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OZET

Feokromasitomanin, adrenal bezi disinda yerlesimine paraganglioma adi verilir. Adrenal bez disinda retroperitonel bolge paraganglioma i¢in 6zellikli
bir bolgedir. Bu lokalizasyonda paragangliomalar daha malign ve daha fonksiyoneldir. Klinik, kitlenin hormon aktif olup olmamasina bagl degisiklik
gostermektedir. Fakat hastalarin bityiik ¢ogunlugu asemptomatiktirler ve goriintiileme yontemlerinde insidental olarak saptanan kitle ile tan1 alirlar. 47
yasinda bayan, sirta vuran karm agrisi ve sarilik sikayeti nedeniyle bagvurdu. Laboratuar incelemelerinde CA 19-9 yiiksekligi saptanan hastanin karm
tomografisinde pankreas basindan kaynaklanan kitle gozlendi. Pankreas kanseri on tanisiyla operasyona alinan hastanin intraoperatif gézleminde
pankreasin normal oldugu goézlendi. Retroperitoneal bolgeden kaynaklanan vena kava iizerine oturmus ve elle manipiilasyona izin vermeyen hipertan-
sif ataklara neden olan retroperitonal kitle saptandi. Kitle vena kava klempaj1 ile enblok ¢ikartildi. Histopatolojik incelemede ise retroperitoneal
paraganglioma tanist konuldu. Lokalizasyonlar1 nedeniyle paragangliomalar basta pankreas kanseri olmak iizere diger retroperitonel timorler ile
karisabilmektedir. Bu makalede pankreas kanserini taklit eden retroperitonel paraganglioma olgusunu sunmaktay1z.
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ABSTRACT
Retroperitoneal Paraganglioma Mimicking Pancreas Cancer: A Case Report

The outside settlement of adrenal gland in pheochromocytoma is called paraganglioma. Retroperitoneal area which is outside settlement of adrenal
gland is considerable for paraganglioma. In this area paragangliomas are more malignant and more functional than the others. Clinical picture depends
on whether the mass of hormone is active or not. Although most of patients are asymptomatic, they are recognized through the medium of radiology.
47 year old female, was admitted with jaundice, abdominal pain. CA19-9 was found to be elevated in blood test and the patient’s abdominal CT scan
revealed mass which was arised from pancreas. The patient was operated with the diagnosis of pancreatic cancer while intraoperative observation of
pancreas was found to be normal. Retroperitoneal mass, which did not allow manual manipulation due to hypertensive cause attacks and was sitting
on the vena cava, was found. The mass was removed en bloc vena cava clamping. In histopathological examination, retroperitoneal paraganglioma
was found out. According to anatomical location, paraganglioma are confused with primary retroperitoneal cancers, especially pancreas malignancy.
Herein, we present primary retroperitoneal paraganglioma which is mimicking pancreas neoplasm.
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Feokromositoma, sempatoadrenal sistemdeki kromaf-
fin hiicrelerden koken alan tiimoral bir hastaliktir. Fe-
okromositomalarin % 90’Iik kismi adrenal medulla
icerisinde yer almaktadir. Geriye kalan %10°luk kismu
ise adrenal medulla disinda lokalizedir. Feokromasito-
manin, adrenal bezi disinda yerlesimine paraganglioma
ad1 verilir (1). Viicudun her yerinde rastlanabilen para-
gangliomalar karin icerisinde retroperitonel bolge kli-
nik agisindan en énemli olan bolgedir.” Klinik para-
gangliomalarin hormon aktif olup olmamasina bagh
degismektedir. Hormon aktif paragangliomalarda en
belirgin sikdyet tlimorden salgilanan katekolaminlere
bagli gelisen paroksismal hipertansiyondur. Hormon
aktif olmayan paragangliomalar ise genellikle asemp-
tomatiktir. Ancak fizik muayene veya goriintiilleme
yontemlerinde rastlantisal olarak saptanan karm i¢i kit-

le ana klinigi olusturmaktadir (3). Retroperitonel para-
gangliomali hastalarin ¢ogunlugu asemptomatiktir.
Lokalizasyonu nedeniyle tanida pankreasin basta oldu-
gu diger retroperitoneal organlarin tiimdrleri ile siklikla
karistirilmaktadir (4). Bu makalede pankreas kanserini
taklit eden hormon aktif paragangliomali bir olguyu ve
uygulanan cerrahi tedavi prosediiriinii sunmaktayiz.

OLGU SUNUMU

Kirk yedi yasinda bayan, sirta vuran karin agrisi ve
sarilik sikdyeti nedeniyle bagvurdu. Bagvuru aninda ve
preoperatif hazirlik donemde tansiyon takipleri (TA)
olagan sinirlar igerisinde idi. Laboratuar incelemelerin-
de aspartat aminotranferaz (AST): 80 U/L, alanin ami-
notranferaz (ALT): 100 U/L, Gama Glutamil Transfe-
raz (GGT): 200 U/L, alkalen fosfataz (ALP): 300
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mg/dl, total bilirubin: % 3 mg/dl idi. Ek olarak timdr
markirlarinda CA 19-9 degerinin 564 U/ml olmasi
iizerine ¢ekilen ultrasonografi ve karin tomografisinde
pankreas basindan baslayarak kaudale dogru uzanan
boyutu 90*85 mm olan ve igerisinde hemorajik iiriin
seviyelenmeleri gosteren neoplazik kitle lezyonu sap-
taniyor (Sekil 1). Bulgular 1s1ginda hasta pankreas
kanseri 6n tanisiyla operasyona alindi. Karm i¢i goz-
leminde Kocher manevrasi sonrasinda duodenum ser-
bestlendikten sonra pankreasin normal oldugu saptandi.
Pankreas basmin hemen altindan baglayan abdominal
aorta ve vena kava inferior lizerine oturan ve kismen
invaze olan 10 cm boyutlarinda neoplastik kitle izlendi.
Kitle elle manipiile edildiginde TA’in 300 mmHg’ya
kadar ¢iktig1 hipertansif ataklar goriildii. Hastaya pa-
renteral sodyum nitroprussid inflizyonuna baslandi.
Parenteral sodyum nitroprussid infiizyonuna ragmen
kitlenin maniipasyonuna izin vermeyen hipertansif
ataklarin devamu {iizerine inferior vena kava kitlenin
proksimali ve distalinden disseke edilerek askiya alina-
rak klempe edildi (Sekil 2). Bu sayede kalbe geri dénen
kan akim yiikii ile katekolaminlerin dolagima drenaji
azaltilarak TA kontrol altina alindi. Ek olarak vena
kava tlizerindeki tiimor disseke edilirken kan kaybi da
minimum seviyeye ¢ekildi. Kitle enblok ¢ikartildi (Se-
kil 3). Piyesin histopatolojik incelenmesinde hipersel-
liler eozinofilik homojen sitoplazmali, oval niikleus ve
zengin vaskiiler stroma, klasik olarak “’zell ballen’’
vaskiiler trabekiiler paterni izlendi. Immunhistokimya-
sal olarak noéron spesifik enolase pozitif, sitokeratin
negatif saptandi. Tiim bu bulgularla hastaya retroperi-
toneal paraganglioma tanisi konuldu. Postoperatif er-
ken donemi sorunsuz gegen hastanin bir ay sonraki
kontroliinde tedavi almadan normotansif oldugu ve 24
saatlik idrarinda vanil mandilik asit ve metanefrin di-
zeylerinin normal sinirlar igerisinde oldugu goriildii.
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Sekil 1. Pankreas kanserini taklit eden paragangliomanin
radyolojik goruntusu
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Sekil 2. Vena kava klempaiji

Sekil 3. Rezeke edilen paragangliomanin makroskopik gérun-
tisu

TARTISMA

En sik ana karotis arter bifiirkasyonu, juguler foramen,
arkus aorta ve retroperitoneal bolgede rastlanan para-
gangliomalar, otonom sinir sisteminin ndral crest hiic-
relerinden kaynaklanan nadir rastlanan tiimoérlerdir (5).
Paragangliomalarin goriilme yerleri igerisinde retrope-
ritonel bolge ayr1 bir 6neme sahiptir. Bu lokalizasyon-
da paragangliomalar diger bolgelerine nazaran daha
fonksiyonel ve maligndir. Retroperitonel paragangli-
omalarm %30-50’si maligndir (6). Paragangliomalarda
benign veya malign ayrimini yapmaktaki en Onemli
nokta metastaz ve rekiirrensin varligidir. Ciinkii benign
ve malign paragangliomalar ayni histopatolojik gorii-
niime sahiptir. Metastazlar hematojen veya lenfatik
yolla olur. En sik lenf nodlarina, kemik, akciger ve
karacigere metastaz yaparlar. Retroperitonel paragang-
lioma vakalarinin %20-40’1nda metastaza rastlanir (7).

Klinik paragangliomanin fonksiyonel olup olma-
masina baglidir. Fonksiyonel paragangliomalar epinef-
rin ve norepinefrin salgilarlar. Fonksiyonel paragangli-
omalarda en belirgin tani koydurucu belirti paroksismal
hipertansiyon ataklaridir. Sayet retroperitonel para-
ganglioma nonsekretuvar ise karin agrisi ve intraabdo-
minal kitle ana semptomlardir. Tani genellikle hastalar
normotansif iken goriintiileme yontemlerinde insidental
olarak saptanan kitle imaj1 ile konur. idrarda katekola-
min yikim {irlinleri olan metanefrin ve vanil mandilik
asit’in saptanmasi ile taniy1 kesinlestirilir (8). Para-
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gangliomalarda goriintiileme yoOntemleri tani, lokali-
zasyon ve evreleme agisindan gereklidir. Bu amagla en
sik kullanilan goriintiileme yontemi bilgisayarli tomog-
rafidir. Tomografi adrenal lokalizasyonlu timdrler i¢in
% 93-100 oraninda sensitiviteye sahip iken ekstra
adrenal lokalizasyonlu tiimdrlerde ise bu oran % 90’lar
civarindadir. Tomografide paragangliomalar hipervas-
kiiler kitle imajinin yaninda hemorajik ve nekrotik
kitleler seklinde de saptanabilir. Lokalizasyonu nedenle
goriintiilime yoOntemlerinde basta pankreas kanseri
olmak iizere tiim retroperitonel malign tiimdrlerle kari-
sabilir. Manyetik rezonans goriintiileme ekstra adrenal
tiimorlerin saptanmasinda tomografiden ¢ok daha fazla
sensitiftir. I-123 Metaiyodo Benzil Guanidin (MIBG)
sintigrafisi, tomografi ve manyetik rezonans goriintii-
lemeden ¢ok daha hassastir (9). Olgumuz preoperatif
donemde normotansif seyir gostermekte idi. Ayrica
hastanin tikanma ikteri tablosu igerisinde olmasi ve
goriintiileme yontemlerinde oncelikle pankreasa ait bir
kitle imajmin saptanmasi bizi tanida yaniltarak pankre-
as kanserine dogru yonlendirdi.

Von Hippel-Lindau hastaliginda ve suksinat hid-
rogenazin B ve D tnitelerinde genetik bozukluk oldugu
durumlarda paragangliomaya rastlanma olasilig1 belir-
gin oranda artmaktadir. Ayni1 zamanla paragangliomali
vakalar {izerinde yapilan g¢alismalar sonucunda para-
gangliomalr hastalarda tiroid adenokarsinomu ve renal
cell karsinomlarna rastlanma oranlarinin daha fazla
oldugu ispatlanmstir (10). Bu tiimorlerin yavas prog-
resyonlar1 nedeniyle primer tiimdre bagli 6liimler ol-
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dukca nadirdir. Paragangliomlarn malign transformas-
yon gosterme ihtimali nedeniyle temel tedavi segenegi
cerrahidir. Agresif cerrahi tedavi hastaliksiz sagkalimi
saglayan tek unsurdur (11). Paragangliomalarin major
vaskiiler yapilara yakinligi nedeniyle cerrahi tedavisi
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vena kava {izerine oturmus ve kismen invaze etmis
tiimoral kitlelerde oncelikle vaskiiler kontroliin sag-
lanmasi arkasindan tiimoriin rezeksiyonuna ait islemle-
rin yapilmast en uygun cerrahi yaklagim bicimidir.
Radyoterapi ve somatostain analogu olan okretrotid
cerrahi olarak ¢ikartilamayacak tiimérlerde veya cerra-
hiyi kabul etmeyen hastalara onerilmektedir. Son yil-
larda metastatik olgularda kemoterapinin de etkili ola-
bilecegine dair yayinlar bulunmaktadir (12).

Sonug¢ olarak, feokromasitomanin, adrenal bezi
disinda yerlesimine paraganglioma adi verilir. Para-
gangliomalar igerisinde retroperitonel lokalizasyon ayr1
bir dneme sahiptir. Retroperitonel lokalizasyonlu para-
gangliomalar daha malign ve daha fonksiyoneldir.
Genellikle hastalar normotansif iken goriintiileme yon-
temlerinde insidental olarak kitlenin saptanmasi iizeri-
ne ileri tetkiklerin sonuglar1 dogrultusunda tani alirlar.
Ancak tani akla gelmedigi durumda anatomik lokali-
zasyonu nedeniyle pankreas basta olmak iizere diger
retroperitonel malign tlimorler ile karigabilir. Temel
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anatomik komsulugu nedeniyle agresif cerrahide ana
unsur hemodimanik kontroliin saglanmasidir.
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