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OLGU SUNUMU | Case Report

Radyoterapi ile tedavi edilmis ekstraadrenal bir paraganglioma

An extra-adrenal paraganglioma treated with radiotherapy

Bora Karip, Yalin iscan, iksan Tasdelen, Birol Agca, Yetkin Ozcabl, Kemal Memisoglu
Fatih Sultan Mehmet Egitim ve Arastirma Hastanesi Genel Cerrahi Klinigi, Istanbul

Ozet

Paragangliomalar (PG) karin yerlesimli olduklarinda
genelde pankreas, bobrek veya adrenal kaynakl retro-
peritoneal kitleler ile karisirlar. Ana tedavileri cerrahi
olmakla beraber, ileri hastalik ve ana damarlarla olan
yakin iliskileri rezeksiyonu imkansiz kilabilmektedir.

Olgu: 72 yaginda kadin hastada son 1 yildir sag lomber
bolgede agr1 ve dolgunluk hissi mevcuttu. Bu nedenle
bagka bir merkezde cekilen bilgisayarli tomografide
(BT) pankreasta kitle tespit edilip klinigimize refere
edilmisti. Fizik muayenesinde her iki alt ekstremitede 2.
derece gode birakan 6dem disinda 6zellik yoktu. Tek-
rarlanan ince kesit BT ve 3 boyutlu rekonstriiksiyonda
35x52x42 mm boyutlarindaki hipervaskiiler kitlenin
pankreastan ayri oldugu, vena kavayi kismen sardigi ve
aortakaval oluga girdigi tespit edildi. BT esliginde tru-
cut biopsi yapildi. Patolojik incelemede benign, diisiik
mitotik aktiviteli ekstra-adrenal PG (EAPG) tespit
edildi. Yakin ana damar komsulugu nedeniyle irrezek-
tabl kabul edilen hastada radyoterapi (RT) karari ve-
rildi. Tedavisini tamamlayan hastada karin agrisi
sikayeti ve alt ekstremite 6demleri geriledi. RT sonrasi
6. ay ¢ekilen BT’ sinde kitle boyutlarinda progresyon
saptanmadi.

PG nadir goriilen tiimorler olup malign dontigiim riski
sebebiyle ana tedavi cerrahidir. Yakin damar komsulugu
bulunan hastalarda, biyopsiyle taninin dogrulanmasini
takiben RT alternatif bir tedavi yontemidir.

Anahtar sozciikler: Paraganglioma, extraadrenal
paraganglioma, radyoterapi

Abstract

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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Giris

Paragangliomalar (PG) néroektodermal kaynakli nadir
timorlerdir. Genelde hormon iiretir ve buna bagl sis-
temik semptomlar yaratirlar. Ekstra adrenal PG
(EAPG) sempatik veya parasempatik paraganglia kay-
naklidirlar’2. EAPG’lar retroperitonda 6zellikle para-
aortik veya perinefritik alanda yerlesirler ve kolayca
diger retroperitoneal kitlelerle karistirilabilirler’. Bu
vaka sunumunda pankreas kitlesi n tanisi ile hazirla-
nirken, EAPG tespit edilip radyoterapi ile tedavi edilen
bir hasta sunulmustur.

Vaka sunumu

72 yasinda kadin hastada sag lomber bolgede dolgunluk
ve agri hissiyle bagvurdugu merkezde yaptirilan bilgisa-
yarli tomografinin (BT) sonucu pankreasta kitle olarak
rapor edilmis ve klinigimize refere edilmisti. Hikayesin-
den agriin 1 yildir oldugu, son bir aydir daha da arttig
Ogrenildi. Ayrica son iki haftadir her iki bacaginda
sisme ve agirhk hissi tariflemekteydi. Ozge¢misinde ge-
¢irilmis appendektomi disinda 6zellik olmayan hastada
ek medikal sorun veya 6zellikli aile hikayesi tespit edil-
medi. Fizik muayenesinde her iki alt ekstremitede 2. de-
rece gode birakan 6dem ve appendektomi skari disinda
ozellik yoktu.

Hastanin dig merkezde ¢ekilmis olan BT’si kontrast-
s1iz oldugundan tekrarlanmasina karar verildi. Tekrarla-
nan trifazik dinamik BT ve 3 boyutlu rekonstriiksiyonda
35x52x42 mm boyutlarinda, diizgiin sinirli, hipervaskii-
ler, yogun kontrastlanan kitlenin pankreastan ayri ol-
dugu, vena kavayi kismen sardigi ve aortakaval oluga
girdigi tespit edildi (Resim 1a-1b).

Yakin ana damar komsulugu sebebiyle rezeksiyon
diistintilmeyen hastaya BT esliginde trucut biopsi ya-
pildi. Patolojik incelemede tiimdr ince sinilizoidal da-
marlar ile ayrilmis bazilar1 igsi formda, bazilar ise
epiteloid goriiniimde hiicre gruplarindan olugmaktaydi.
Hiicre gruplarinda genis stoplazmali yuvarlak ¢ekir-
dekli, ¢ekirdek smirlart diizgiin, ince kromatinli hiicreler
mevcuttu. Mitoz goriilememisti. Bazi gruplarin perife-
rinde sustentacular hiicreler segilmekteydi. Uygulanan
immiinohistokimyasal boyamada tiimoéral hiicreler
NSE, kromogranin ve synaptofizin gibi ndréendokrin
isaretleyiciler pozitif boyanmisti. GFAP ile sustentacu-
lar hiicrelerin bazilar1 boyanmisti. Ki-67 skoru diistiktii
(%1-2). Pankeratin ve AFP ise negatifti (Resim 2). Has-
tanin patolojik tanisi paraganglioma olarak konuldu.
Yapilan 24 saatlik idrarda katekolamin metabolit 61-
¢limleri normaldi. Hasta klinik olarak non-fonksiyone
EAPG kabul edildi.

Hastada radyoterapi (RT) karar1 verildi ve 1 ay sii-
reyle toplam 3960 gray 22 kiir programinda 1sin aldi.
Tedavisini tamamlayan hastada karin agris1 sikayeti ve
alt ekstremite 6demleri geriledi. RT sonrasi 6. ay gekilen
BT’ sinde kitle boyutlarinda progresyon saptanmadi
(Resim 3).

Tartisma

Paragangliomalar ¢ok nadir goriilen néroendokrin tii-
morlerdir. Nonfonksiyone tiplerin tanisi ancak histopa-
tolojik inceleme ile konabilmektedirt. Literatiir

incelendiginde bu tiimdrler genelde pankreas orijinli kit-
leler kabul edilmis ve tan1 ancak ameliyat sonrast do-
nemde konabilmistirs.

Resim 1a-b a) Aorto-kaval olugu dolduran, vena kavay1 tamamen komprese etmis, diizgiin konturlu, heterojen kontrast tutan kitle. b) 3D konfigiirasyonda arka
plandan goriisle vena kavayi tamama yakin saran kitle lezyonu. Kitle mavi ile isaretlenmistir
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Resim 2. Paragangliomalar i¢in tipik genis sitoplazmali yuvarlak gekirdekli,
¢ekirdek smirlart diizgiin, ince kromatinli hiicreler

Hastalik her iki cinste esit dagilim gostermekte ve
daha ¢ok 3. ve 4. dekatlarda goriilmektedir. Hastalik
daha erken yaslarda genelde daha agresif seyretmekte-
dir¢. Bizim hastamiz 72 yasindaydi ve histopatolojik ola-
rak selim goriniimdeydi. Hormon salgilamayan
nonfonksiyone tip tiimorler genelde tani aldiklarinda
ileri evrededirler’. Bu hastalarda en sik hastaneye bas-
vuru sebebi agriyken daha az siklikla bulanti, kusma,
abdominal distansiyon ve kilo kaybi bildirilmistirs.
Bizim hastamizda agriya eslik eden fizik muayene bul-
gusu ise vena cava inferior basisina bagl ani geligen alt
ekstremite 6demiydi.

Goriintillemede hem BT hem de manyetik rezonans
goriintiileme oldukga basarilidir. Ancak her iki yonte-
min Ozgllligi de 123-1 labeled MIBG ile kiyaslandi-
ginda diigik bulunmustur®. Hastamizda BT inceleme
bize sadece inoperable retroperitoneal kitle bilgisi vere-
bildi. Diger yandan rehberlik ettigi tru cut biopsi ile
kesin taniyi elde etmemizi ve gereksiz laparotomiden ka-
¢inmamizi sagladi.

Bazi yayinlara gore retroperitoneal PG’ larin ligte bi-
rinden fazlast maligndir'®. Hem benign hem de malign
hastalik ayni histolojide oldugundan ¢ogu zaman ayrim
ancak metastaz olup olmadigina gore yapilabilmekte-
dir''. En sik metastaz rejyonel lenf nodlarina, karaciger,
akciger ve kemige olmaktadir.

Irrezektabl ve ameliyata uygun olmayan hastalarda
radyoterapi alternatif olabilir>'2. Hastamizda da radyo-
terapi sonrasi 6. ay yapilan goriintiilemede hastaligin
stabil oldugu, agri ve 6dem gibi semptomlarin geriledigi
tespit edildi. Diger alternatif tedavi yontemleri radyo-
niiklit tedavi ve somatostatin analoglaridir'>!4, Son do-
nemde tirozin kinaz inhibitorleriyle ilgili umut veren
vaka sunumlari bildirilmistir!s.

Resim 3. Bilgisayarli tomografide radyoterapi sonrasi 6. ayda progrese olmamis
paragangliomaya ait kitle imaji

Nonfonksiyone retroperitoneal paragangliomalar ol-
dukga nadir goriilen tiimorler olup tasidiklart malign
potansiyel sebebiyle ana tedavi cerrahidir. Ancak iyi bir
ameliyat 6ncesi goriintiileme ve perkiitan doku 6rnekle-
mesi ile yliksek cerrahi riskli ve irrezektabl hastalarda,
radyoterapi iyi bir alternatif yaklasim gibi durmaktadir.
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