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Retroperitoneal ekstraadrenal dev paraganglioma: 

Olgu sunumu
Retroperitoneal extraadrenal giant paraganglioma: A case report

Lütfi Soylu*, Sezai Aydın*, Mehmet Alper Salman**, Fuat Atalay**

GİRİŞ
Paraganglia tüm vücutta sempatik ganglia ve 
pleksusların komşuluğunda bulunan özelleşmiş 
nöral krest hücrelerinin bir araya gelerek oluştur-
duğu  hücre topluluklarıdır. 

Paraganglionik sistem adrenal medulla, kemore-
septörler (örn: karotid ve aortik cisimler), vagal ci-
simcik ve torasik, intraabdominal ve retroperitone-
al   ganglia ile ilişkili küçük hücre gruplarını içerir.

Adrenal medullanın kromafin hücrelerinden 
kaynaklanan tümörlere feokromasitoma denir.  
Diğer bölgelerdeki paraganglialardan kaynakla-
nan tümörler ise paragangliomalar olarak isim-
lendirilir. 

Parasempatik sistemden kaynaklanan paragang-
liomalar genellikle nonfonksiyonel olup sempa-
tik ganglionlardan kaynaklananlar fonksiyonel-
dir ve katekolamin salgılarlar (1).

Paragangliomaların büyük bir bölümü benign 
davranış gösterir. Bu tümörlerin %10 kadarı ma-
ligndir (2). Paragangliomaların yaklaşık %20-42’si 
metastaz yaparken adrenal feokromasitomaların 
sadece %2-10’u metastaz yaparlar. Yayılım hem 
lenfatik hem de hematojen yolla olur. En sık me-
tastaz görülen yerler rejyonel lenf nodları, kemik, 
karaciğer ve akciğerdir. 

OLGU SUNUMU 

66 yaşındaki erkek hasta halsizlik, çabuk yorulma, 
kilo kaybı, karın ağrısı ve iştahta azalma yakınma-

ları ile başvurdu. Öyküsünde yakınmalarının 3 ay 
önce başladığını ve 12 kg kaybı olduğunu ifade et-
mekteydi. 1 yıl önce geçirmiş olduğu serebrovas-
küler olay nedeni ile sol hemiplejisi vardı. Hiper-
tansiyon dışında iç hastalıkları ile ilgili sorunu 
yoktu. Karın muayenesinde sol üst kadranda fikse, 
sert kitle saptandı. Fizik muayene ve laboratuar 
tetkiklerinde başka bir patolojik bulguya rastlan-
madı. Tüm abdomen bilgisayarlı tomografi ve 
magnetik rezonans incelemesinde sol üst kadran-
da retroperitonda sol adrenal ve böbrek üzerinde 
pankreas kuyruğuna invaze, dalağa ve mezentere 
bası yapan  yaklaşık 20x30 cm boyutunda solid tü-
mör belirlendi (Şekil 1,2).

Hasta bu bulgularla retroperitoneal kitle ön tanısı 
ile Mercedes insizyonla eksploratif laparotomiye 
alındı. Kitlenin solid ve ileri derecede vasküler ya-
pıda olduğu görüldü (Şekil 3). Kitle rüptüre edil-
meden, distal pankreatektomi ve splenektomi ya-
pılarak tümüyle rezeke edildi. Postoperatif 8. gün-
de komplikasyon gelişmeden hasta taburcu edildi. 

Tümörün patolojik incelemesinde yer yer trabe-
küler ‘zelballen’ tarzında gelişim gösteren yer yer 
papiller yapılar oluşturan hücrelerden oluşan tü-
möral gelişim izlendi. Hücreler veziküler nük-
leuslu, yer yer granüler eozinofilik, yer yer şeffaf 
sitoplazmalıydı. Materyalde yaygın nekroz belir-
gin atipi ve atipik mitoz saptandı. Materyalde 
vasküler invazyon bulunduğu dikkati çekti. Ya-
pılan immünohistokimyasal çalışmada sitokera-
tinle boyanma saptanmadı. S-100 boyası ile sus-
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tentaküler hücrelerle uyumlu fokal bo-
yanma görüldü. Bu bulgularla olgu ret-
roperitoneal ekstraadrenal malign para-
ganglioma olarak değerlendirildi. 

TARTIŞMA

Retroperitoneal paragangliomalar genel-
likle abdominal aorta ve vena kava inferi-
or arasında bu iki yapıya invazyon göster-
meyen bir yerleşimle abdominal ağrı veya 
kitle ile ortaya çıkan tümörlerdir. Retro-
peritoneal paragangliomaların %80-90’ı 
adrenal kaynaklı iken %10-20’si ekstraad-
renal kaynaklıdır (3).

Ekstraadrenal paragangliomalar, adrenal 
kaynaklı olanlardan farklı olarak, genellik-

le, hormon salınımı ve katekolamin üreti-
mine bağlı klinik semptom oluşturmaz. 

Non-fonksiyonel olan paragangliomalara 
preoperatif olarak tanı konması genellikle 
çok zordur. Bu tümörlerin tanısı tomogra-
fi, magnetik rezonans ve sintigrafi ile 
%100’e yakın oranda konulabilir. Retrope-
ritoneal paragangliomalarda metastazlar 
diğer bölgelerde bulunanlara göre daha 
sıktır. İnce iğne aspirasyonu (İİA) tanıda 
değerli bir teknik olmakla birlikte, bu ne-

oplazmın sık görülmeyişi ve pek çok tü-
mörle ortak sitolojik özelliklere sahip olu-
şu nedeni ile tanı koymak güç olabilir (4).

Bazı olgularda mitoz ve vasküler invaz-
yonun malign davranışı belirleyici özel-
likler olduğu bildirilmiştir (5). Selimlere 
göre habis tümörlerde daha sık görülen 
diğer bazı özellikler ise nekroz, tümör 
boyutunun büyük oluşu, inkomplet cer-
rahi rezeksiyon veya lokal invazyondur 
(6,7). Retroperitoneal paragangliomalar 
adrenal medulla tümörlerinden daha ag-
resif seyirlidir ve malign olma oranı daha 
yüksektir. 

Tümörün etrafını çevreleyen sustentaküler 
hücrelerin S-100 protein pozitif olması im-
munohistokimyasal olarak tümörün nöro-
jenik kökenli olduklarını gösterir. Elektron 
mikroskobu, tümör hücrelerinin sitoplaz-
malarında bulunan sekretuar granülleri 
gösteremez (8). Tümör hücrelerinde çok 
sayıda mitokondri bulunduğu Oguma ve 
ark. (9) tarafından gösterilmiştir. 

Ayırıcı tanıda az diferansiye karsinoma 
(özellikle adrenal kortikal karsinoma), 
renal hücreli karsinoma, malign melano-
ma ve sarkomlar düşünülmelidir. Primer 
tümörün kontrol edilemediği durumlar-
da bile primer tümöre bağlı ölüm nadir-
dir (10,11).

Paragangliomaların tedavisinde cerrahi, 
kemoterapi, radyoterapi ve son zaman-
larda I131–metaiodobenzilguanidin (MIBG) 
uygulanmaktadır. Cerrahi rezeksiyon bu 
tümörlerin esas tedavisidir. Tümörü bes-
leyen ana vasküler yapının bağlanması 
ve tümörün rüptüre edilmemesi için cer-
rahi rezeksiyonda dikkatli olunmalıdır. 
Vaskülaritesi fazla olan büyük tümörler-
de, aorta, vena kava, renal ve mezenter 
arterlerle ilişkili olmaları halinde cerrahi 
rezeksiyon güçleşebilir.

Organ tutulumu nedeni ile rezeksiyonları 
peroperatif morbidite ve mortaliteye ne-
den olabilecek olan ve bu nedenle küratif 
cerrahi yapılamayan olgularda kemotera-
pi ve radyoterapi uygulanmaktadır. 

Metastatik olgularda kemoterapinin de 
etkili olabileceğini belirten yayınlar var-
dır (12).  He ve ark. (13) siklofosfamid, 
vincristin ve dakarbazinden oluşan kom-
binasyon kemoterapisi ile karaciğer me-
tastazlarının %80 azaldığını, retroperito-
neal kitle ve adenopatinin %75 azaldığını 
bildirmişlerdir.   Kemoterapi ve radyote-
rapi, semptomatik palyasyon amacı ile 
rekürren metastatik tümörlerde kullanı-
labilir (14).

Şekil 1. Kontrastsız abdominal BT kesitinde 

sol sürrenal lojda yaklaşık 30x20 cm boyutla-

rında santrali düşük dansiteli heterojen, hipo-

dens kitle lezyonu izlenmekte.
Şekil 2. Koronal yağ baskılı T2 ağırlıklı MR se-

kansında sol üst-orta kadranı dolduran yakla-

şık 30x20 cm boyutunda santrali hiperintens 

heterojen miks intensitede kitle lezyonu izlen-

mekte.

Şekil 3. Kitlenin intraoperatif görüntüsü.
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I131MIBG radyoterapisi inoperabl görü-
nen vakalarda rezeksiyonu kolaylaştır-
mak için ve ayrıca yaygın hastalık duru-
munda ağrıyı azaltmak için giderek daha 
sıklıkla kullanılmaktadır (15).

Sclafani ve ark. (11) 22 olguluk ekstraad-
renal retroperitoneal paragangioma seri-

sinde malignensi oranını %50, 5 yıllık sağ 
kalımı ise tümörü rezeke edilebilen olgu-
larda %75, rezeksiyon yapılamayan ol-
gularda ise %19 olarak bildirmiştir.

Retroperitoneal yerleşimli kitlelerin ayırı-
cı tanısında paragangliomalar akılda tu-
tulmalıdır. Malign paragangliomaların 

tedavisinde ilk seçenek, mümkün ise tü-
mörün total eksizyonu olmalıdır. Dev bo-
yutlarda paragangliomaların total cerrahi 
eksizyonu mümkündür ve hastanın prog-
nozunu önemli olarak değiştirmektedir. 
Geç metastazlar görülebileceği için bu ol-
gularda uzun süreli takipler yapılması  
önemlidir. 
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SUMMARY

Retroperitoneal extraadrenal giant paraganglioma: A case report

Retroperitoneal paragangliomas are rare tumors.They usually present 

abdominal pain and mass clinically. A literature review suggests that 

only a few cases have been reported so far. A case of giant retroperi-

toneal paraganglioma 20x30 cm in size with extraadrenal origin in a 

66-year-old patient is reported alongside with its clinical presentation, 

diagnosis, surgical management and literature review.
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