
Yapılan 24 saatlik idrarda katekolamin metabolit öl-
çümleri normaldi. Hasta klinik olarak non-fonksiyone
EAPG kabul edildi.

Hastada radyoterapi (RT) kararı verildi ve 1 ay sü-
reyle toplam 3960 gray 22 kür programında ışın aldı.
Tedavisini tamamlayan hastada karın ağrısı şikâyeti ve
alt ekstremite ödemleri geriledi. RT sonrası 6. ay çekilen
BT’ sinde kitle boyutlarında progresyon saptanmadı
(Resim 3).

Tartışma

Paragangliomalar çok nadir görülen nöroendokrin tü-
mörlerdir. Nonfonksiyone tiplerin tanısı ancak histopa-
tolojik inceleme ile konabilmektedir4. Literatür
incelendiğinde bu tümörler genelde pankreas orijinli kit-
leler kabul edilmiş ve tanı ancak ameliyat sonrası dö-
nemde konabilmiştir5. 

Resim 1a-b a) Aorto-kaval oluğu dolduran, vena kavayı tamamen komprese etmiş, düzgün konturlu, heterojen kontrast tutan kitle. b) 3D konfigürasyonda arka
plandan görüşle vena kavayı tamama yakın saran kitle lezyonu. Kitle mavi ile işaretlenmiştir
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Hastalık her iki cinste eşit dağılım göstermekte ve
daha çok 3. ve 4. dekatlarda görülmektedir. Hastalık
daha erken yaşlarda genelde daha agresif  seyretmekte-
dir6. Bizim hastamız 72 yaşındaydı ve histopatolojik ola-
rak selim görünümdeydi. Hormon salgılamayan
nonfonksiyone tip tümörler genelde tanı aldıklarında
ileri evrededirler7. Bu hastalarda en sık hastaneye baş-
vuru sebebi ağrıyken daha az sıklıkla bulantı, kusma,
abdominal distansiyon ve kilo kaybı bildirilmiştir8.
Bizim hastamızda ağrıya eşlik eden fizik muayene bul-
gusu ise vena cava inferior basısına bağlı ani gelişen alt
ekstremite ödemiydi. 

Görüntülemede hem BT hem de manyetik rezonans
görüntüleme oldukça başarılıdır. Ancak her iki yönte-
min özgüllüğü de 123-I labeled MIBG ile kıyaslandı-
ğında düşük bulunmuştur9. Hastamızda BT inceleme
bize sadece inoperable retroperitoneal kitle bilgisi vere-
bildi. Diğer yandan rehberlik ettiği tru cut biopsi ile
kesin tanıyı elde etmemizi ve gereksiz laparotomiden ka-
çınmamızı sağladı. 

Bazı yayınlara göre retroperitoneal PG’ ların üçte bi-
rinden fazlası maligndir10. Hem benign hem de malign
hastalık aynı histolojide olduğundan çoğu zaman ayrım
ancak metastaz olup olmadığına göre yapılabilmekte-
dir11. En sık metastaz rejyonel lenf nodlarına, karaciğer,
akciğer ve kemiğe olmaktadır.

İrrezektabl ve ameliyata uygun olmayan hastalarda
radyoterapi alternatif  olabilir3,12. Hastamızda da radyo-
terapi sonrası 6. ay yapılan görüntülemede hastalığın
stabil olduğu, ağrı ve ödem gibi semptomların gerilediği
tespit edildi. Diğer alternatif  tedavi yöntemleri radyo-
nüklit tedavi ve somatostatin analoglarıdır13,14. Son dö-
nemde tirozin kinaz inhibitörleriyle ilgili umut veren
vaka sunumları bildirilmiştir15. 

Nonfonksiyone retroperitoneal paragangliomalar ol-
dukça nadir görülen tümörler olup taşıdıkları malign
potansiyel sebebiyle ana tedavi cerrahidir. Ancak iyi bir
ameliyat öncesi görüntüleme ve perkütan doku örnekle-
mesi ile yüksek cerrahi riskli ve irrezektabl hastalarda,
radyoterapi iyi bir alternatif  yaklaşım gibi durmaktadır.
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Resim 2. Paragangliomalar için tipik geniş sitoplazmalı yuvarlak çekirdekli,
çekirdek sınırları düzgün, ince kromatinli hücreler

Resim 3. Bilgisayarlı tomografide radyoterapi sonrası 6. ayda progrese olmamış
paragangliomaya ait kitle imajı
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