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OZET

Paragangliomlar nadir goriillen néral krest kokenli timorlerdir. En sik karotis bifurkasyonuna
yerlesirler. Vakalarin %10'u aileseldir. Ailesel paragangliomlar genellikle daha gen¢ yasta ve
bilateral olma egilimindedir. Paragangliomlar siklikla yavas biiyiiyen, asemptomatik vakalardir.
Semptom gosteren hastalarda boyunda sislik, disfaji, odinofaji en sik gériilen semptomlardir. Karotis
paragangliomlarinin fizik muayenesinde SCM oniinde hassas olmayan kitle goriilebilir (fountain
bulgusu). Cogunlukla benign olmakla beraber nadiren metastaz yaparak malignlesebilir. Bu hastalarda
multidisipliner yaklasim ¢ok 6nemlidir. Temel tedavi segenegi cerrahi iken metastatik hastalikta, opere
edilemeyen hastalarda veya cerrahi sinir1 pozitif olan hastalarda radyoterapi disiiniilebilir. Bu yazida
lenf nodu metastazi yapmis ve operasyon sonrasi radyoterapi uygulanan iki ayr1 karotis paragangliomu
olgusu tartigildi.

Anahtar Kelimeler: Paragangliom, karotis cisim tiimori, lenfatik metastaz, radyoterapi

ABSTRACT

Paragangliomas are rarely seen neural crest-derived tumors. They mostly present in carotid bifurcation.
%10 of cases are familial. Familial paragangliomas generally occur at a younger age and bilaterally.
Paragangliomas are often slow-growing, asymptomatic cases. In patients with symptoms, swelling of
the neck, dysphagia, odynophagia are most common. Physical examination of patients with carotid-
based paraganglioma reveals an insensitive mass in front of SCM (fountain sign). Although they are
mostly benign, they can become malignant if they make metastasize. Multidisciplinary approach is
important in these patients. While the main treatment is surgery, radiotherapy can be applied in
metastatic disease, inoperable patients or patients who have positive surgical margins. In this article,
2 different paranganglioma cases with lymph node metastasis are discussed. In both cases, regional
radiotherapy was administered after the surgery.
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GIRIS

Paragangliomalar, feokromasitomanmn ekstraadrenal
yerlesimli ttimorlerine denir. Olduk¢a nadir goriiliir. Her
yasta goriilebilmekle birlikte en sik 30-50 yas araligini
etkiler. Paragangliomlar en sik karotis bifurkasyonunda
olmak tiizere aort govdesine, vagus sinirine, timpanik
sinire, jugulotimpanik bolgeye ve retroperitoneal bolgeye
yerlesebilirler. Olduke¢a benign tiimorler olup %15 kadar:
malignleserek lenf bezlerine, karacigere, kemiklere metastaz
yapabilir. Tedavisinde ilk segenek cerrahidir. Cerrahi olarak
rezeke edilemeyen tiimorlerde, opere edilmesine ragmen
cerrahi smir pozitif ve metastatik olgularda radyoterapi
dustintlebilir (1).

Bu yazida lenf nodu metastazi yapmus olan 2 adet karotis
paragangliomu olgusu literatiir esliginde gozden gecirildi.

OLGU 1

18 yasinda erkek hasta boyunda sislik sikayetiyle bagvurdu.
Yapilan fizik muayenesinde sag tonsil plika arkasinda farinks
orta hatta kadar tizeri diizgiin mukozayla ortiilti, boyutu tam
olgtilemeyen kitle lezyonu mevcuttu. Yapilan boyun USGde
sagda on servikal stiperiorda karotis bifurkasyon diizeyinde
yaklasik 60x43 mm belirgin hipervaskiiler 6zellikte 6ncelikle
glomus karotikum distindiiren solid lezyon saptandi.

Boyun MRda boyun sag st kesimde karotis
bifurkasyonundan baslayip siiperiorda orofarenks siiperioruna
kadar devamhlik gosteren 7x3.5x5 cm boyutlarinda éncelikle
paraganglioma diisiindiiren kitle lezyonu saptandi. (Resim 1-3)

Hastaya daha sonrasinda kitle eksizyonu yapildi. Eksizyon
esnasinda karotis bifurkasyonu ve dallar1 tizerinde bir
miktar tiimor birakilmak zorunda kalindi. Patolojik olarak

Resim 1. Aksiyel MR
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Resim 2. Sagittal MR

6.5x4x4 cm boyutlarinda paraganglioma tanimlandi. Tamor
hiicrelerinde S-100 proteini, sinaptofizin, kromogranin, CD-
56 ile pozitif boyanma izlendi. Kalsitonin, CD-68 ve PanCK
ile tiimor hiicrelerde boyanma izlenmedi. Kitle lateralinde 1
adet 3.6 cm boyutunda, birkag odak halinde 2mm metastaz
iceren, ekstrakapsiiler uzanim izlenmeyen metastatik lenf
nodu saptandi.

Postoperatif ~donemde operasyon lojuna lineer
akseleratérde 6 mv foton enerjisi ile toplam 60 Gy IMRT
uygulandi. Tedavi esnasinda ve sonrasinda herhangi bir
komplikasyon gelismedi. Radyoterapiye ek herhangi bir
kemoterapi uygulanmadi.

Hasta halen kontroliimiizde olup herhangi bir sikayeti

Resim 3. Koronal MR
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gelismedi. En son ¢ekilen MRda 49x36x25 mm stabil seyreden
rezidiisii mevcuttur.

OLGU 2

51 yasinda kadin hasta iist solunum yolu enfeksiyonu
nedeniyle bagvurusunda sol boyunda sislik saptandi. Cekilen
MRinda boyun solunda ana karotid arter bifurkasyon
seviyesinde, ICAy1 ve ECAy1 basilandirarak bifurkasyon
diizlemine yerlesen, yaklagtk 45*28*30 mm boyutlarinda
dinamik serilerde tedricen artarak kontrast tutulumu
gosteren, diftizyon kisitlamasi gosteren kitle lezyonu izlendi.
Ayiricr tanida paragangliom diisiintildii. Sonrasinda hasta
opere edildi, kitle eksize edildi. Patolojisi paragangliom olarak
raporlandi. 1 adet metastatik lenf nodu saptandi. Timor
cerrahi sinirla devamli idi.

Postoperatif =~ donemde  operasyon lojuna lineer
akseleratorde 6 mv foton enerjisi ile 60 Gy IMRT uygulandi.
Ek kemoterapi diigiintilmedi.

Hastanin radyoterapisi yakin zamanda tamamlanmis olup
herhangi bir komplikasyon gelismedi. Hasta takibe alind1.

TARTISMA

Paragangliomlar, siklikla bas boyun bolgesinde goriilen,
yavas biyliyen vaskiiler tiimorlerdir (1). Oldukga nadir
goriiliip en sik karotis bifurkasyonuna, aort gévdesine, vagus
sinirine, timpanik sinire yerlesir (2). Bu olgu sunumunda
karotis bifurkasyonuna yerlesmis iki adet paragangliom
olgusu tartigildi.

Vakalarin %10’unda aile oykiisit mevcuttur. Familyal
paragangliomlar siklikla bilateral, multifokal ve geng yasta
ortaya ¢ikmaktadir (3). Etiyolojide ailesel gecis ve kronik
hipoksi 6n plandadir. Bizim vakalarimizdan birisi geng
yasta olmasina ragmen soy ge¢misinde herhangi bir 6zellik
saptanmadi.

Feokromasitomalar siklikla katekolamin salgilarken,
paragangliomlarin  yalnizca %3-5'i katekolamin sekrete
eder (4,5). Fonksiyonel paragangliomlarda katekolamin
salinimina bagli semptomlar goriiliirken fonksiyone olmayan
paragangliomlarda bulundugu yere gore basi semptomlar:
izlenir. Karotis cismi yerlesimli paragangliomlar genelde
semptomsuz, yavas biyiliyen lezyonlar olmakla birlikte
semptom verenlerde en sik disfaji, odinofaji, ses kisikligt
gibi karotis damarlarin ve 10.-12.sinirlerin ¢evrelenmesine
bagli semptomlar gorilir (6). Bunlarin disinda servikal
sempatik zincir basisina bagli Horner sendromu, karotis
arter basisina bagli senkop goriilebilir. Ayrica katekolamin
salgilayan paragangliomlarda hipertansiyon, terleme artisi,
ishal goriilebilir. Bizim vakalarimiz yalnizca boyunda sislik
sikayetiyle bagvurdu, katekolamin salinimina veya basiya
bagli herhangi bir semptomlar1 yoktu. Katekolamin diizeyleri
normaldi.
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Karotis cismi yerlesimli paragangliomu olan hastalarin
fizik muayenesinde genellikle sternokleidomastoid kasinin
6n kisminda iist boyunda hassas olmayan kitle ele gelir. Bu
tamorler tipik olarak horizontalde hareketli olup vertikal
diizlemde hareketleri kisithdir (fountain sign). Karotis cisim
timorlerinin  teshis yontemleri arasinda ultrasonografi,
teknesyum isotop sintigrafi, bilgisayarli tomografi, MR
goriintileme, MR anjiyografi ve gerektiginde konvansiyonel
anjiyografi bulunur.

Karotis paragangliom vakalariin buyik ¢ogunlugu
benign karakterli olup %15-17 kadari malignlesebilir
(7). Paragangliomlar i¢in maligniteyi destekleyen kriter
paraganglionik ~ dokunun  bulunmadigi  boélgelerde
metastazlarin bulunmasidir. Bu metastazlar lenf nodlary,
bobrekler, akciger, beyin, pankreas vb organlara olabilir. Bizim
iki vakamiz da yakinindaki lenf noduna metastaz yapmis
durumdaydi. Yapilan calismalarda metastatik hastalikta 5
yillik sag kalim orani %40-85 bulunmustur (8). Paragangliom
tedavisinde multidisipliner yaklagim uygulanmalidir. Lokal
hastalikta cerrahi rezeksiyon kiiratif olabilmekteyken
metastatik hastalikta primer tiimoriin eksizyonunun genel
sag kalimda ve semptomlarin azaltilmasinda olumlu etkisi
bulunmustur (9). Cerrahinin yaninda radyofarmasotik ajanlar
(131I-MIBG, 90Y, 177Lu-DOTATATE vb.), kemoterapi,
hedefe yonelik ajanlar kullanilabilmektedir (10).

Paragangliom hastalarinda radyoterapi secilmis vakalarda
uygulanabilir. Inoperable hastalarda, rezeke edilmis ancak
cerrahi siir1 pozitif hastalarda, rekiirrens ve metastatik
paragangliom olgularinda radyoterapi cerrahiye ek uygun bir
tedavi yontemidir (11,12). Bu olgu sunumunda yakinindaki
lenf noduna metastaz yapmis iki adet paragangliom vakas:
tartisildi. Vakalarin ikisinin de boyunda sislik disinda sikayeti
yoktu. 1ki vakada da cerrahi rezeksiyon yapildi ve ikisinde de
cerrahi sinirlar pozitif birakilmak zorunda kalindi. Ikisinde
de lenf nodu metastazi mevcuttu. Hem cerrahi sinir pozitifligi
hem de lenf nodu metastazinin olmasi sebebiyle postoperatif
donemde iki hastaya da RT uygulandi. Iki hasta da su an
sikayetsiz takiptedir.

Sonug olarak nadir goriilen ve nadir metastaz yapan bu
timorlerde yaklasim mutlaka multidisipliner konseylerde
kararlastirilmalidir.

Cikar Catismasi: Calismada herhangi bir ¢ikar ¢atigmasi yoktur.

Finansal Cikar Catigmasi: Calismada herhangi bir finansal ¢ikar ¢atigmasi
yoktur.
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