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GiRiS

Paraganglioma ve feokromasitomalar, néroendokrin dokularda bulunan paragang-
lial hiicrelerden kaynaklanan noérojenik ttimorler olarak bilinirler (1). Paragangliyonik
yapllar ise 6zellesmis huicre gruplari olup, genellikle vicutta daginik halde bulunurlar.
Bu hucreler daha cok adrenal medulla, aorta basta olmak Gzere damar duvari, kalp,
prostat ve overlere yerlesmis; sempatik ve parasempatik sinir sistemi ile yakin komsu-
lukta bulunan htcre gruplaridir.

Sempatik gangliyonlar, otonomik gangliyonlar ve adrenal medulla embriyonik hayatin
altinc haftasindan itibaren ektodermin noéral cikintisindan koken alan hicreler tarafin-
dan olusturulmaktadir (2). Sempatik gangliyonlar gestasyonun ilerleyen haftalarinda
birbiri ile baglanti kurup sempatik sinir zincirini meydana getirirken paragangliyonik
yapilar viicutta daginik halde bulunurlar. Basta epinefrin olmak tzere cesitli kateko-
laminlerin sentezlenmesi fonksiyonu olan bu hicre gruplari krom afiniteleri yiksek
oldugu icin krom tuzlar ile kahverengine boyanirlar ve “kromafin” olarak adlandiri-
lirlar (2). Kromafin hiicre gruplarindan kéken alan timorlerine de ‘feokromasitoma’
adi verilmektedir. Paragangliomalar ise genellikle epinefrin icermezler ve krom tuzlari
ile de boyanmazlar. Bu nedenle bu timérler kromafin negatif olarak degerlendirilir-
ler. Paraganglial olan bu hiicre gruplari viicutta kemoreseptérlerin bulundugu karotis,
juguler glomus, aortikopulmoner glomus, vagus ve silier glomusta bulunurlar. Bunlar
kemoreseptdr roll oynadiklari icin bu alanlardan gelisen timorlere ise kemodektoma
adi verilmektedir (2).

Kromafin hticrelerinden koken alan bu timorlerin %901 adrenal beze yerlesim gos-
terir ve feokromasitoma olarak adlandirilir (3). Kalan % 10’luk timéor grubu ise ekstra-
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adrenal yerlesim gosterir ve paraganglioma olarak adlandirilir (3,4). Paragangliomalar,
genellikle sempatik sinir sistemine ait dokularda bulunan kromafin hiicrelerinden ké-
ken almakta olup, katekolamin sentezleme ve salgilama 6zelliklerine gére fonksiyonel
ve non-fonksiyonel olarak ikiye ayriimaktadir (4-7). Ekstra-adrenal yerlesim gosteren
ve fonksiyonel olan paragangliomalar ekstraadrenal feokromasitoma olarak da adlan-
dinlmaktadir (8).

Mediyastinal yerlesim gdsteren paraganglioma ve feokromasitomalar oldukca nadir
gorllen tumorlerdir. Mediyastinal paragangliomalar tim mediyastinal tUimorlerin
% 1'inden daha azini meydana getirirler (9). Mediyastinal feokromasitomalar ise tim
feokromasitomalarin %2'sinden azini olusturmaktadir (9). Mediyastenin tim bolim-
lerinde (stperior, anterior, orta ve posterior) gorulebilmekte olup, literattrdeki yayin-
lardan daha siklikla posterior mediyastene, paravertebral oluk lokalizasyonuna yerle-
sim gosterdigi bilinmektedir (1,7,9-12).

Her iki cinste de esit siklikta gortlen timérler olup, cogunlukla 3. ve 4. dekatlarda
ortaya ciktigi bilinmektedir (2). Ancak pediatrik yas grubunda da bu timérlerin gordl-
ddgund bildiren olgu sunumlari mevcuttur (13). Cogunlukla sporadik ttimérler olarak
tani almalarina ragmen gibi kalitsal endokrin sendromlarin bir komponenti olarak da
karsimiza cikarlar (1). Ozellikle feokromasitomalar yaklasik % 10 olguda cesitli genetik
noéroendokrin sendromlarin bir parcasidir. Bu sendromlar multiple endokrin neoplazi
(MEN) Tip lla (meduller tiroid kanseri, multiglanduler hiperparatiroidizm, feokroma-
sitoma); multiple endokrin neoplazi (MEN) Tip Ilb (meduller tiroid kanseri, mukozal
ganglionéromatozis, feokromasitoma); Norofibromatozis Tip | (ciltte cafe-au-lait le-
keleri, norofibrom, lisch nodull, optik gliom, feokromasitoma); Von Hippel-Lindau
sendromu (retinal anjiomatozis, serebellar hemanjioblastoma, feokromasitoma, renal
hicreli karsinom); Sturge Weber sendromu (ylzde Porto sarabi lekesi (Porto wine
stain) renginde nevis, konvilzyon, glokom, mental retardasyon, leptomeningeal anji-
omatozis, feokromasitoma) ve Carney triadi (multiple ekstraadrenal feokromasitoma,
pulmoner hamartom, midede leiomyosarkom) olarak sayilabilir. Multiple endokrin
neoplazi sendromlari cinsiyet farki gdézetmeksizin ortalama 1/30.000 siklikta izlenir.
MEN1, RET ve CDKN1B genlerindeki mutasyonlar sorumlu tutulmaktadir. Von Hip-
pel-Lindau sendromu ile Carney triadi ise otozomal dominant gecisli sendromlardir.
Sturge Weber sendromu ise 1/50.000 sikhiginda gorulen, cinsiyet ve irk farliidr go-
zetmeyen GNAQ genindeki mutasyon sonucu ortaya ciktigi distintilen sendromdur.

Feokromasitomalar icin artik klasiklesmis % 10’lar kurali bulunmaktadir. Bu kural su
sekilde tanimlanmaktadir. Tim feokromasitomalarin;

® %10'u maligndir.

® %10'u adrenal bez disinda viicutta cesitli bolgelerde bulunur (extraadrenal).

® %10'u multiple veya bilateraldir.
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® %10'u aileseldir.

® %10'u cocukluk caginda ortaya cikar.

® %10'unda hipertansiyon gorilmez.

® %10'unda cerrahi tedavi sonrasinda uzun dénem takiplerde ntks olasiligr vardir (14).

SEMPTOMLAR

Feokromasitomalar ve fonksiyonel paragangliomalar katekolamin salgilayabilme &zel-
ligine sahip tumorlerdir. Basta epinefrin olmak Uzere salgiladiklari asir katekolamin-
lerin neden oldugu ve hayati tehdit eden semptomlar gortlebildigi gibi kitlenin cevre
doku ve organlara yaptigi basi etkisi nedeniyle de basi semptomlari ortaya cikabilmek-
tedir. Katekolamin salgilayan bu timérlerin neden oldugu adrenerjik etki sonucunda
hastalarda hipertansiyon, tasikardi, bas agrisi, ates basmasi, terleme, titreme, ciltte
kizariklik, bulanti ve kusma gibi semptomlar ortaya cikabilir. bu timérler sadece kate-
kolamin salgilamamakta diger hormon ve faktérleri de salgilayabilmektedir. Ornegin;
adrenokartikotropik hormon (ACTH) salgilayarak Cushing sendromuna, eritropoetin
(EPO) benzeri faktor salgilayarak polistemiye, paratiroid benzeri hormon salgilayarak
hiperkalsemiye ve vazoaktif intestinal polipeptid salgilayarak diyare’ye yol acabilmek-
tedir. Park ve ark. fonksiyonel olan ve ACTH sekresyonu gerceklestiren paraganglioma
olgusunda Cushing sendromu goraldtgina bildirmislerdir (15).

Mediyastinal paraganglioma ve feokromasitomalar sadece sentezleyip salgiladiklari bi-
yokimyasal hormonlar ile degil cevre doku ve organlara yaptiklari invazyon ve kitle etkisi
ile de bulgu verebilirler. Genellikle fonksiyonel olmayan paragangliomalar kitle etkisi
ile semptom verirler. Posterior mediyastende, paravertebral oluga yerlesimli timorler
sinir koku basisina, dolayisiyla ilgili sinirin innerve ettigi somatik alanda agri ve nérolojik
semptomlara yol acabilirler. Sempatik zincirden kaynaklanan timaérler sempatik aktivite
kaybina, Horner sendromuna, terleme kaybina veya refleks asiri terlemeye sebep olabilir
(2). Bu ttimorler yerlesim yerlerine gore vena kava stperior sendromu (VCSS), torasik
cikis sendromu (TOS), koroner iskemi ve aritmilere de sebep olabilirler (16-19). Ayrica,
buyuk boyutlara ulasabilen kitlenin trakea'ya basisi sonucu stridor ve dispne, 6zefageal
kompresyon sonucu disfaji, akciger parankimine basi sonucu dispne ve laringeal sinire
basi sonucu hickirik gibi sikayetlerle hastaneye basvurabilirler.

Mediyastinal yerlesim gosteren bu timorler blyldk boyutlara ulasmasina ragmen
asemptomatik olarak da kalabilirler (3,20). Eger tumor fonksiyonel degilse; yani ka-
tekolamin desarji yoksa buna bagli semptomlarda gorilmeyecektir. Yer kaplayan kit-
lenin cevre doku ve organlara basi etkisi minimalse buna bagl semptomlarda olma-
yacaktir. Bu haliyle mediyastinal paraganglioma ve feokromasitomalar asemptomatik
olarak yillarca tani almazlar. Ayrica, fonksiyonel olmasina ragmen asemptomatik olan
olgularda bildirilmistir (7). Gercekte olgularin yarisindan fazlasi asemptomatiktir ve
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tani rastlantisal olarak konur. Genellikle kitleden bagimsiz olarak ikinci bir patoloji icin
cekilen on-arka akciger grafisi veya toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) kitle imaji-
nin izlenmesi ile hastalar ileri tahlil ve tetkik edilirler.

TANI

Fonksiyonel timérlerin tanisinin ameliyat dncesi konulmasi yapilacak olan ameliya-
tin daha saglikli gerceklesebilmesi acisindan oldukca énemlidir. Taninin preoperatif
dénemde elde edilmesi iki nedenden dolayi 6nemlidir. Birincisi, bu timorler oldukca
iyi kanlanan timérler olup, tani konulmadan yapilacak girisimler katastrofik kanama
komplikasyonuna yol acabilir ve cerrahi ekibi zor durumda birakabilir. ikincisi, ¢zellikle
fonksiyonel olan timoérler katekolamin salgiladiklari icin cerrahi manipalasyon esna-
sinda ani hipertansiyon ve tasikardi ataklari olabilmektedir. Bu nedenlerle feokroma-
sitoma veya paraganglioma tanisinin ameliyat éncesi konulmasi gerekmektedir. Has-
tadaki mevcut kitlenin bir paraganglioma olabilecegini distinen cerrahlarin genellikle
ameliyat oncesi tanisi konulamayan olgulari, mukerrer kereler opere ettikleri vakalari
ve konu ile ilgili olumsuz tecrtibeleri vardir.

Hastalarin tanisinin konulmasinda hikaye ve fizik muayene bulgulari temeldir ve yol gés-
tericidir. Bu hastalarin hicbir sikayetleri bulunmayabilecegi gibi olgular bas agrisi, carpin-
t1, terleme, titreme, sinirlilik, kilo kaybi, halsizlik, yorgunluk, bulanti ve kusma gibi sika-
yetlerle saglik merkezlerine basvurabilirler. Fizik incelemede flushing gérulebilir; tasikardi
ve hipertansiyon o6lctlebilir. Taninin konulmasinda radyodiagnostik tetkikler, nikleer tip
metotlari ve biyokimyasal tahliller yol géstericidir. Ancak kesin taninin konulmasi kitle-
den alinacak biyopsi 6rnegdinin histopatolojik olarak incelenmesiyle elde edilir.

Biyokimyasal Tani

Katekolaminler, tirozin aminoasidinden hidroksilasyon ve dekarboksilasyon yoluy-
la sentezlenirler. Tirozin, tirozin hidroksilaz enzimi ile L-3,4-dihidroksifenilalanine
(DOPA) hidroksile edilir; buda dopa dekarboksilaz enzimi ile dopamine dénusttralar
(21). Dopamin, dopamin B-hidroksilaz enzimi ile norepinefrine; buda feniletanolamin
N-metiltransferaz enzimi ile epinefrine dondsur (21). Bu reaksiyonlarin tamami adre-
nal medulla ile santral ve periferik sinir sisteminin kromafin hicrelerinde gerceklesir.
Fonksiyonel tumorler katekolamin sekresyonu gerceklestirdikleri icin bunlarin veya
metabolitlerinin serum veya 24 saatlik idrarda seviyelerinin 6élctlmesi taniya katki sag-
lamaktadir. Benzer sekilde bu katekolaminleri provake veya sUprese eden ajanlarla
gerceklestirilen testleri yapmak da olasidir.

Serumda epinefrin, norepinefrin, metanefrin ve dopamin seviyelerinin ytksekliginin
tespiti viicutta bu katekolaminleri salgilayan bir odak olabilecegi lehinedir. Ancak plaz-
ma katekolamin duizeyi emosyonel stresler, uyaniklik, fizik aktivite, yemek yeme, ates
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gibi faktorlere bagl olarak ani degisiklikler gosterebilmektedir. Bu nedenle tani icin
standart optimal kosullar saglanmalidir. Bu kosullar icin hastanin oral alimi geceden
itibaren kesilir; kan almadan énce 20-30 dakika sirtUst yatirilir, lcimden Cc¢ saat 6n-
cesine kadar sigara, cay, kahve icmemis olmasina dikkat edilir. Kan érnekleri heparinli
veya EDTA'lI tdplere alinmali, buz icerisinde laboratuara teslim edilmelidir (21).

idrarda ise katekolamin metabolizmasinin son Uriinleri olan metanefrin, normetanef-
rin ve vanilmandelik asit diizeyleri ¢lciilerek tani konulabilir. idrardaki katekolamin
dizeyi vanilya iceren yiyecekler, soya fasilyesi, kuruyemisler, muz, turuncgiller, do-
mates, alkollU icecekler, cay ve kahve gibi gidalarla degiskenlik gostermektedir. Bu
nedenle tahlil dncesi hastalara tc gin bu gidalarin olmadigi diyet uygulanir ve agir
egzersizlerden uzak durmasi sdylenir. Ardindan 24 saatlik idrar toplanir; toplanan
idrar kabina asit koruyucu (6N HCI) eklenmelidir (21). Es zamanli kreatinin 6lcimu
de yapilarak metanefrin, normetanefrin ve VMA seviyesine bakilir. Yirmidort saatlik
idrarda metabolitlerin 6lcimu sensitif ve spesifiktir. Feokromasitoma distndlen bir
hastada degerlendirmeye 24 saatlik idrarda serbest katekoamin diizeyleri ve kreatinin
Olctimi ile baslanmasi 6nerilmektedir (21). Sonuclar normal olmasina ragmen klinik
sUphe devam ediyorsa atak sirasinda testin tekrarlanmasi tavsiye edilir. Ardindan plaz-
ma katekolamin duzeyleri taninin dogrulanmasinda kullanilabilir. Biyokimyasal tani-
nin konulmasinda provakatif ve slpresyon testlerininde rolU vardir. Bu testlerden en
yaygin olarak kullanilani klonidin stipresyon testi ve glukagon stimulasyon testleridir.

Radyodiagnostik ve Nikleer Tip Yontemleri ile Tani

Biyokimyasal tahlillerle elde edilen veriler viicutta katekolamin Gretimi yapan bir odagin
varligini teyit eder. Ancak bu odagin kesin lokalizasyonunun tespit edilmesinde radyo-
diagnostik ve nlkleer tip yontemleri oldukca kullanislidir. Mediyastinal bir kitlenin para-
ganglioma veya feokromasitoma oldugundan siiphelenilen bir olguda 6n-arka akciger
grafisi ve toraks bilgisayarli tomografisi (BT) oldukca kullanisli baslangic tetkikleridir. Pa-
ravertebral alana yerlesmis olan timérler gerek dogrudan gerek cevre dokularda yaptik-
lari basi ve degisiklikler 6n-arka akciger grafisinde gorindr hale gelebilir (2).

Toraks BT mediyastinal kitlelerin lokalizasyonunun saptanmasi, kitlenin radyolojik
ozelliklerinin (kitlede kalsifikasyon, nekroz, kitle icerisinde dansite farkliligi gosteren
alanlar vb.) saptanmasi ve cevre dokularla iliskisinin belirlenmesinde temel tetkiktir.
Paraganglioma ve feokromasitomalar oldukca fazla kanlanan timérler oldugu icin
ozellikle kontrast madde uygulanarak elde edilecek olan bilgisayarli tomografide kitle-
nin yogun kontrast madde tuttugu siklikla gordlir. Ayrica, timoérde dejenerasyon ve
nekroz alanlarinin eslik ettigi heterojen kitle de siklikla izlenebilmektedir.

Fonksiyonel olarak aktif olan timorler olduklari icin 18F florodeoksi glukoz (FDG) po-
zitron emisyon tomografisinde (PET-BT) kitlede yiksek “standart uptake value” (SUV-
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max) degeri saptanabilmektedir. Torakal manyetik rezonans (MR) incelemelerde ise T1
kesitlerde orta derecede sinyal yogunlugu, T2 kesitlerde ise yUksek derecede sinyal yo-
gunlugu izlenmektedir (22). Mediyastinal paraganglioma ve feokromasitomalarin tani-
sinda nukleer tip yontemlerinin kullanilmasi da tanisal acidan oldukca degerlidir. ClnkU
nukleer tip yontemleri ile olgularda birden fazla odak olup olmadigi ve/veya fonksiyonel
metastatik bir tumaorin varligr anlasilabilmektedir. Ayrica, ntikleer tip sintigrafileri sadece
taniya katki saglamamakta, tedavide de rol oynamaktadir. Bu ydntemlerin bazilarinin te-
daviye yaptigi katkilar “cerrahiye alternatif tedavi yontemleri” basligr altinda anlatiimis-
tir. NUkleer tip uygulamalarindan 123I-metaiodobenzilguanidin (1231-MIBG) sintigrafisi
feokromasitoma ve fonksiyonel paraganglioma olgularinda timorin yerinin saptanmasi
amaciyla yaygin olarak kullanilan yéntemdir (9). 123I-MIBG sintigrafisi feokromasito-
malar icin oldukca yiksek sensitivite (%85-90) ve spesifiteye (%98) sahiptir (2). Ayrica,
131I-MIBG sintigrafisi de tani icin kullanilabilen bir yontemdir. 1231-MIBG sintigrafisinin
goruntu kalitesi daha yiiksek oldugu icin daha cok tanisal amacli; 1311-MIBG sintigrafisi
ise tedavideki yeri daha belirgin oldugu icin daha cok tedavi amacli kullanimi vardir.
Bu sintigrafiler disinda tanisi konulamayan olgularda 123I-MIBG SPECT MR veya BT,
1241-MIBG PET MR, 68Ga-DOTATATE PET/CT ve 68Ga-DOTANOC PET/CT goérunttleme
yontemleri de kullanilarak tani desteklenir (23-29).

Kardiyak komsulugu bulunan ve/veya intraperikardiyal yerlesimli olan timorlerin ta-
nisinda transtorasik EKO ve transtzefageal EKO tetkikleri ile degerlendirme yapila-
bilmektedir. Ancak bitin tani yontemlerine ragmen ameliyat oncesi tanisi konula-
mayan; intraoperatif hipertansiyon ataklari, kanama gibi komplikasyonlardan sonra
tanisi konulan veya cerrahisi komplikasyonsuz olarak gerceklestirilip post-operatif tani
konulan olgular da literattrde bildirilmektedir (30,31).

Patolojik Tani

Tipta her kitlenin tanisinin elde edilmesinde oldugu gibi paraganglioma veya feokro-
masitoma tanisinin konulmasinda da altin standart yontem patolojik incelemelerdir.
Feokromasitoma ve paragangliomalarin tipik olarak kapsdll timérler olup, benign
veya malign butln tipleri %80-90 oraninda kapsulladir (32). igne biyopsisi icin uygun
lokalizasyona yerlesmis olan timdrlere toraks BT ve/veya ultrasonografisi esliginde uy-
gulanacak biyopsinin incelenmesi kesin taninin saglanmasi acisindan énemlidir. Para-
ganglioma ve feokromasitomalarin patolojik incelemesinde patognomonik Zellballen
paterni meydana getiren néroendokrin neoplazi gérilmesi karakteristiktir. Ancak Zell-
ballen formasyonu daha cok benign feokromasitomada goérulen bir bulgudur. Benign
feokromasitomalarin yaklasik olarak %70’inde Zellballen gordlirken, malign feokro-
masitomalarin sadece % 10-15'inde géruldagu bildirilmistir (32). Histopatolojik olarak
nukleer atipi, kapsul invazyonu, damar invazyonu, fibrozis ve hicresel nekroz gibi
malignite kriterleri kullanilabilirse de tani koydurucu degildir. Ntkleer pleomorfizm ve
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hiperkromazi gérilmesi de malignite lehine bulgulardir. Malign feokromasitomalarda,
vaskuUler invazyon ve kapsuler invazyon gérilmesi olasiligi sik olup, bu oran yaklasik
olarak %60'dir; timorde nekroz gérilmesi olasiligl ise yaklasik %85'dir (32). Ancak
Zellballen formasyonunun gérilmesi halinde timér icin tani koydurucudur. Ayrica,
bu timorler iyi kanlanan timorler olduklari icin solid ve trabekuler buyime paterni,
belirgin damarsal yapilar ve stroma da izlenir (33).

Immunohistokimyasal olarak benign timorler %100’e yakin kromogranin ve S-100
ile pozitif reaksiyon gosterirken sinaptofizin ve CD-56 ile %90-95 oraninda pozitif
reaksiyon gosterirler (32). Malign timorler ise kromogranin ve sinaptofizin ile %100
pozitif boyanirken CD-56 ile %90 pozitivite, S-100 ile %55 pozitivite gosterirler (32).

TEDAVI

Tanisi radyodiagnostik yéntemlerle siphelenilen, biyokimyasal tahlillerle desteklenen
ve patolojik olarak teyit edilen kitlenin tedavisinde komplet cerrahi eksizyon esastir.
Ancak cerrahi eksizyon dncesinde bu timérlerin yiksek oranda vaskuler olduklari ve
tedbir alinmadan baslanacak bir ameliyatin katastrofik sonuclara yol acabilecegi akilda
tutulmalidir. Bu timorlerin tanisiicin intravendz kontrast madde verilerek gerceklesti-
rilen tetkiklerde yogun kontrast tutulumunun oldugu genellikle izlenir. Ameliyat énce-
si timord besleyen damarlarin anjiografik olarak saptanmasi ve embolizasyonu uygu-
lanacak cerrahinin gtvenligi acisindan oldukca énemlidir. Ayrica, fonksiyonel olabilen
ve katekolamin salinimi yapan bu timorlerde cerrahi maniputlasyon sirasinda yasanan
diger bir sorun ise hipertansiyon ve tasikardi ataklaridir. Kitlenin eksizyonu sonrasinda
ise katekolamin desarjinin aniden kesilmesi sonucu olarak refleks hipotansiyon, bradi-
kardi ve kollaps da ortaya cikabilmektedir (2). Bu nedenle cerrahi 6ncesi premedikas-
yon uygulanmall ve anestezi indUksiyonu sirasinda ve cerrahi esnasinda istenmeyen
komplikasyonlarin ortaya cikmasi engellenmelidir. Tedavi béliminde ameliyat dncesi
hastanin hazirli@ asamasinda embolizasyon ve anestezi icin alinmasi gereken tedbirler
anlatilacaktir. Ardindan cerrahi tedavi yontemlerinden bahsedilip rezeksiyon sonrasi
bakim ve uzun dénem hasta takibi aktarilacaktir.

Ameliyat Oncesi Embolizasyon

Mediyastinal feokromasitomalarda cerrahi 6ncesi timori besleyen damarlarin anjiog-
rafik yontemlerle bulunmasi ve embolizasyonu cerrahi sirasinda yasanabilecek sorun-
lart dnlemek icin dnemlidir. Kontrast madde enjeksiyonu ardindan elde edilecek toraks
BT'de yogun kontrast madde tutulumu kitlenin icindeki vaskller agin yogun oldugunu
dastnddrmelidir. Bu damar(lar)in anjiyografik olarak embolize edilmesi cerrahi sirasin-
da olusabilecek katastrofik kanamalarin énlne gecer, cerraha disseksiyon sirasinda
kolaylik saglar (10). Benzer sekilde manipulasyon sirasinda katekolamin desarji ve ka-
tekolaminlerin kan yoluyla etki etmesi de &nlenmis olur. Béylece cerrahi sirasinda mey-
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dana gelebilecek hipertansiyon ataklarina karsi tedbir alinmis olacaktir. Embolizasyon
sirasinda tumorin birden fazla besleyici damarinin olabilecedi akilda tutulmalidir.

Anestezi icin Hazirhk

Mediyastinal paragangliomali olgularda kanama riski haric anestezi acisindan di-
ger vakalara gore ciddi bir farki yoktur. Ancak feokromasitoma olgularinda kana-
ma riskine ilave olarak cerrahi manipulasyonu sirasinda hizli katekolamin desarjina
bagl ciddi tasikardi ve hipertansiyon ataklari olmaktadir. Bu nedenle katekolamin
desarjina engel olmak icin ameliyat 6ncesi dénemden baslayan iyi bir premedikas-
yon uygulanmalidir. Olguyu strese maruz birakmayacak sekilde anestezi indiksiyo-
nu uygulanmali ve entibe edilmelidir. Katekolamin salinimi yapabilecek anestezik
ajanlarin kullanimindan kacinilmalidir. Histamin salinimi yapabilen opiyatlar yerine
tiyopenton, fentanil veya alfentanil tercih edilmeli ve atropin kullanimindan kaci-
nilmalidir (2). Miyorelaksan olarak da histamin salinimina yol acmayan vekironyum
tercih edilmelidir (2). Ameliyat sirasinda yasanabilecek hipertansiyon ve tasikardi
krizleri icin kisa etkili a-adrenerjik blokorler ve B-adrenerjik blokorler 6nceden tedbir
olarak hazirlanmalidir.

Fonksiyonel bir timorin eksizyonundan sonra kan katekolamin seviyesinin hizla du-
secegi ve buna bagli olarak refleks etkilerin ortaya cikabilecedi 6ngérilmeli ve uygun
replasman sivilari hazirlanmalidir. Mediyastinal feokromasitoma ve paraganglioma
olgularini ameliyata hazirlarken kan sekeri ydontinden de yakin takipleri yapiimalidir.
CinkU katekolaminlerin antiinstlinerjik etkileri vardir ve peroperatif kan sekeri di-
zensizlikleri ortaya cikabilir. Vaka sirasinda yakin kan sekeri takibi ihmal edilmemelidir.
Replasman sivisi olarak da dekstroz yerine serum fizyolojik veya ringer laktat tercih
edilmelidir.

Ayrica bu tumorlerin hipervaskilarize ézellikte oldugu hatirlanmali ve kanama riski
acisindan tedbirler énceden alinmalidir. Ciddi bir kanama olmasi halinde hizla kan
transflzyonu yapilmalidir. Hasta adina kanlar 6nceden hazirlatiimali ve ameliyat oda-
sinda hazir bulundurulmalidir. Kan replasmanini hizli gerceklestirebilmek icin yasa ve
kiloya uygun damar yollari ve santral intraventz kateterinde anestezi indtksiyonun-
dan sonra hastaya acilmasi uygun olacaktir.

En riskli hasta grubu taninin énceden konulamadigi hasta grubu olup, yukarida bah-
sedilen tedbirlerin dnemli bir bolum tam hazirlanmadigi icin intraoperatif komplikas-
yonlar daha siddetli yasanabilir. Bu nedenle kontrastl toraks BT'de yogun kontrast
madde tutma 6zelliginde olan timorler ve hipertansiyon éykisu olan 6zellikle genc
yastaki olgularda bu kitlenin paraganglioma veya feokromasitoma olabilecegi akla
getiriimelidir.
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CERRAHI

Mediyastinal paraganglioma ve feokromasitomalar genellikle kemoterapi ve radyo-
terapiye direncli timorler olup, tedavisinde primer yontem olarak en-blok, komplet
cerrahi eksizyon gerceklestirilmelidir (12). Cerrahi sirasinda uygun eksplorasyon sag-
lanmali, yapilacak diseksiyonlar sirasinda hemostazin korunmasina 6zen gésterilmeli
ve kitlenin arteryel ve vendz baglantilari kesilmeden 6nce asirt maniptlasyonlardan
kaciniimalidir. Genellikle kapsullt timorler olduklart icin kapsdl bttinltga korunarak
eksize edilmesine 6zen gosterilmelidir. Aksi taktirde primer timoér bélgesinde niiks
gorilebilecegi gibi timor hicrelerinin dokilmesine bagl ‘seeding’ tarzi metastazlarda
gorulebilir.

Mediyastinal paragangliomalar fonksiyonel olabildikleri ve cesitli semptomlarla tani
alabildikler gibi asemptomatik olarak oldukca buytk boyutlara ulasabilen timérlerdir.
Bu nedenle mediyastende bulunan diger énemli organ ve yapilara (perikard, kalp,
buytk damarlar, 6zefagus, trakea, medulla spinalis) yakin komsuluk gosterip inva-
ze olabilirler (34-39). Ozellikle kalp ve biyik damarlara invazyon gésteren olgularin
cerrahisinde eksizyonun komplet olarak gerceklestirilebilmesi icin kardiyopulmoner
by-pass (CPB) destegine ihtiyac duyulabilir. Paul ve ark. mediyastinal yerlesim goste-
ren fonksiyonel paraganglioma olgusunun CPB destegi ile eksizyonunu ve aortanin
rekonstrikte edildigini bildirmislerdir (35). Matsumoto ve ark.’da intraperikardiyal ola-
rak pulmoner arter invazyonu gosteren paraganglioma olgusunun cerrahisinin CPB
destedgi ile gerceklestirildigini bildirmislerdir (36). Yuan ve ark. ile Petersen ve ark. sag
ve sol atrial invazyon gosteren paraganglioma olgularinin atrial rekonstriksiyonla ba-
sarili eksize edildigini bildirmislerdir (37,38). Tumorin pulmoner parankime invazyonu
halinde anatomik akciger rezeksiyonlari veya sleeve rezeksiyonlar uygulanabilir. Ay-
rica, perikardiyal invazyon halinde perikardiyal rekonstriksiyon da isleme ilave edilir.

Mediyastinal paragangliomalarin genellikle posterior mediyastene yerlesen timorler
oldugu bilinmektedir. Paravertebral yerlesim gdsteren kitlelerin cerrahisinde kitlenin
spinal kanal ile iliskisi planlanan ameliyattan dnce aydinlatiimalidir. Eger spinal kanal
icerisine dogru timoral invazyondan stipheleniliyorsa operasyonun nérosirurji bolum
ile birlikte planlanmasi hasta acisindan yararli olacaktir. Yazicioglu ve ark. posterior
mediyastende paravertebral oluga yerlesim gdsteren paraganglioma olgusunun multi-
disipliner yaklasimla, kitlenin hemivertebrektomi de uygulanarak en-blok eksizyonunu
bildirmislerdir (40). Hemivertebrektomi veya vertebrektomi sonrasinda ihtiyaca gore
spinal enstrimantasyon uygulanan vakalar da literattrde bildirilmektedir (41).

Mediyastinal paraganglioma ve feokromasitomalarin cerrahi tedavisinde kombine te-
davi ydntemlerini bildiren olgu sunumlari da mevcuttur. Qedra ve ark.’nin olgu su-
numunda aortikopulmoner paragangliomanin pulmoner arterde stenoza yol actigi;
pulmoner artere stent yerlestirilmesi sonrasi CPB destegi altinda kitlenin eksize edildigi
ve asendan aorta ile arkus aorta rekonstriiksiyonunun gerceklestirildigi bildirilmektedir
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(42). Bradley ve ark.'nin olgu sunumunda anterior mediyastinal bolgeye yerlesen feo-
kromasitomanin trakeomalaziye sebep oldugu ve eksizyonu sirasinda pulmoner arter
rekonstriksiyonuna ihtiyac duyuldugu; ardindan solunum yollarina stent yerlestirildigi
bildirilmektedir (12).

Olgularin cerrahisinde genellikle konvansiyonel insizyonlarin tercih edildigi literattrde-
ki yayinlardan anlasiimaktadir. Bu timérler oldukca iyi kanlanan ve katekolamin salgi-
layabilen timorler olduklari icin cerrahi saha eksplorasyonunun genis olmasi amaciyla
acik cerrahi yontemler tercih edilmektedir. Genellikle posterior mediyastene yerlesmis
olan timaorlerin eksizyonu icin posterolateral torakotomi; anterior ve orta mediyastene
yerlesim gosteren timorlerin eksizyonu icin de midline sternotomi uygulanmaktadir.
Yamamoto ve ark. intraperikardiyal dev paraganglioma olgusunun posterolateral to-
rakotomi ile basarili eksizyonunu bildirmislerdir (9). Torakotomi ve sternotomi en sik
tercih edilen insizyonlar olarak bildirilse de 6n mediyastende dev boyutlara ulasmis
timorlerin eksizyonu icin clamshell insizyon uygun olabilir. Hangi insizyonun tercih
edilecedi timorin lokalizasyonuna, cevre yapilara invazyon olasiliginin bulunup bu-
lunmamasina ve cerrahi ekibin deneyimine gore planlanmalidir.

Cerrahi eksizyon icin klasik yaklasim sekli torakotomi olmakla birlikte son yillarda ge-
lisen teknoloji ile birlikte mediyastinal kitlelerin minimal invaziv yéntemlerle komplet
olarak eksize edilebildigi bilinmektedir. Videotorakoskopik cerrahi (VATS) intratorasik
ve mediyastinal kitlelerin teshis, evreleme ve tedavi amacli cerrahisinde yaygin olarak
tercih edilen yontem haline gelmistir. Mediyastinal kitleler icin VATS deneyimi baslan-
gicta teshis amacli olmus; teknoloji ve tecrtibenin ilerlemesi ile birlikte teshis ve tedavi
amacli kullanilmaya baslanmistir. Kim ve ark. ile Ma ve ark. VATS ile komplet eksizyon
uygulanan mediyastinal paraganglioma olgularini bildirmislerdir (43,44). Tumorin
mediyastendeki yerlesim yerinden bagimsiz olarak anterior veya posterior mediyasti-
nal timorlere glvenle uygulanabilmektedir. Mediyastinal timaorlerin VATS ile eksizyo-
nunun daha hizli post-operatif iyilesme saglayan guvenli ve etkili bir yontem oldugu,
hastanede kalis stresini kisalttigi ve hastalarin daha erken is basi yapabilmesine imkan
sagladigi cesitli calismalarda ortaya konmustur (45).

Ameliyat Sonrasi Bakim ve Uzun Dénem Takip

Mediyastinal paraganglioma ve feokromasitomali olgular uygulanan cerrahi eksiz-
yondan sonra hipertansiyon, kardiyak ritim bozukluklari ve kanama riskleri acisindan
yogun bakim sartlarinda yakin gézlem altinda tutulmalidir. Eksizyon sonrasi katekola-
minlerin dolasimdaki seviyesinin azalmasina bagh olarak hipotansiyon ataklarinin ola-
bilecegi de akilda bulundurulmalidir.

Feokromasitomalar ve paragangliomalar uzun yillar sonra niiks edebilir veya ikinci pri-
mer timor gelisebilir (2). Bu nedenle hastalar yakin takip altinda tutulup izlenmelidir.
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Ozellikle feokromasitomalarin cesitli endokrinolojik sendromlarin bir parcasi oldugu
ddstnlldigunde hastalarda bu sendromlarin varligi da arastirilmali; olgular ameliyat
oncesi veya sonrasinda basta endokrinoloji olmak Gzere ilgili boélimlere konstlte edil-
melidir. Ailesel sendromlar acisindan hastalarin birinci derece akrabalari da arastiril-
malidir (46).

Cerrahiye Alternatif Tedavi Yontemleri

Cerrahi tedavi yontemleri icin uygun olmayan olgularda veya cerrahi tedaviyi redde-
den olgularda, kitlenin besleyici damarlarinin embolizasyonu katekolamin desarjini
azaltacak ve semptomlari geriletecek girisimdir. Cerrahi tedaviye alternatif kemoterapi
ve radyoterapi uygulanabilir. Ancak bu alandaki deneyim oldukca sinirli olup, guide-
line olarak sunulan bir tedavi plani yoktur. inoperable ve/veya metastatik timaorlerin
tedavisinde cerrahiye alternatif cesitli nikleer tip uygulamalari da vardir. Bu uygulama-
lardan en yaygin kullanilani 1311-MIBG sintigrafisi olup, tumorin lokal kontroliinde ve
palyasyonda etkin oldugu bildirilmistir (47-49). Zovato ve ark.’da cerrahi eksizyonun
gerceklestirilemedigi dort olguda 177Lu-DOTATATE ajani kullanilarak uygulanan pep-
tid reseptor radyonuklid tedavi sonuclarini yayinlamislardir (50). Hastalarin tamaminin
tedaviye kismi cevabi olmus ve timdérde progresyon olmamis ve stabil olarak kalmustir.
Her iki ydntemde cerrahi tedavinin uygulanamadigi; kemoterapi ve/veya radyotera-
pi'nin de kontrendike oldugu olgularda radyometabolik alternatif tedavi yontemi ola-
rak kullanilabilir. Ancak deneyimin sinirli oldugu bilinmeli; en iyi olasilikla lokal kontrol
ile tmorun stabil kaldigi hatirlanmalidir.
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