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Ozet

Paragangliomlar kemoreseptor organlardan kéken alan ti-
morlerdir. Paragangliomda kemik metastazi olduk¢a nadir
gorilur. Paragangliom kemik metastazlarinda lokal kontrol
icin cerrahi rezeksiyon veya radyoterapi uygulanabilir. Siste-
mik kemoterapi de faydali olabilir.

Anahtar so6zciikler: Paraganlioma; lokal kontrol; kemik metas-
tazi; radyoterapi.

Abstract

Paragangliomas are thought to arise from chemoreceptor
organs. Bone metastases from paraganglioma are very rare.
Surgical resection and radiotherapy can be applicable in
paraganglioma bone metastases for local control. Systemic
chemotherapy can also be useful.

Key words: Paraganglioma; local control; bone metastases; radi-
otherapy.

Giris

Feokromasitomanin ekstraadrenal yerlesimli timo-
ri paragangliom olarak adlandirilir. Feokromasitoma-
lar noral arktan koken alir ve katekolaminlerin patolo-
jik sekresyonuna neden olurlar. Hastalik %90 oraninda
adrenal medullada yerlesik iken, %10 oraninda ekstra
adrenal yerlesimlidir."" Paragangliomlar en sik karo-
tis bifurkasyonunda olmak Uzere aort gévdesine, va-
gus sinirine, timpanik sinire, jugulotimpanik bolgeye
ve retroperitoneal bolgeye yerlesebilirler? Genellik-
le benign bir klinik seyir gdstermekle birlikte %10 ka-
dari malignlesir ve bunlar tanidan yillar sonra kemik,
akciger, karaciger ve lenf bezlerine metastaz yapabi-
lirler.®4 Jugulotimpanik, intravagal ve retroperitoneal
bolgelerden kaynaklanan paragangliomalar daha ¢ok
metastaz yaparlar.®® Bu yazida, karotis bifurkasyo-
nundan kaynaklanan ve lomber bélgeye metastaz ya-
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pan bir paragangliom olgusu literatiir esliginde goz-
den gecirildi.

Olgu Sunumu

Kirk bes yasinda kadin hasta, 5-6 yildir boynunda sis-
lik sikayeti mevcut olup, sisligin artmasi Gzerine has-
taneye basvurmus. Boyun bilgisayarli tomografi (BT)
goruntilemesinde sol jugulodigastrik mesafede yer-
lesim gosteren, anteromedialde parafarengeal mesa-
feye dogru ve lateralde ise sternokleidomastoid kasi
komsuluguna dek uzanan, yogun kontrastlanma gos-
teren, 75x50x35 mm boyutlu hipervaskdiler kitle tespit
edilmis. Ardindan boyun manyetik rezonans (MR) anji-
yografisi yapilan hastada karotid bifurkasyonunda hi-
pervaskiler kitle goriintiilenmis (Sekil 1). Hastaya bi-
yopsi yapilmis ve histopatolojik tanisi paragangliom
olarak degerlendirilmis.
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Sekil 1. Karotid bifurkasyonunda hipervaskdler kitle.

Glomus karotikumdaki kitle inoperabl olarak deger-  rar hastaneye basvurmus. Cekilen toraks BT'sinde me-
lendirilerek kitleye radyoterapi 6nerilmis. Hasta rad-  diastende en blylgu 2 cm olan lenfadenopatiler ve

yoterapi tedavisini almak istemeyerek taburcu edil-  her iki akcigerde multipl, en blyigi 15 mm ¢apa ula-
mis. san nodiiller tespit edilmis.
Yaklasik iki yildir tedavisiz olan hasta bir yil dnce he-  Bel agrilari nedeniyle yapilan tim vicut kemik sin-

moptizi ve bel agrisi sikayetlerinin olmasi tizerine tek-  tigrafisinde de C7-T1 ve L1 vertebrada kemik metas-

= Smpressad F

Sekil 2. Tedavi 6ncesi PET BT'de primer timor kitlesi ve lomber vertebradaki metas-
taz.

Renkli sekil derginin online sayisinda gériilebilir (www.keahdergi.org)
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Sekil 3. Tedavi sonrasi PET BT'de karaciger, akciger ve kemik metastazlari (progresyon).
Renkli sekil derginin online sayisinda gériilebilir (vwww.keahdergi.org)

tazi saptanmis. Hastaya yapilan PET BT goruntileme-  sim gdsteren hipermetabolik nodiler lezyonlar (SUD-
de (Sekil 2), boyun sol tarafinda jugulodigastrik alan- o 15:0), mediastende multipl lenfadenomegaliler, is-
dan baslayip sol submandibuler alana uzanan hiper-  kelet sisteminde ise C7 ve L1 vertebralarda metastaz
metabolik kitle, primer timér lehine degerlendirilmis  saptanmig (SUD,__: 29.2). Hastaya yapilan bronkosko-
(SUD,__:41.8); her iki akcigerde multisegmenter yerle-  pide brons lavajinda patolojik bir bulgu saptanmamis.
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Sekil 4. ince damarlar cevresinde uniform yuvarlak hiicrelerden olusan yuvalar.
Renkli sekil derginin online sayisinda gériilebilir (vwww.keahdergi.org)
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Sekil 5. S-100 proteini ile sustentakular agin gérinimd.
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Renkli sekil derginin online sayisinda gériilebilir (www.keahdergi.org)

Tumor konseyine cikarilan hasta kemik metastazl pa-
ragangliom olarak kabul edilerek, sistemik kemoterapi
ve palyatif radyoterapi 6nerildi. Klinigimizde 6ncelikle
semptomatik olmasi nedeniyle lomber bolgeye palya-
tif olarak LINAC cihaziyla 6 MV foton ile 10 fraksiyon-
da 30 Gy radyoterapi uygulandi. Agri palyasyonu sag-
lanan hastaya CVD (siklofosfamid, vinkristin, dakarba-
zin) protokoli ile kemoterapi uygulandi. Ug kiir kemo-
terapi sonrasi yapilan yanit degerlendirmesi PET BT
goruntilemede (Sekil 3) progresyon saptanmasi lize-
rine kemoterapi tedavisi kesildi. Hastanin hastalikli
olarak takibi devam etmektedir.

Tartisma

Paragangliom ilk olarak 1970 yilinda Miller ve Torack
tarafindan tanimlanmistir. Adrenal bolgeden kaynak-
lanan tumorler (feokromasitomalar) genelde kateko-
lamin salgilarken, ekstra adrenal kaynakli timorlerin
(paragangliomlar) ise %25-60"1 katekolamin salgilar ve
bas agrisi ile paroksismal hipertansiyona neden olur-
lar. Katekolamin sekresyonu yapan paragangliyom-
lar genel popilasyonun %0.01-0.001'inde gorilmekle
birlikte, yetiskinlerde gorilen hipertansiyonun %?1'in-
den sorumludur.” Paragangliomlar Von Hippel Lin-
dau, MEN I, Corney sendromu gibi ailesel bazi send-
romlarla birlikte bulunabilirler.® Adrenal disi para-
gangliomlarda malignite insidansi %20-40 olup, adre-
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nal paragangliomlardan daha fazladir (%2-10). Benign
ve malign paragangliomlar i¢in histopatolojik ve bi-
yokimyasal dlctitlere sahip histolojik ayira¢ bulunma-
maktadir. Maligniteyi destekleyecek tek kriter para-
ganglionik dokunun bulunmadigi bolgelerde metas-
tazlarin bulunmasidir.”

ince igne aspirasyon biyopsisi paragangliom tanisin-
da tanisal degeri olan bir tekniktir. Sitolojik 6zellikler
daha ¢ok bas boyun paraganliomlarinda tariflenmis-
tir, metastatik olanlarla ilgili cok az yayin vardir.'%'" pa-
ragangliomlar makroskopik olarak lobiler gérinim-
de, kirmizi-kahverengi renkte ve genellikle birka¢ cm
capindadir. Hemoraji ve fibrozis gorilebilir. Mikrosko-
pik incelemede, timor bag dokusundan olusan ince
fibréz bir kapsiille cevrilidir. ince bir damar agi cevre-
sinde, yuvarlak-epiteloid hiicrelerden olusan kiiglik
adalar mevcuttur. ince kromatinli niikleuslar hiicre-
nin santralinde yerlesmistir ve sitoplazmalari amfofi-
lik veya grantler eozinofiliktir. Daha az olarak tiimérde
vakuolli hiicreler, sklerozis, sarkomatoid patern ve he-
manjiyoperisitom benzeri degisiklikler gorilebilir (Se-
kil 4 ve 5).012

immiinhistokimyasal olarak kullanilan néroendokrin
belirtecler ve elektron mikroskopu paragangliomlar
hipofizadenomlari ve menenjiyomlardan ayirmak icin
oldukca faydalidir. Hipofiz adenomlari hipofizer hor-
monlari salgilarken menenjiyomlar EMA salgilar. Para-



Ekici ve ark. Metastatik Paragangliom Olgusunda Tedavi Yaklagimi: Olgu Sunumu

gangliomlar kromogranin A ve norofizin pozitif boya-
nirlar.i’

Paragangliomlar metastaz yapabilmesi ve lokal agresif
olabilmesine ragmen benign timoérlerdir. Paragangli-
omlarda risk faktorleri timor boyutu, metastatik has-
talik ve timor boyutu olarak belirlenmistir. On bes yil-
lik sagkalim 5 cm altindaki tiimérlerde %100'dir. Ad-
renal ve ekstra adrenal paragangliomlar arasinda sag-
kalim ve hastaliksiz sagkalim agisindan fark olmadig
gosterilmistir.'4

Yapilan ¢alismalarda timorde lokal kontroliin saglan-
masinda cerrahi ve radyoterapi arasinda fark saptan-
mamistir. Operasyon karari timor boyutuna, hastanin
yasina genel saglik durumuna ve tedavi dncesi semp-
tomlara bagli olarak verilmelidir. Bazi hastalara hicbir
tedavi uygulanmamasi fikri lezyonlarin yavas progre-
se oldugu g6z 6nuine alinarak kabul edilebilir. Cerrahi
ve radyoterapi uygulanamayan hastalarda semptom
palyasyonu icin kemoterapi denenebilir.'® Paragang-
liom kemik metastazlarinda palyasyon amagli cerrahi
rezeksiyon veya radyoterapi faydali olabilir.l'®

Hastada katekolamin duizeyleri en basindan beri nor-
maldi ve hipertansiyon ¢ykisu yoktu. Olgunun her-
hangi bir ailesel 6ykiisi yoktu. Hastaya boyundaki kit-
leye ince igne aspirasyon biyopsisi yapilarak tani ko-
nulmustu. Hastamiza kesin tani 4 yil énce konulmus,
fakat boyunda siskinlik belirtisi yaklasik 7 yil 6ncesi-
ne dayanmaktadir. Hasta metastazli olarak klinigimi-
ze basvurdugunda yiksek riskli gruptandi. Hasta pri-
mer tumor lokalizasyonu agisindan cerrahi olarak ino-
perabl kabul edilmistir. Semptomu olmayan hastaya
primer timore yonelik radyoterapi uygun gorilmedi.
Semptomatik olmasi nedeniyle kemige radyoterapi ve
sistemik kemoterapi tedavisini uygun gordik.

Sonug¢ olarak, paragangliomun kemik metastazinda
tedavi palyatiftir. Semptomatik kemik metastazlarina
cerrahi operasyon veya radyoterapi dustinilebilir. Ke-
moterapinin yarari tartismalidir. Uzun sagkalim nede-
niyle hastalar yakin takibe ahinmalhdir.
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