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Retroperitoneal Paraganglioma: Olgu Sunumu
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Ozet

Retroperitoneal paragangliomalar nadir gorilen noral krest orjinli
noéroendokrin  timorlerdir. Cogunlukla benign ttimorlerdir, fakat
malign olanlari agresif seyredebilir ve metastaza yol acabilir.
Retroperitoneal paragangliomalarin temel tedavi secenegi kitlenin
komplet rezeksiyonudur. Cerrahi sonrasi malignite potansiyeli acisindan
takip 6nemlidir. Bu yazida 18 yasinda, sag bobrek anteriorunda 8,5 cm
kitle saptanan ve cerrahi olarak eksize ettigimiz kadin hastayr sunmayi
amacladik. (Uroonkoloji Biilteni 2014;13:184-186)

Anahtar Kelimeler: Feokromasitoma, nonfonksiyone paraganglioma,
ndroendokrin timor, retroperitoneal paraganglioma

Summary

Retroperitoneal paragangliomas are rare neuroendocrine tumors of
neural crest origin. They are mostly benign, however; malignant tumors
may present aggressive behavior and may lead to metastasis. Complete
surgical resection of the mass is the only potential curative treatment
modality for retroperitoneal paragangliomas. Postsurgical follow-up is
important for malignant potential. Here we report a case of a 18 year-old
female with an 8.5 cm mass located anterior of the right kidney, treated
by complete surgical excision. (Bulletin of Urooncology 2014,13:184-186)
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Giris

Ekstraadrenal feokromasitoma veya paraganglioma az rastlanan
noroektodermal timorlerdir. Paragangliomalar kromaffin doku
ile iligkili timorlerin %10-%20’sini olustururlar. Paraganglial
dokunun bulundugu her yerde gelisebilirler (1). Olgularin
yaklagik %10°u ekstraadrenal kaynakh olup en sik batin,
toraks ve boyun boélgesinde gorilir (2). Retroperitoneal
paragangliomalar, genelde cocuk yaslarda ortaya cikar. Bunlarin
%40-%50'si malign olup genelde yavas progresyon gosterirler
ve cogu fonksiyoneldir (3). Fonksiyona bagli olarak olusan
carpinti, hipertansiyon ataklari, bas agrisi, ytizde kizariklk ve kilo
kaybi gibi semptomlar tanida 6nemlidir (4).

Bu yazida pararenal kitle ile basvuran ve patoloji sonucu
retroperitoneal paraganglioma olarak raporlanan hastaya
cerrahi oncesinden cerrahi sonrasi 3. yil kontroliine kadar olan
uzun sureli yaklagimimizi sunmayr amagladik.

Olgu Sunumu

Sag yan agnsi nedenli yapilan tetkiklerinde sag pararenal
kitle saptanan 18 yasinda bayan hasta klinigimize bagvurdu.

Goriintileme tetkiklerinde sag bobrek anterior kesimde, hilusla
komsuluk gosteren ve proksimal Ureterle invazyon agisindan
kugkulu alanlar tasiyan 8 cm hipervaskiler kitlesel lezyon
saptandi (Resim TA ve 1B). Hastanin 6zgecmisinde ve fizik
muayenesinde ek patoloji saptanmadi.

Hastanin yapilan laboratuvar incelemelerinde mikrositer anemi
mevcuttu. Hormon aktif paraganglioma stiphesi ile yapilan
bazal kortizol ve adrenokortikotropik hormon (ACTH) olciimleri
sira ile 25,9 pg/dL ve 29,4 pg/mL olarak saptandi. Kortizol
degerindeki minimal yukseklik nedenli 1 mg deksametazon
supresyon testi yapildi. 26,6 pg/dL olan kortizol degeri anlamli
olarak degerlendirilmedi. Yapilan 24 saatlik idrar tetkiklerinde
vanilmandelik asit (VMA), homovalinik asit (HVA), 5-hidroksi
indol asetik asit (5-HIAA), metanefrin ve normetanefrin
degerleri normal olarak saptandi. Bu bulgularla klinik olarak
nonfonksiyone paraganglioma olarak degerlendirilen olguda
eksplorasyon karari alindi.

Sag flank insizyon ile yapilan eksplorasyonda sag renal hilus
dizelinden bagslayan bobrek ile baglantisi olmayan, orta hatta
ve inferiora dogru uzanan 9 cm’lik kitle gozlendi. Kitlenin
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Resim 1. A) Timoriin ultrasonografideki hipervaskiiler gériinimi
B) Timorin MRI gorinimu
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Resim 2.A) Timorin makroskopik goriinimu B) Mikroskopik
olarak timorde atipi gosteren alan (H&E, x200) C) Resim 2B’de
izlenen atipik alanin buyiik biiylitmede goriinimi (H&E, x400)
D) Timorde Ki-67 indeksi

direkt sag renal venden 1 adet, vena cava inferiordan 3 adet
ve aortadan 3 adet vaskiler dal aldigi gozlendi. Bu vaskiler
baglantilar kesildi. Kitlenin superiordan ve inferiordan 2 adet
pedikuili de kesilerek kitle enblok olarak cikartildi ve operasyona
son verildi. Peroperatif 2 Unite eritrosit stispansiyonu verilen
hastada herhangi bir komplikasyon olmadi.

Postoperatif patolojik incelemede doku 145 gr agirhginda,
8,5x7x4 cm boyutlarinda, damarlanmasi yogun olarak
gozlenebilen, kapsulll, kanama alanlari iceren timor gozlendi
(Resim 2A). Mikroskopisinde timor, fibrovaskiler psodokapsuil
ile cevriliydi. Timor hicreleri genis eozinofilik sitoplazmal,
nukleer psodoinklizyonlar ve Peryodik Asit Shift (PAS) pozitif
sitoplazmik globdiller icerir nitelikteydi. Yer yer miksoid
stroma, kanama alanlari gozlenen tiimorde bazi alanlarda
belirgin nikleer atipi, multiniikleer hiicreler ve ylksek mitotik
aktivite dikkati cekmekteydi (Resim 2B, 2C). Tumor hicreleri
imminohistokimyasal olarak vimentin ile diffiz, CD10 ve
kromogranin ile fokal boyanirken, NSE, sinaptofizin ve keratin,

EMA, HMB45 ve aktin ile boyanma saptanmadi. S-100 ile
sustentakuler hiicreler boyandi. Ki-67 indeksi %10 olarak saptandi
(Resim 2D). CD117 ile nonspesifik boyanma go6zlenmistir.
Bu ozellikleri ile birlikte timor retroperitoneal paraganglioma
(ekstraadrenal feokromasitoma) olarak degerlendirildi.

Hastanin postop 24 saatlik idrarda vanilmandelik asit (VMA),
5-hidroksi indol asetik asit (5-HIAA), homovalinik asit (HVA),
metanefrin ve normetanefrin degerleri normal epinefrin ve
norepinefrin degerleri diisiik olarak saptandi. Yine postoperatif
goriintiileme yontemlerinden meta-iyodobenzilguanidin
(MIBG) sintigrafisi ve 6 aylik torakoabdominal BT’lerinde patoloji
saptanmadi. Takibinin 3. yilinda niks ya da metastatik lezyon
saptanmayan hasta stabil bulgularla izZlenmektedir.

Tartisma

Retroperitoneal paragangliomalar, ¢ocuk vyaslarda ortaya
cikan, %15-%24'G fonksiyonel (feokromasitoma), %15-%24'l
multisentrik, %40-%50 oraninda malign ve yavas progresyon
gosteren timorlerdir (3,5). Primer timoriin yavas buylime
ozelliginden dolay1 primer timoére bagh olim nadirdir (6).
Tamorin fonksiyonel 6zelliginin belirlenmesi icin operasyon
oncesi 24 saatlik idrarda VMA, 5-HIAA, HVA, metanefrin
ve normetanefrin degerleri arastinimalidir. Bu dogrultuda
yapmis oldugumuz 24 saatlik idrar sonucuna gore olgumuzda
nonfonksiyone paraganglioma disinilmustir. Tumorin
multisentrik olabilme 6zelliinden dolayi postoperatif 6. ayda
MIBG sintigrafisi ile tarama yapilmistir. Olgumuzda ek odak
saptanmamistir.

Retroperitoneal paragangliomalar, genelde abdominal
aorta ve Vena Cava Inferior arasinda, bu iki yapiya genelde
invazyon gostermeyen bir konumda bulunurlar. Dikkatli ve
ozenli bir diseksiyonla, bu yapilardan ayrilip total eksizyonu
mimkin olabilir (3). Olgumuz tanimlamalara uygun ozellikler
sergilemekteydi.

Klinikte  nonfonksiyonel  timor  olarak  gorilebilen
paragangliomalar, malign davranigh timéorlerdir ve maligniteyi
belirleyen tek kriter metastaz varhi@idir. Siklikla ge¢ metastazlar
gorulur. Hematojen veya lenfojen yayilim gosteren bu timorler,
en sik lenfnodlari, kemik, akciger ve karacigere metastaz yapar.
Metastaz olustuktan sonra ortalama yasam suresi genellikle tg¢
yildan azdir (7). Malign paragangliomalarin tedavisinde éncelik
kitlenin eksizyonudur (8). Komplet rezeksiyona ragmen %8-%20
oraninda niiks, %28-%50 oraninda metastaz gelismektedir (9).
Metastaz disinda maligniteyi belirleyen kesin morfolojik kriter
bulunmamaktadir. Maligniteyi ongoren kriterler ekstraadrenal
yerlesim, kaba noduilarite, yaygin nekroz, hyalen globdillerin
olmayisi, geng yas, timor boyutu ve Ki-67 indeksi olarak
Ozetlenebilir. Olgumuzda kot prognostik faktorler gencg yas,
ekstraadrenal yerlesim, tiimoriin capi, ylksek Ki-67 indeksi ve
mitotik aktivite ile fokal niikleer atipidir.

Sonug olarak olgumuzda 3 yillik izlem sonucunda herhangi bir
metastaz bulgusu saptanmamistir. Nadir gorilen bu tiimorlerde
fonksiyonu belirleme acisindan preoperatif hormonal
dederlendirme ve olasi niiksler ve ge¢ donem metastaz riski
acisindan da postoperatif takip 6n plana ¢ikmaktadir.
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Cikar catismasi: Yazarlar bu makale ile ilgili olarak herhangi
bir ¢cikar catismasi bildirmemislerdir.

Kaynaklar

1.

Cunningham SC, Suh HS, Winter JM, et al. Retroperitoneal
paraganglioma. single-institution experience and review of the
literature. ] Gastrointest Surg 2006;10:1156-1163.

Somasundar B, Krouse R, Hostetter R, et al. Paragangliomas- a decade
of clinical experience. | Surg Oncol 2000;74:286-290.

Grant CS. Pheochromocytoma. In: Textbook of Endocrine Surgery.
1st ed. ed(s). Clark OH. Philadelphia. W.B.Saunders, 1997:513-528.

Elder EE, Elder G, Larsson C. Pheochromocytoma and functional
paraganglioma syndrome: no longer the 10% tumor. ] Surg Oncol
2005;89:193-201.

186

5.

Kudoh A, Tokuhisa Y, Morita K, et al. Mesenteric paraganglioma:
Report of a case. Surg Today. 2005;35:594-597.

Massey V, Wallner K. Treatment of metastatic chemodectoma. Cancer
1992;69:790-792.

Yurt A, Arda MN, Vardar E. Metastatic pheochromocytoma of the
thoracic spinal extradural space. Case report and review of the
literature. Kobe ] Med Sci 2005;51:49-53.

Robert O, Louis R. Malignant paraganglioma of the posterior
mediastinum. A case report and review of the literalure. Caner
1990;65:564-569.

Nap RR, Meinardi JR, van den Berg G, et al. Longterm follow-up

is indicated after surgery for a phaeochromocytoma. Ned Tijdschr
Geneeskd 2006;150:1045-1049.



