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OZET

Paraganglioma feokromositomanin adrenal bezi disinda yerlesmesini tanimlayan bir terimdir. Bu
tiimorler sekrete cttikleri ¢esitli katekolaminler nedeni ile devaml vada paroksismal hipertansivon gibi klinik
bulgulara neden olurlar. Ceysitli katckolamin metabolitlerinin idrar ve kan diizeyleri; bilgisavarli tomografi,
manyetik rezonans goriintileme ve 131-I metaivodobenzilguanidin (1311 - MIBG) sintigrafisi teshiste
vararlanilan araclardir. Hastaligin gegerli tedavisi cerrahi eksizyon olup, preoperatif hazirhk ve anestezi baz
ozellikler icermektedir. Bu ¢calismada iki olgu nedeni ile paragangliomalar ve tedavi vaklasimlar tartigilmagtir.
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ABSTRACT

Paraganglioma is a term defining extra-adrenal located pheochromocytoma. These tumors secrete
various catecholamines, responsible for the clinical findings of sustained or paroxyvsmal hypertension.
Determining urine and biood levels of various metabolites of catecholamines, computed tomography, magnetic
resonance imaging and Bl Metaiodobenzylguanidine scintigraphy are diagnostic tools. Current therapy of the
discase is surgical resection of the mass. Preoperative preparation and anesthetic management include some

special features. We discussed paragangliomas and their management due to two cases in this study.
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GiRiS

Feokromositomalar néral arktan kdken alan
ve katckolaminlerin patolojik sckresvonuna ne-
den olan tiimérlerdir. Hastalik %90 oraninda ad-
renat beze yerlesik iken, %10 oraninda ckstra-ad-
renal verlesimlidir. Ancak gorintiileme yontem-
lerindeki gelismelere paralel olarak bu oran gii-
niimiizde %15-20"lere vitkselmistir'. Ekstra-ad-
renal verlesimli fecokromositomalar paraganglio-
ma olarak da adlandirilir. Ekstra-adrenal feokro-
mositomalar gencllikle retroperitonda sempatik
ganglionlara verlesirler ancak kafatasi tabani ile
mesane arasinda, orta hatta yer alan sempatik
zincirin herhangi bir yerinde var olabilirler. Lite-
ratiirde intraperikardiyal verlesimli (cokromosi-
tomalar rapor cdilmistir’. Hipertansiyon, bas ag-
nisy, terleme ve garpiu cn sik karsilagilan semp-
tomlardir. Bu yazida klinigimizde karsilastigimz
iki paraganglioma olgusu bildirilmis ve bu olgu-
lar 1s181nda paraganglioma tartisimuistsr.

OLGU SUNUMU-1

28 yasindaki erkck hasta yaklasik 3 aydir
devam cden bas agrisi nedeni ile tetkik edilirken
vapilan abdominal ultrasonografide sol bdbrck
anteromedial komsulugunda bdbregi laterale iten
104x89x80 mm boyutlarinda izockoik kitle sap-
tanmasi tizerine klinigimize sevk edilmistir. Fizik
muaycncede meme altnda 1/6 siddctinde sistolik

tiftirim mevcuttu. Hastanin klinik takibinde arte-
rivel kan basincimin 200/110 mmHg’va kadar
yiikseldigi saptandi. Kalp ritmi 80-100 vurus/dk
idi. Abdominal BT incelemede lezyonun intera-
ortokaval verlesimli oldugu ve sol renal veni yu-
kar1 ve 6ne dogru vaylandirdigt gézlendi (Resim-
1). Hastanm 24 saathik idrarmda VMA 32.0 mg/
giin olarak saptandi (normal deger: 1.9-9.8 mg/
giin). Opcrasyon karan verilen hastaya vaklasik
1 hafta once kullandigr tiim antihipertansifier ke-
silerck fenoksibenzamin ve propranolol baslaud.
Opcrasyon csnasinda nitroprussid ve fentolamin
olast bir hipertansif kriz tehlikesi agisindan hazir
bulunduruldu. Orta hat kesisi ilc operasvona bas-
land1 ve kitlenin interaoriokaval yerlesimli oldu-
gu ve sol renal veni 6ne ve yukariya iterek baski
altinda tuttugu gozlendi. Kitle kapsilii ile birlikte
¢ikartildr. Kitle maniiplasyonu sirasinda yiiksclen
kan basincr ancstezi ckibi tarafindan nitroprussid
infiizyonu ile kontrol altinda tutuldu. Patolojik
degerlendirmede Kkitlenin [cokromositoma oldu-
gu bildirildi. Erken ve geg postoperatil donemde
ila¢ kullanmamasina ragmen normotcnsif oldugu
ve 24 saatlik idrarda VMA diizeyinin normalc
dondiigii gozlendi. Postoperatil abdominal BT
tetkikinde rezidiiel kitle kalmadigr ancak sol re-
nal ven trombozu ve sol renal fonksivon kaybi
gelistigi gorildi.
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Resim-1. Birinci olgumuzun bilgisayarh tomografisinde sol
bobrek komsulugundaki paraganglioma
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28 vasinda erkek hastanin hipertansiyon ne-
deni ile Nefroloji klinigi tarafindan yapilan tet-
kikleri sirasinda ultrasonografik incelemede; sag
renal damarlanin hemen altinda, interaortokaval
verlesimli, yaklasik 6 cm gapli diizgiin sinurli, he-
terojen hipockoik kitle saptanmusti. Renal vaskii-
ler yapilar normal yapida idi. Klinigimizce yapti-
nilan kontrasth bilgisayarli tomografisinde de ay-
nt yerlesimde 5,5x5 cm boyutlarinda, lobiile kon-
turlu, sentral kalsifikasyonlu heterojen kitle dog-
rulandi. Hastaya manyetik rezonans gériintiileme
yaptinlarak kitle teyit edildi (Resim-2). Lezyo-
nun multisentrik yada metastatik olma olasiligina
karsin 131-I metaivodobenzilguanidin (1311-
MIBG) sintigrafisi de ¢alisildi 131I-MIBG sin-
tigrafide 24,48 ve 72’inci saatte clde edilen grafi-
lerde sadece ayni lokalizasyonda tutulum gozlen-
di (Resim-3). Hastanin 24 saatlik idrarinda VMA
24,6 mg/giin, metanefrin ise 2.5 mg/giin (normal
deger: 0.05-1.20 mg/giin) olarak saptandi. Hasta-
ya paraganglioma On tamsi ile operasyon planla-
narak tiim antihipertansifieri yaklasik 1 hafta 6n-
ce kesildi. Fenoksibenzamin ve propranolol bas-
lanarak operasyona hazirlandi. Orta hat kesisi ile
girilerek retroperitoneal kitle biitiiniiyle gikarildi.
Opcrasyon sirasinda nitroprussid infiizyvonu ile
kan basinci kontrol altinda tutulmaya ¢alisildr an-
cak kitle maniiplasyonlan sirasinda kan basinci-
nin 250/160 mmHg va kadar yiikseldigi anlar ol-
du. Postoperatif erken dénemi sorunsuz gegen
hastamun 1 ay sonraki kontroliinde tedavi alma-
dan normotensif oldugu ve hastanin 24 saatlik id-
rarinda VMA ve metanefrin diizeyinin normale
dondiigii saptandi. Postoperatif abdominal BT
tetkikinde rezidiiel kitle kalmadig goriildii
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Resim-2. Ikinci olgumuzun MRI tetkikinde sagda verlegmis
paraganglioma

Resim-3. fkinci olgumuzun 131 I- MIBG sintigrafisinde pa-
ragangliomanm artnug uptake'i

TARTISMA

Feokromositomalar katekolamin salgilayan
ve basta hipertansivon olmak iizere ¢esitli semp-
tomlara neden olan tiimorlerdir. Ancak hastalarin
%7.3’iinde arteriyel kan basincinin normal oldu-
gu bildirilmistir’. Bizim iki olgumuz goz oniine
alindiginda, bir olgumuzda devamli hipertansi-
yon, digerinde de bas agnsi ve hipertansiyon
mevcut idi. Her ne kadar feokromositoma nadir
bir tiimor ise de hipertansif hastalarin avirici ta-
msinda goz ardh edilmemesi gerekir. Ciinkii has-
talar cerrahi tedavi ilc bu yakinmalarindan tama-
men kurtulmakta, hastalik tedavi edilmedigi tak-
dirde de hayatlanm tehdit eden komplikasyonlar-
la karsi karstya kalabilmektedirler.

Timoérlerin %90-95°1 adrenal bezinde ver
almasina karsin, feokromositomalar mesanedc;
Zuckerkandl organinda ve sempatik sinir doku-
sunun yer aldigr herhangi bir yerde de ortava
cikabilirler. Literatirde over timoriinii taklit e-
den pelvik yerlesimli paragangliomalar bile ta-
mmlanmistir®. Ekstra-adrenal feokromositomala-



rin eskiden tiim feokromositomalarin %10'u ka-
dar olduguna inamhrdi. Son zamanlarda literatiir-
de bu oran %15 olarak degismistir. Bu oranlarin
yitkselmesini daha oncesine oranla bu lezyonla-
nn gorintillenme  yeteneklerindeki  gelismelere
baglamak miimkiindiir. Tiim paragangliomalarnn
%98'i diafragma altindadir’. Olgularmizin da yer
aldig1 aortiko-sempatetik grup abdominal aort
boyunca retroperitoneal alana lokalizedir ve pa-
ragangliomalar daha cok renal arter ile aort bifur-

kasyonu arasinda yer alirlar’. Her iki olgumuzda

da tiimorlerin bu bdlgede olmasi dikkat ¢ekicidir.

Feokromositomal hastalar genellikle hiper-
tansiftirler. Ancak hastalarin %15-20’si normo-
tensif ve ¢ok az1 da hipotansiftir. Bizim ilk olgu-
muzda hipertansiyon devamli degildi ancak pa-
roksismal ataklar seklinde gelisiyordu. Ikinci ol-
gumuzda ise devamli hipertansiyon mevcut idi.
Bu hastalarda emosyonel, fiziksel ve farmakolo-
Jik uyanlar ataklan baglatabilir. Feokromosito-
malarin bagka higbir bulgu olmaksizin hipergli-
semi ile ortaya ikabilecegi de bildirilmistir®. Her
iki olgumuzda da hipertansiyona eslik eden diya-
bet meveut degildi.

Paraganglioma olgularinda laboratuar calis-
mast olarak yapilacak en kolay ve giivenilir test-
ler idrar ve kanda katekolamin diizeylerinin ol-
cilmesidir. Bu amagcla en sik kullanilan testler 24
saatlik idrarda metanefrin ve vanil mandelik asit
(VMA) dlgiimiidiir. Uriner serbest katekolamin-
lerin 6l¢iimiiniin de yararli olduguna iligskin ya-
yinlar mevcuttur’. Paragangliomalr olgularda pa-
roksismal hipertansiyon bulunmast katekolamin
desarjiun epizodlar halinde oldugunu diistindiir-
mekte olup bilhassa mesaneye lokalize tiimérler-
de cpizodlar arasinda yapilan tetkikler normal
bulunabilir®. Bu nedenle tetkikler 24 saatlik idrar
veya hipertansiyon atag: sonrast alinan idrar ile
yapilmahdir. Biz ilk olgumuzda yalnizca idrarda
VMA diizeyini tespit ettik ve 24 saatlik idrarda
VMA 32,0 mg/giin; ikinci olgumuzda ise 24 sa-
atlik idrarda VMA 24,6 mg/giin, metanefrin 2.5
mg/giin olarak saptandi. Kan ile vapilan labora-
tuar olgiimleri hastanin beslenme sekli, emosyo-
nu, hatta pozisyonu ile bile degisebilecegi igin
rutin taramada pek fazla tercih edilmemckiedir.

Feokromositomali hastalarda lokalizasyo-

nun belirlenmesi igin radyolojik gorintilleme
yontemlerinden yararlanilir.  Abdominopelvik
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bilgisayarli tomografi lokalizasyonun belirlen-
mesi i¢in en yaygin olarak kullanilan yontemdir.
Manyetik rezonans gériititleme yumusak doku
goriintiilemesinde oldukg¢a ivi sonuglar veren bir
yontemdir. Feokromositoma karakteristik olarak
T2 agirhiklh imajlarda yiiksck sinyal yogunlugu
ile kendini gosterir. Bu yontem 6zellikle multifo-
kal ve paragangliomalann lokalize edilmesinde
¢ok degerlidir. Literatiirde paragangliomalarin
lokalize edilmesinde sensitivitesinin %91, spesi-
fitesinin ise %82 oldugu bildirilmistir’. 1-Metaio-
dobenzilguanidin (MIBG) guanectidinin radyofar-
masotik bir analogudur ve feokromositoma do-
kularinda birikir. Ozellikle ekstraadrenal feokro-
mositomalarin lokalize edilmesinde yararhidr.
Biz birinci olgumuza yalmzca abdominopelvik
bilgisayarh tomografi yaptirabildik. Bilgisayarli
tomografide lezyonun adrenal bez yada bobrek
ile iliskisi olmadig1 rapor edildi. ikinci hastamiz-
da ise her 3 goriintileme yontemini de kullandik.
Bilgisayarli tomografi lezyonu ¢ok iyi tammla-
makla birlikte olast taniya iliskin bir tahminde
bulunamadi. Ancak MRI ve MIBG sintigrafisi
paraganglioma tamsmu kuvvetlendirirken, baska
bir odak olmadigin da gdstermis oldu.

Operasyon i¢in bir kontrendikasyon olmad:-
g1 siirece tiim feokromositomalann tedavisi cer-
rahi eksizyondur. Olgularin %10’unda malign fe-
okromositoma mevcuttur ve tedavinin de temel
kanser cerrahisi prensiplerine uygun olarak va-
pilmasi gerekir. Ancak preoperatif olarak feokro-
mositomanin malign oldugunu belirlemek g¢ok
kolay degildir. Histolojik olarak malign tanisi
koymak da ¢ogu zaman gii¢ olabilmcktedir. Ti-
mor komsu vapilan invaze etmis vada metastaz
yapmis isec malign olarak kabul cdilir.

Her iki hastanizda da o blokaji saglamak
amact ile operasyona en az 7 giin kala oral fe-
noksibenzamin baglayarak dozu asamali olarak
10 mg/giin’den 100 mg/giin’e ¢ikardik. Boylece
operasyona hastalar normal kan basinci ile girmis
oldular. Bu esnada dikkat edilmesi gercken diger
bir konu da hastalann o blokaj uygulanmadan
valnizca P blokaj ile operasyona hazirlanmalari-

~ nin hipertansif krizlere yol acabilmesidir. 3 blo-

kaj amaci ile propranolol kullaniimast bronko-
spazma yol agabilecegi igin, eger ¢ok gerekli ise
bu amacla disitk doz metoproloi tercih edilme-
lidir. Biz her iki olgumuzda da 3 blokaj amaci ile
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propranolol kullandik ve herhangi bir van ctki ile
karstlagmadik.

Paragangliomalarda cerrahi tedavide amag
kitlenin tamamen ¢ikartilmast olmahidir. Eniikle-
asvon bu tiimérler i¢in uvgun bir yaklasim degil-
dir. Her iki olgumuzda da operasyon icin gobek
alt + gobek tistii orta hat kesisi kullanarak trans-
peritoncal vaklagimi kullandik ve her iki hasta-
mizda da kitlcler tamamen cksize cdildiler. Has-
talartmiz preoperatif donemde vaskiiler voliimii
genisletmek amact ile tuzdan zengin divet ve
intravendz salin soliisyonu aldilar. Operasyon cs-
nasinda arteriyel volun agik bulundurulmast kit-
lenin maniiplasyonu sonucu gelisebilceek ani
hipertansif ataklarda nitroprussid veva fentola-
min uygulamast i¢in gereklidir. Nitckim iki olgu-
muzda da kitle maniiple edilirken tansivon viik-
sclmis ve nitroprussid uvgulanmak zorunda ka-
Immustir. Katckolamin sckresvonunu uyarmama-
st ve katckolamine bagh kardiak degisikliklere
neden olmamasi nedeni ile ancstezik ajan olarak
cnfturanc tercih edilmelidir. Tomoriin ¢ikartilma-
sini {akiben her iki olgumuzda da izlenen hipo-
tansivon intravendz plazma genisleticilerin uygu-
lanmasi ile kontrol altina alinmustir. Bu amacla
vazokostrikidrlerin kullanilmasi uygun bir tedavi
vaklasimu degildir. Yine postoperatil doncimde
mcydana gelebilecck hipogliscmiye karst uvanik
olunmalidir. ikinci olgumuzda postoperatif erken
doncmde meydana gelen hipoglisemi intravendz
glukoz solusyonlan ve sekerden zengin diyet ile
sorunsuz. olarak kontrol altina alinnustir.

Paragangliomalarda risk faktorleri tiimor
bovutu, metastatik hastalik ve 1imoér invazyonu
olarak bildirilmistir. 15 yillik sag katim sonug¢lan
5 cm’nin iizerindeki tiimorlerde %59 iken; 5
cm’nin altindaki tiimoérlerde %100 olarak rapor
cdilmistir'®. Sag kalim ve hastaliksiz sag kalim
oranlart agisindan adrenal ve cxtraadrenal feok-
romositomalarm anlamli olarak farkli olmadigini
rapor cden yayinlar da meveuttur' ™", Bizim her
iki hastamiz risk [aktorleri agisindan ele alindi-
ginda valnmizca bir tancsinde timor bovutu veri-
len risk sinirinin distiinde tespit editmistir. Ancak
sag kalun hakkinda yorum vapmak i¢in takip sii-
resi yeterli degildir. Bazi yayinlarda ckstra-adre-
nal [cokromositomalarin adrenal verlesimii olan-
lara gore daha malign yapida olduklan rapor
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cdilmigtir' >, Bizim olgulannuzin her ikisi de
benign olarak degerlendirilmistir.

Hastalar postoperatif takipte rekiirrens yada
metastatik  hastalik  yoniinden incelenmelidir.
Kan basinci yillik olarak monitérize cdilmelidir.
Opcrasyon sonrast hipertansivonu devam cden
olgularda bivokimyasal testler tckrar cdilmelidir.
Rekiirrenslerin rezeksiyondan 3-15 vil sonra bile
ortaya ¢ikabildigi bildirilmistir' . Takibin villik
olarak vapilacak 24 saatlik idrarda katekolamin
6l¢limil ve periyodik tansiyon takibi ile vapilabi-
lecegi bildirilmektedir’. Bizim her iki olgumuzda
da postoperatif donemde tansiyon normal olarak
tespit edilmis ancak vine de (ckrarlanan biyokim-
vasal ¢calismalarda hastalifin devanuna iligkin bir
bulguya rastlanmanustir. 11k olgumuzda postope-
ratif donemde meydana gelen renal ven trombo-
zunun muhtemel opcrasyon esnasindaki manii-
plasyona ait oldugu disiiniibmiistiir. Ciinkii preo-
peratif bilgisavarli tomografide rcnal ven de
tromboza ait bir bulgu saptanmamis ancak ope-
rasvon csnasinda kitlenin rcnal venc olan vakin
komsulugu nedeni ile renal ven maniipile cdil-
mek zorunda kalinnustir.

Sonug olarak hipertansiyon ataklan, terleme
ve ¢arpintt nedeni ile hekime bagvuran hastalarda
paragangliomalar ayirici tanida mutlaka akla ge-
tirilmesi gercken timorlerdir. Ciinkii basarili bir
cerrahi ile hastalar bu tchlikeli durumdan tama-
men kurtulabilmekic ve hayat bovu antihipertan-
sil tedavi almaktan kurtulabilmektedirler.

KAYNAKLAR

1-  Vaughan ED, Blumenfeld JD: The adrenals in:
Campbell’s Urology, Iidited by PC Walsh, AB
Retik, TA Stamey, ED Vaughan. Philadelphia:
W.B. Saunders Co. Vol.3, chapt. 64, pp 2360-
2412, 1992

2-  Hamiiton BH, Francis IR, Gross BH, Korbkin
M, Shapiro B, Shulkin BL, Deeb CM, Orrin-
ger MB: Intrapericardial paragangliomas (pheo-
chromocylomas): imaging features. AJR Am J
Roentgenol; 168 (1): 109-13, 1997.

3-  Favia G, Lumachi F, Polistina F, D’ Amico DF:
IPheochromocytomna, a rare cause of hypertension:
Long-term follow-up of 55 surgically treated pat-
ents. World J Surg; 22 (7):689-93, 1988.

4-  Tohya T, Yoshimura T, Honda Y, Miyoshi J,
Okamura H: Unsuspecled extra-adrenal pheoch-
romocylomna simulating ovarian tumor. Fur J
Obslet Gynecol Reprod Biol; 82 (2): 217-8, 1999,



6-

Goldfarb DA, Novick AC, Bravo EL, Straffon
RA, Montie JE, Kay R: Experience with extra-
adrenal pheochromocytoma. J Urol; 142: 931-36,
1989.

Yamashita S, Dohi Y, Kinoshita M, Kojima
M: Occult extraadrenal pheochromocyloma trea-
ted as diabetes mellitus. Am J Med Sci; 314 (4):
276-8, 1997.

Duncan MW, Compton P, Lazarus L: Measu-
rement of norepinephrine and 3,4 dihydroxyphe-
nylglycol in urine and plasma for the diagnosis of’
pheochromocytoma. N Eng J Med; 319: 136-142,

1988,

Whalker RK, Althausen AF, Daniels GH: Ext-
ra-adrenal pheochromocytoma. J Urol;, 147: 1-10,
1992

Van Gils AP, Falke TH, van Erkel AR, Arndt
JW: MR imaging and MIBG scintigraphy of phe-

10-

PARAGANGLIOMA

ochromocytomas and exiraadrenal functioning
paragangliomas. Radiographics; 11(1): 37-57,
1991. :
O’Riordian DS, Young WF, Grant CS, Carney
JA, van Heerden JA: Clinical spectrum and out-
come of functional extraadrenal paraganglioma.
World J Surg; 20 (7): 916-21, 1996.

Pommicr RF, Vetto JT, Billingsly K, Wolte-
ring EA, Brennan MF: Comparison of adrenal
and extraadrenal pheochromocylomas. Surgery;
114 (6): 1160-5, 1993,

Goldstein RE, O’Neill JA, Brown N, Nadeau J,
Smith B: Clinical experience over 48 years with
pheochromocytoma. Aunn Surg; 229 (6): 755-64,
1999.

Base J, Svab J: Extiraadrenal pheochromocyto-
ma. Sb Ved I’r Lek Fak Karlovy Univerzity Hrad-
ci Kraaalove; 38 (1):47-9, 1995

97



