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OZET

Gangliyositik paragangliomalar (GP) ¢ogunlukla duodenum ikinci kisminda yerlesen, ender goriilen, nadiren bodlgesel lenf
diigiimii metastazi ve yineleme gosterebilen ndroendokrin neoplazilerdir.

Karin agrisi, bulanti, kusma ve kilo kaybi olan 34 yasinda kadin olguda, ince barsak pasaj grafisinde jejunumda timér ve
timér proksimalinde dilatasyon saptanmas: {izerine segmental ince barsak rezeksiyonu yapildi. Histolojik, histokimyasal ve
immunohistokimyasal bulgular esliginde olguya jejunal yerlesimli, lenf digiimiinde metastaz gosteren gangliyositik
paraganglivoma tamsi kondu. {iging yerlesim yeri ve son derece nadir gorillen lenf diigiimii metastazi nedeniyle sunuldu.

Anahtar Sozciikler: Gangliyositik paragangliyoma, Jejenum.

SUMMARY

Gangliocytic paragangliomas (GP) are uncommon benign neuroendocrine neoplasms, encountered exclusively in the second
portion of the duodenum which can rarely recur and metastase to regional lymph nodes.

We report a 34-year-old woman presented with abdominal pain, nausea, vomiting and weight loss. In the radiological
examination of small intestine the tumor located in the jejunum and caused luminal dilatation proximal segment of jejunum
above the mass. The patient underwent segmentary small bowel resection. The patient has been diagnosed as gangliocytic
paraganglioma showing lymph node metastasis with histochemical and immunohistochemical properties. We are presenting
the case due to the exceptional location and rare lymph node metastasis.
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GIRIS

Gangliyositik paragangliyoma (GP) nadir goriilen
benin néroendokrin bir tiimérdir (1,2). Bitylik ¢cogun-
Iukla duodenal yerlesimli olup literatiirde proksimal
jejunum, pilor, appendiks ve akcigerde yerlesmis
olgular da bildirilmigtir (3-6). GP’larin epiteloid hiic-
reler, igsi hiicreler ve gangliyon hiicrelerinden olus-
musg karakteristik trifazik bir mikroskobik goriiniimii
vardir. Bu kompleks trifazik gériiniim temelde para-
gangliyoma, karsinoid tiimor ve ganglionéromanin
histolojik &zelliklerinin bir arada bulunmasi ile olugur
(1). GP benin bir tiimér veya hamartom olarak diisii-
niilmekle birlikte literatiirde nadiren bolgesel lenf bezi
metastazi (4, 7-10) ve yineleme (11) bildirilmektedir.

OLGU

34 yasinda kadin (Prot. no. 3930/06) (H.A, ev hanimi),
1.5 yildir var olan kilo kaybi (5 kg/4 ay), karmn agrisi,
bulanti-kusma gibi yakinmalarinim artmasi sonucunda
hastanemize bagvurdu. Olguda karin ultrasonografisi
olagandi. Ince barsak pasaj grafisinde jejunumda
timor ve timdér proksimalinde belirgin dilatasyon
saptanmasi iizerine hastaya segmental ince barsak
rezeksiyonu yapildi. Toplam 50 cm uzunlugundaki
ince barsak antimezenterik hat boyunca agildiginda,
proksimal cerrahi smirdan 16 cm uzaklikta, liimene
dogru uzanan, saglam mukoza ile ortiili, 4x2x2 cm
boyutlarda, solid beyaz renkte, iyi smurlt tlimor
izlendi. Mezenterik yag dokusundan en bliyligii 1 cm
capli olan toplam 9 adet lenf bezi diseke edildi.

Mikroskobik incelemede, submukozay: dolduran ve
muskularis propriaya uzanan, belirgin kapsiilii olma-
yan, infiltratif simirlara sahip tiimdr dokusu izlendi
(Sekil 1). Timérde kiimeler olusturan epiteloid hiicre-
ler, bunlarm periferinde igsi sekilli hiicreler ve arada
daha az sayida gangliyon benzeri hiicreler dikkati
cekti, Epiteloid hiicreler, asidofilik, graniiler sitoplaz-
mal, ¢ogu cekirdekeigi belirgin ve normokromatik
cekirdekli idi. Igsi hiicreler ise uzams sekilli,
asidofilik, graniiler sitoplazmali idi. Epiteloid ve igsi
hiicreler arasinda az sayida genis asidofilik sitoplaz-
mal1 belirgin nukleoluslu gangliyon benzeri hiicreler
goriiidii (Sekil 2). Nekroz ve biiyiik bilyilitmede mitoz
izlenmedi. Barsak mezosundan diseke edilen 9 lenf
bezinin birinde tanmimlanan 3 komponenti de iceren
metastatik tiimdriin varhigs izlendi (Sekil 3).

Resim 1. Muskularis propriada, submukozal yerlesimli tiimor izlen-
mektedir (HE-x40).

Resim 2. Tumorde epiteloid, igsi ve gangliyon benzeri hiicreler
(HE-x400); kiigiik resim, epiteloid ve gangliyon benzeri
hiicrelerde sinaptofizin pozitifligi

Resim 3. Yalanci kapsiiler yapmin altinda metastaz olugturan timor

S-100, noron spesifik enolaz (NSE), sinaptofizin
(Sekil 2), kromogranin, vimentin, sitokeratin, AE1/
AE3 ve EMA immunohistokimyasal boyalarina iligkin
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sonuglar Tablo 1’de verildi. Bu bulgular 1s181nda,
olguda bolgesel lenf diigiim metastazi da olan gangli-
yositik paragangliyoma diisiiniildii. Hastanm 1 yillik
izleminde yineleme veya metastaz saptanmadi.

Tablo 1. Olguda immunohistokimyasal bulgular

Epiteloid igsi Gangliyon
hiicreler hiicreler Hiicreleri
NSE + + +
Sinaptofizin + + +
Vimentin - + -
S-100 - + -
Kromogranin - - -
Sitokeratin - - -
EMA - - -
TARTISMA
Gangliyositik paragangliyoma (GP), c¢ogunlukia

duodenum 2. segmentte ve nadir goriilen benin
ndroendokrin neoplazidir (1,2). Klinik bulgu verenler
yam sira endoskopik incelemde veya otopsi sirasinda
saptanan olgular da bildirilmistir (1-3,12). Her iki
cinsiyette esit oranda olup, ortalama yag 52 (15-80) dir
(2,12).

GP histogenezine iligkin barsak muskularis mukoza-
sinm altindaki embriyonik ¢6liak ganglion (13) veya
cok yonlii farklilasma yetenegi gosteren hiicrelerin,
veya pankreasm ventral tomurcugundaki endodermal
hiicreler ve noéroektodermal gangliyon ve Schwann
hiicrelerinin (1) proliferasyonu 0&ne siirtilmiistiir
(1,2,4). Ancak, lenf diiglimii metastazi yapmasi nede-
niyle hamartomdan daha ¢ok gergek bir neoplazi
oldugu distiniilmektedir (14).

GP’nin klasik olarak submukozal yerlesimli, islevsiz
ve nadiren yineleme (11) veya metastaz (8,10,15)
yapabilen bir antitedir. Burke ve Helwig’in (4) 51
olguluk c¢aligmasinda, olgularin 49’u duodenum, biri
jejunum, biri de pilor yerlesimli olup, néroendokrin
semptom ya da yineleme bildirilmemigtir. Sunulan
olgu da jejunum yerlesimli olup néroendokrin semp-
tom gorilmemistir. Lenf bezinde metastaz varligina
ragmen 1 yilik izlemde organ metastazi veya yine-
leme izlenmemistir.

Sakhuja ve ark.’min (16) ¢alismasinda periampuller
GP’da, gangliyon benzeri hiicrelerde sinaptofizin,
NSE, somatostatin; igsi hiicrelerde S-100, sinaptofizin
ve NSE; epiteloid hiicrelerde kromogranin, sinapto-
fizin ve NSE pozitifligi bildirilmistir, Literatiirde epi-
teloid ve gangliyon benzeri hiicrelerin néroendokrin
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isaretleyiciler ile pozitifligi bildirilmistir (5,9-12,16).
Olgularm ¢ogunlugunda (%90) kromogranin (17)
negatif olup, boyanma olan az sayidaki olguda ise epi-
teloid hiicrelerde simirlidir (12). Literatiirde bildirilen
olgulardaki immunohistokimyasal sonuglara paralel
olarak, olgumuzda kromogranin negatif olup, diger
noroendokrin igaretleyiciler ile pozitiflik saptand:.

GP hemen daima benin davranis gostermekle beraber,
olgumuzda oldugu gibi, az sayida bdlgesel lenf bezine
metastaz yapan olgular da bildirilmistir (4,7-10).
Metastazlarda ¢ogunlukla sadece epitelial komponent
izlenir (8). Sundararajan ve ark.’nin (10) olgusunda ve
Burke ve Helwig’in (4) ¢alismasinda olgularin birinde
her {ic komponenti de igeren lenf bezi metastazi
bildirilmistir. Olgumuzda da metastazda tim kompo-
nentler izlenmigtir,

GP benin biyolojik davramis gostermekle birlikte bu
tiimorlerde yineleme veya lenf metastazi izlenebil-
mektedir. Yerel eksizyon Oncesi hastanin iyi deger-
lendirilip, lezyonun biiyiik ve infiltratif oldugu ya da
lenf bezi tutulumu olan hastalarda daha radikal
yaklagimlara gidilmesi 6nerilir (14).

KAYNAKLAR

I. Perrone T, Sibley RK, Rosai J. Duodenal gangliocytic
paraganglioma. An immunohistochemical and ultrastructural
study and a hypothesis concerning its origin. Am J Surg Pathol
1985; 9 (1): 31-41.

2. Scheithauer BW, Nora FE, LeChago J, Wick MR, Crawford
BG, Weiland LH Duodenal gangliocytic paraganglioma.
Clinicopathologic and immunocytochemical study of 11 cases.
Am J Clin Pathol 1986; 86 (5): 559-65.

3. Aung W, Gallagher HJ, Joyce WP, Hayes DB, Leader M.
Gastrointestinal haemorrhage from a jejunal gangliocytic
paraganglioma. J Clin Pathol 1995; 48 (1): 84-5.

4. Burke AP, Helwig EB. Gangliocytic paraganglioma. Am J Clin
Pathol 1989; 92 (1): 1-9.

5. Plaza JA, Vitellas K, Marsh WL. Duodenal gangliocytic
paraganglioma: a radiological-pathological correlation. Ann
Diagn Pathol 2005; 9 (3): 143-7.

6. Van Eeden S, Offerhaus GJ, Peterse HL, Dingemans KP,
Blaauwgeers HL Gangliocytic paraganglioma of the appendix.
Histopathology 2000; 36 (1): 47-9.

7. Buchler M, Malfertheiner P, Baczako K, Krautzberger W,
Beger HG, A metastatic endocrine-neurogenic tumor of the
ampulla of Vater with multiple endocrine immunoreaction--
malignant paraganglioma? Digestion 1985; 31 (1): 54-9.

8. Hashimoto S, Kawasaki S, Matsuzawa K, Harada H, Makuuchi
M. Gangliocytic paraganglioma of the papilla of Vater with
regional lymph node metastasis. Am J Gastroenterol 1992; 87
(9): 1216-8.

9. Inai K, Kobuke T, Yonehara S, Tokuoka S. Duodenal
gangliocytic paraganglioma with lymph node metastasis in a
17-year-old boy. Cancer 1989; 63 (12): 2540-5.



Tepecik Egit Hast Derg 2009; 19 (2)

10.

Sundararajan V, Robinson-Smith TM, Lowy AM. Duodenal
gangliocytic paraganglioma with lymph node metastasis: a case
report and review of the literature. Arch Pathol Lab Med 2003;
127 (3): 139-41.

. Dookhan DB, Miettinen M, Finkel G, Gibas Z. Recurrent

duodenal gangliocytic paraganglioma with
metastases. Histopathology 1993; 22 (4): 399-401.

lymph node

. Altavilla G, Chiarelli S, Fassina A. Duodenal periampullary

gangliocytic  paraganglioma: report of two cases with
immunohistochemical and ultrastructural study. Ultrastruct
Pathol 2001; 25 (2): 137-45.

. Taylor HB, Helwig EB. Benign nonchromaffin paragangliomas

of the duodenum. Virchows Arch Pathol Anat Physiol Klin
Med 1962; 335: 356-66.

ILETISIM

Dr. Ayga Tan

S.B Tepecik Egitim ve Arastirma Hastanesi
Patoloji Lab.

Yenisehir / [ZMIR

draycatan@gmail.com

Tel: 0232 469 69 69 - 3795

91

. Witkiewicz A, Galler A, Yeo CJ, Gross SD. Gangliocytic

paraganglioma: case report and review of the literature, J
Gastrointest Surg 2007; 11 (10): 1351-4.

. Bucher P, Mathe Z, Buhler L, Chilcott M, Gervaz P, Egger JF.

Paraganglioma of the ampulla of Vater: a potentially malignant
neoplasm. Scand J Gastroenterol 2004; 39 (3): 291-5.

. Sakhuja P, Malhotra V, Gondal R, Duit N, Choudhary A.

Periampullary gangliocytic paraganglioma. J Clin Gastroenterol
2001; 33 (2): 154-6.

. Barbareschi M, Frigo B, Aldovini D, Leonardi E, Cristina S,

Falleni M. Duodenal gangliocytic paraganglioma. Report of a
case and review of the literature. Virchows Arch A Pathol Anat
Histopathol 1989; 416 (1): 81-9. :

Bagvuru : 08.05.2009

Kabul

: 13.08.2009





