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Ozet Abstract
Paragangliomalar, otonom sinir sisteminin adrenal disi Paragangliomas are neuroendocrine tumors that

paraganglialarindan gelisen néroendokrin tiimorlerdir.
Tiim bas ve boyun tiimoérlerinin %1’inden azim
olustururlar. Genellikle afonksiyonel olan
paragangliomalar boyunda agrisiz, yavas biiyiiyen kitleler
olarak ortaya cikarlar. Yetmis altiyaginda erkek hasta
yaklagik 20 yildir boyunda var olan yaklagik 20x20
cm'lik kitle sikayeti ile kulak burun bogaz hastaliklari
klinigine bagvurdu. Radyolojik ve sitopatolojik
incelemeler sonucu Kkitlenin non-epitelyal noroendokrin
tiimor oldugu saptandi. Kitle total eksize edildi. Patolojisi
paraganglioma ile uyumlu olarak sonuclandi. Bu olgu
sunumunda sol boyunda dev paragangliomasi olan yetmis
alt1 yasindaki erkek hasta sunulmustur.

develop from the extra-adrenal paraganglia of the
autonomic nervous system. They account for less than
1% of all head and neck tumors. Paragangliomas,
which are usually nonfunctional, present as painless,
slowly growing masses in the neck. A 76-year-old male
patient presented to the ear, nose, and throat clinic
with a complaint of a 20x20 cm mass that had been
present in his neck for approximately 20 years.
Radiological and cytopathological examinations
revealed that the mass was a non-epithelial
neuroendocrine tumor. The mass was completely
excised, and pathology confirmed it as a
paraganglioma. This case report presents a 76-year-old

male patient with a giant paraganglioma in the left
cervical region.

Anahtar kelimeler: Boyun, neoplazm paraganglioma Keywords: Neck, neoplasm paraganglioma

Giris

Paragangliomalar, otonom sinir sisteminin adrenal dig1 paraganglialarindan gelisen vaskiilarize néroendokrin
tiimorlerdir. Tiim bag ve boyun tiimorlerinin %0,6'sin1 olusturular [1]. En yaygin bag ve boyun paragangliomalar1
glomus karotikumdur, ardindan jugulotimpanik ve vagal paragangliomalar izlenir [1, 2]. Paragangliomalar
cogunlukla iyi huyludur (%85-95) [3]. Malignite kriteri, servikal lenf diigiimlerine veya akciger, karaciger ve cilt
gibi uzak bolgelere metastazdir [3, 4]. Suksinat dehidrogenaz (SDH) gen ailesi mutasyonu olanlarda tekrarlama ve
malignlesme riski yiiksektir [5]. Paragangliomalarda fizyolojik aktivite nadirdir [4, 6]. Genellikle yavas bir
biiyiime hizi gosteren paragangliomalar ¢cogu zaman asemptomatiktir [7]. Tani klinik bulgular, radyolojik
goriintiilemeler ve histopatolojik incelemelerin kombinasyonu ile konulur [8]. Genellikle onerilen tedavi hayati
norovaskiiler yapilarin korunarak Kkitlenin cerrahi eksizyonudur [9]. Son zamanlarda cerrahiye bagh
komplikasyonlar nedeniyle radyoterapi veya “bekle ve tara (aktif gozetim)” yaklasimi da uygulanmaktadir [10].
Metastatik olgularda ise molekiiler hedefli tedaviler kullanilabilmektedir [11]. Bu olgu sunumunda sol boyunda dev
paragangliomasi olan yetmis alt1 yagindaki erkek hasta sunulmusgtur.
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Yetmis alt1 yasinda erkek hasta sol boyunda yaklagik 20 yildir var olan ve giderek biiyiiyen kitle, boyunda agr1 ve
boyun hareketlerinde kisithilik sikayetleri ile kulak burun bogaz hastaliklar1 klinigine basvurdu. Fizik muayenede
sol posterior servikalde yaklagik 20x20 cm boyutlu, agrisiz, yumusak ve sert alanlarin oldugu immobil Kkitle
goriildii. Diger kulak, burun ve bogaz muayenesini normaldi. Hastanin boyun bilgisayarli tomografi (BT)
anjiyografisinde ve boyun magnetik rezonans (MR) goriintiilemelerinde yogun vaskiilarize, sternoklaidomastoid
kasini ve parotis glandi 6ne iten, icerisinde hemorajik ve nekrotik komponent iceren yaklasik 13x12 boyutlarinda
kitle izlendi (Resim 1,2). Kitlenin sol vertebral arterden ve eksternal karotit arter proksimalinden beslendigi
belirlendi.

Sekil 1 : Boyun bilgisayarli tomografi anjiyografisi (Kirmizi ok kitlenin verterbral arterden beslenmesini
gostermektedir.)

Sekil 2 : T1 agirlikli kontrasth koronal magnetik rezonans goriintiileme kesiti

Kitleden alinan tru cut biyopsi “non-epitelyal néroendokrin tiimor” olarak sonuglandi. Hastanin kan ve idrar
katekolamin seviyeleri normaldi. Hastanin Ga-68 Dodekantetraasetik asit Tyr3-oktreotat (DOTATATE) Pozitron
Emisyon Tomografi (PET)/BT goriintiilemesinde sol posterior servikalde icerisinde hipometabolik ve ametabolik
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alanlar bulunan orta-yogun derecede Ga-68 DOTATATE tutulumu gosteren kitle goriildii (Resim 3).

Sekil 3 : Ga-68 DOTATATE PET BT goriintiileme kesiti

Hastaya boyun eksplorasyonu yapildi, vertebral arter ve eksternal karotit arterin kitleyi besleyen dallar1 bulundu ve
baglandi. Ekspozisyonu artirmak amaciyla trapezius kasi parsiyel eksize edildi. Kitlenin biiyiik olmasi nedeniyle
nereden kaynaklandig1 saptanamadi, kitle enblok olarak eksize edildi (Resim 4).

Sekil 4 : Eksize edilen dev paragangliomanin peroperatif goriintimii

Hastada postoperatif donemde komplikasyon ve norolojik defisit izlenmedi. Kitlenin patolojik incelemesi
paraganglioma olarak saptandi.

Tartisma

Paragangliomalar, otonom sinir sistemindeki adrenal dis1 paraganglialarindan gelisen vaskiilarize néroendokrin
tiimorlerdir. Bag boyun tiimorlerinin %1’inden azin1 olusturmakla birlikte yavag biiyliyen ve semptom olugturmayan
kitlelerde ayirici tanida diisiiniilmelidir. Bas boyun bolgesinde en sik goriilen paraganglioma tiirleri glomus
karotikum, jugulotimpanik ve vagal paragangliomalardir [1, 2]. Nadiren de olsa sinonazal kavite, larinks, orbita
gibi lokalizasyonlarda da goriilebilmektedir [10].

Paragangliomalarin tani ve takibinde kesitsel ve fonksiyonel goriintiileme yontemleri oldukga yararlidir. Hem BT
hem de MR paraganglioma tanis1 i¢in benzer duyarlilifa (%80-90) ve ozgiillige (%90) sahiptir [10]. BT
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goriintiilemede kas ile benzer dansitede, nekroz ve tiimor i¢i kanama durumlar1 diginda homojen, solid lezyon
olarak izlenir [12]. Timor iginde kalsifikasyonlar goriilebilir. BT ile kemik pencerede tiimoriin kafa tabam
destriiksiyonu degerlendirilir. MR goriintiilemede T1 agirlikli dizilerde izointens, T2 agirlikli dizilerde hiperintens
izlenir. MR goriintiilemede paragangliomalar icin patognomik olmamakla birlikte tuz-biber goriiniimii mevcuttur
[12]. Fonksiyonel veya niikleer goriintiilemeler ¢zellikle katekolamin inaktif paragangliomalarda hem taniyi
dogrulamaya yardimci olabilir hem de senkron tiimorleri ve metastazlar1 saptayabilir [10]. Ga-68 DOTATATE
PET/BT hem metastatik veya multifokal hastalik siiphesinde hem de SDH gen mutasyonu tastyicilarinda
kullanilabilir [10, 12].

Bag boyun paragangliomalar1 nadiren hormon aktif tiimorlerdir [6]. Preoperatif plazma ve idrarda katekolaminler
ile metabolitleri aktif tiimor, senkron tiimor varligi i¢in yol gosterici olabilir.

Paraganglioma tanisin1 koymada ince igne aspirasyon biyopsisi hematom ve kanama riski nedeniyle rutin
onerilmese de arada kalinan ve tipik olmayan olgularda kullanilabilir [13].

Paragangliomalarin tedavisinde ve takibinde cerrahi, radyoterapi veya “bekle ve tara” uygulanabilir. Cerrahi tipik
olarak tiimoriin tamamen ¢ikarilmasin1 amaglar. Valero ark. ¢aligmalarinda glomus karotikum tiimérlerinde diger
bas boyun paragangliomalarina gore cerrahi komplikasyon riskini daha diisiik olarak saptamis ve glomus karotikum
tiimorlerinde cerrahiyi ilk secenek olarak 6nermislerdir [2]. Preoperatif embolizasyon konusunda literatiirde tam
olarak fikir birligi yoktur. Yogun vaskiilariteleri nedeniyle paragangliomalarin preoperatif embolize edilmesinin
cerrahiyi kolaylagtirdigini, kan kaybini azalttigin1 ve diger nérovaskiiler yapilarin daha iyi korundugunu savununan
calisgmalar oldugu gibi embolizasyonun tiimorii besleyen damarlart yeterli sekilde embolize etmedigi, hastayi
gereksiz bir isleme maruz biraktig1 ve serebrovaskiiler hastalik riskini artirdigimi belirten caligmalar da mevcuttur
[2, 10]. RT tiimor biiyiimesini durdurmayi ve cerrahinin olast komplikasyonlarindan kaginmayi hedefler.
Radyoterapi konvansiyonel veya stereotaktik olarak uygulanabilir. Her ikisinin de tiimor kontrol oranlar1 yiiksektir
ve stereotaktik RT’nin yan etkisi daha azdir [14]. “Bekle ve tara” kiiciik, biiylime hiz1 yavas ve asemptomatik
tiimorlerde cerrahinin ve RT'nin potansiyel morbiditesinden kac¢inmak icin kullanilabilir. Sundugumuz olguda da
yaklasik 20 yil kadar boyunda kitle ile takip yapilmis fakat kitlenin olduk¢a biiylimesi, semptomatik hale gelmesi
ve estetik goriinimde bozulma olmasi gibi bircok nedenle cerrahi tedaviye karar verilmistir.

Paragangliomalarin ¢ogu yavag biiyiidiigii i¢in tedavi sonrasi yillik takip yeterli goriilmektedir. Hastaya 6zgii risk
faktorleri, timor biiylime hizi arttiginda ve kranial sinir disfonksiyonu gelistiginde takip araligi kisaltilabilir [5,
10]. Takipte klinik muayene ve radyolojik incelemelerden yararlanilir. Hormon aktif paragangliomalarda plazma
ve idrar katekolaminleri degerlendirilir [10]. Paragangliomalarin tedavi sonrasi tekrarlama riski genel olarak
%10'dan azdir [15]. Avrupa Endokrinoloji Dernegi cerrahi tedavi uygulanan paraganglioma hastalari i¢in tedaviden
sonra en az 10 yillik takip onermekte ve yiiksek riskli hastalar ile paragangliomaya genetik yatkinligi olan hastalar
icin yagsam boyu takibin diisliniilmesi gerektigini belirtmektedir [15].
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