Paragangliomalar

Dr. Aydin Akkaya*

Paragangliomalar deyimi ile hangi organ yada dokunun tiimériiniin
kastedildiginin anlagilmasi i¢in “paraganglion” kavramumn agiklanma-
sinda fayda vardir. Bunun icin OTONOM ya da VEGETETIF Sinir
Sisteminin yap1 ve goérevlerini kisaca hatirlatalim.

Otonom Sinir Sistemi insan viicudunun istem digi hareketlerini
diizenleyen bir sistemdir. Bu sistem genellikle anatomik bir sistem ol-
maktan ziyade fonksiyonel bir sistemdir. Bu sistem birbirleri ile kargit
alijan SEMPATIK ve PARASEMPATIK olarak isimlendirilen iki ay-
r1 béliimden olusur.® 7 Ug ayr1 anatomik béliimde de incelenir. (Sekil 1)

1. Kafa Béliimii: Bu béliim 3.7.9.10. kafa sinirleri i¢inde ki para-
sempatik iplikler ve bunlara ait ganglion ve paraganglionlardan yapil-
mugtir.

2. Torako-Lumber Boliim: Omuriligin bu bélgesinden ¢ikan sinir-
lerdeki Sempatik iplikler ve bunlarin ugradiklar1 ganglion ve paragang-
lionlardan yapilmustir.

3. Sakral Boliim: 2.3.4. sakral sinirlerdeki parasempatik iplikler-
den ve bunlara ait gangilon ve paraganglionlardan olugur.® ?

Sempatik Sistem

a. Sempatik ganglion : Bilindigi gibi sempatik sitemin ileticileri, omur-
ilikteki hiicrelerden, bunlarin aksonlar ile gikarak Vertebral ya da para-
vertebral denilen ganglionlara ugrarlar (Sekil 2). Ganglionlarda sinap-
sis yaparlar., Gangliondaki sinir hiicrelerinin aksonlar: ile de organlara
kadar giderek buradaki organin diger sinirleri ile karigirlar.

Su halde ganglion deyimi ile hem preganglionik hem de post gang-
lionik iplikleri bulunan ve sadece ileticilik gérevi yapan sinir hiicreleri
gruplarma denilir." 3

* Dog. Tbp. Alb. Giilhane As. Tip Akademisi Pato. Anat. Enst. D.
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Sempatik ganglionlar: vertebranin iki yaninda omurilik sinirleri
ile ve ayrica birbirleri ile de birlegerek zincir teskil eden bir grupla
(VERTEBRAL SEMPATIK GANGLIONLAR), bunlardan sonra ve
baz1 gruplarin birlesmeleri ile yeniden olusan ii¢ adet (PARAVERTEB-
RAL SEMPATIK GANGLIONLAR) (Céliak, superior ve inferior
mezenterik ganglionlar) gangliondan olusur. Bu ganglionlar yukarda da
sOyledigimiz gibi sadece uyarilari ileten ve néro-ektodermal kaynakh
hiicrelerin olusturduklar: hiicrelerden yapilmiglardir.’ % ¢
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b. Sempatik Paraganglionlar: Paraganglion deyimi ile (Sempatik ya
da parasempatik olsun), sinirsel impulslara, salg: ile cevap veren, iletici
gorevi olmayan, ug organlar olarak tamimlayabiliriz ($ekil 2).

omurilik

ganglion 3

paraganglion

Sekil 2

Ayrica Neuro-ektodermal kaynakhi da olduklar: igin, “NEURO-
SECRETUAR hiicre deyimi de kullamlir. Sempatik paraganglionlar
sempatik ganglionlarla aymi kaynakhdiwrlar (Sekil 3, 4).1 % %57

Noral krest’den ayrilan hiicreler ganglionlarin neuroblastlarin,
gangilonlara gelen ve giden sinirlerin Schwann hiicrelerini yaparlar.
Gangilon neuroblastlar: ise ganglionlarin ve paraganglionlarin sinir
hiicrelerini yaparlar.

Sempatik paraganglionlara en uygun o6rnek, siirrenal medullas: ve
dogumdan sonra giderek kaybolan, “Abdominal aort cismi” ya da Zuc-
kerkandl orgam verilebilir.

Bu iki organ ya da sempatik paraganglionlarin diger kalintilar1 ad-
renalin, noradrenalin ve bundan tiireyen bazi maddeler salgilarlar. Bu
maddelerin hepsine “CHATACOLAMIN” denilir
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NORAL KRESTIN EKTODERMAL

HUCRELERI
Sempatik Sistemin hiicreleri Sempatik Postganglionik ipliklerin
(Sempatik néroblastlar) neurilemmal (Schwann) hiireleri
Sempatik ganglion hiicreleri. Sempatik paraganglion hiicreleri.
(Organlara kadar giden sinir (Chromaffin hiicreleridir, sinir ip-
ipliklerini olugturur, Sempatin likleri yoktur, adrenalin ve tiirev-
salgilar) lerini salgilar)
Sekil 3

Sempatik Ganglion

Surrenal

Medull
Abdominal s

Aortik Cisim Korteks

Sempatik
Sinir

Schwann

hiicreler;

Chatacolaminler oksidan maddelerle indirgenirler. Ornegin, chrom
tuzlari, iyot tuzlari ya da bagka bir oksidan madde ile.
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Adrenalin ve noradrenalin oksidan maddelerle ADRENOCHROM
ve NORADRENOCHROM’a déniisiirler (Sekil 5). Bu iki madde suda
eriyen bilesimlerdir. Bunlar siiratle natiirii belli olmayan belkide poli-
merizasyonlar1 sonucu, suda erimeyen, sari-kahve rengi, ya da kahve-
rengi bir pigmente doniisiirler."! Iste ozellikle chrom tuzlan ile boyle
bir pigmentin meydana gelmesine (Pozitif Chrom reaktionu) denilir.
Bu reaksiyonu gosteren hiicreler de CHROMAFFIN HUCRELER de-
nilir. Sempatik paraganglionlarda bu tip reaksiyon veren yant chromaffin
hiicrelerdir. Insan viicudunda yalmz sempatik paraganglionlar chro-
maffin hiicre degildirler. (Tablo 1).

CHROMAFFIN REAKSIYONU

CHATACOLAMINLER = Oksidan maddeler = Adrenochrom —~
(Adrenalin, (Chrom tuzlan, Noradrenochrom
Noradrenalin) iyot tuzlan v.b.)

Polimerizasyon —————= Sari-kahverengi pigment
(Chrom -+ Reaksiyon)
Sekil 5

TABLO 1
Chromaffin Reaksiyon Veren Hiicre ve Dokular?
1. Siirrenal medullas:
2. Chromaffin reaksiyonu veren paraganglionik hiicreler,
. Zuckerkandl orgam,
. Torako-abdominal ve pelvik prevertebral ve paravertebral paraganglionlar,
Ayni bolgelerdeki dagilmig hiicreler ya da gruplan,

[= PR e T - N ]

. Ayni bblgede yakin organlarla karisik halde (Testis, over, ganglion ve kemoresep-
tor organlar) ki hiicreler,

3. Enterochromaffin sistem (Kultschitsky hiicreleri),

4, Mast hiicreleri,

5. M. Sinir Sistemi ve Periferik Sinir Sisteminin baz: bélgelerindeki hiicreler, (Beyin
sap1, sbs. nigra v.b.),

6. Kan ve damar elemanlar1 (Al yuvalar, trombositler, perisitler, ve baz1 protein ve
salgilar),

7. Diger baz1 zel hiicreler.

Yukardaki cetvelden de goriildiigii gibi degisik hiicreler chrom reak-
siyonu vermektedir. Su halde Sempatik paraganglionlar ile chromaffin
hiicre degimi birlikte kullanilabilirse de chromaffin hiicre deyiminin
anlamu ¢ok daha genis olmaktadur.
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Ayrica bu reaksiyonu taklit eden bir gok hiicre pigmentinin bulun-
dugunu da hatirlamak gerekir. Ornegin, Lipochrom, Hematoidin, He-
mosiderin ve melanin gibi.® !

Chromaffin hiicrelerde giimiis impregnasyonu pozitif sonug¢ verir
ki bu da nonspesifik bir bulgudur.

Chromaffin sistemden ya da paraganglionik dokulardan (sempatik
ya da parasempatik) ya da bunlarin kékenlerini yapan ilkel yar ilkel
hiicrelerden gelisen tiimérlerde; ornegin siirrenal medullas1 timoérii
(Pheochromacytoma), Zuckerkandl organ tiimérii, neurogenik tiimorler
(Neuroblastoma, ganglioneuromal symphaticoblastoma), ve yine baz
parasempatik paraganglion tiimérleri chromaffin reaksiyonu verir veya
buna ait fonksiyon belirtiler gosterir.? '

Parasempatik Sistem

a. Parasemplatik Ganglionlar: Daha once de belirtildigi gibi parasem-
patik uyarilar kafa sinirlerinin bazilar1 ve sakral sinirler tarafindan ile-
tilirler. Bunlarin cekirdekleri pons’da ve Omuriligin sakral bélgesinde-
dir.h 4 3 : :

3,7,9,10. Sinirlerle gikan preganglionik iplikler parasempatik gang-
lionlara gelirler (Sekil 6). Postganglionik iplikler yine ayni sinirler bo-
yunca tagmrlar. Tabii parasempatik ganglion hiicreleri ve buralardan
giden ve gelen ipliklerin Schwann kihifi hiicreleri yine noral krest’den
gelen neuroblastlarca olugturulur.

Ayni durum, sakral bélgenin parasempatikleri iginde boyledir.
Hatta sakral bolgede neuroblastlarin gog ederek, drnegin; kolonda yerle-
rini almalar1 ve parasempatik ganglionlarin dolayisi ile sistemin olusma-
masi halinde dogmalik Hirschuprung hastaligi olmaktadir.®

2. Parasempatik Paraganglionlar: Parasempatik paraganglionlarda
aym sempatik paraganglionlar gibi noriil krestten gog eden hiicreler ta-
rafindan olusturulur ve néro-sekretuar hiicrelerdir. Embriyoda 6nce-bun-
larin olugtuklar1 yerlerdeki branchial mesangiminde kondansasyon gorii-
liir, daha sonra neuroblastlar buralara gelerek parsempatik paragangli-
onlar1 yaparlar. Neuroblastlarin N. vagus ya da N. glossopharyngicus
boyunca geldigi kabul edilmektedir.

Bunlarin salgilar1 ya da hiicre i¢i mabhsiilleri sempatik siteminkin-
de oldugu gibi chrom tuzlar ile okside olmazlar ve dolayis: ile bu hiic-
reler chromaffin degillerdir. Bu yiizden parasempatik paraganglionlar
icin ve bunlardan gelisen tiimérler igin NONCHROMAFFIN deyimi
kullanilir,
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Parasempatik Ganglionlar
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Sekil 6

Bu organlar viicuttaki géz evlerine uyacak yerlerde biiyiik damarla-

rin adventisyasinda bulunurlar. Ornegin aorta, a. carotis, v. jugularis
gibi. Isimleri de aym sekilde olur. Ornegin “carotis cisim, aortik cisim,
jugular cisim (Tablo II). Viicutta belirli yerler diginda damarlar boyun-
ca her yerde bulunabilirler.

[ELIE - I - I

TABLO I1
Parasempatik Paraganglionlar

. Carotic cisim (Glomus caroticum), Chemoreceptérdiir.

. Aortic cisim (Glomus aortucum), Chemoreceptérdiir.

. Vagal glomus (Pulmoner glomus), Chemoreceptérdiir.

. Jugular cisim (Glomus tympanicum). Chemoreceptor degildir.

. Laryngicus superior, retroperitoneal ve periferik dolasim boyunca her yerde ve

ozellikle uylukta goériillen paraganglionlar... Chemoreceptor degildir.

Bu organlar daha ¢ok mediasten bolgesine toplanmuglardir. (Sekil 7).

Zaten bu bolgede bulunanlar ile (Aortik, pulmoner cisimler), karotisde
bulunanlarin fonksiyon yaptiklar1 kabul edilir. Fonksiyon yapanlarin
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PARASEMPATIK PARAGANGLIONS
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gorevleri kanin pH degisikliklerinde etkilenerek, pH degerini bir diizey-
de tutmaya c¢aliymaktadir. Kanin kimyasal degisiklikleri ile uyarildik-
lar igin bunlar CHEMORECEPTOR organda denilir. Kandaki (arter

selul 7
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kanindaki) normal simik kompozisyon bozuldugunda (PO, PCO,,
H iyonu) &zetle pH degisikliginde etkilenen bu organlar uyarilar: N. va-
gusa naklederler ve N. vagus da solunuma etki ederek ve kan damar-
larim kontraksiona ugratarak kan basincinda degisikliklere ve dolayisi-
ile pH diizenlemeye caligir. Bu ii¢ kemoreceptér organla “Pulmoner
depressor refleks” arasinda iligki vardir. Ciinkii uyarilmalarinda ayrica
bradikardi, hipotansiyon, apne belirtileri de goriilebilir, Nitekim bu or-
gan tiimorlerinin ameliyati esnasinda bu belirtiler baghca endise kay-
nag1 olmaktadir. Chemoreceptor organlar orta yaslara kadar gelisirler
daha sonra duraklar ve ileri yaslardada atrofie ve skleroze olur.* ®

Biitiin chemoreceptor organlar ayni histomorfolojik niteliktedir.
Yuvarlak ya da oval hiicre yuvalarindan yapilmitir. Hiicre yuvalar
arasindaki stroma bag dokusu olup 6zellikle damardan ¢ok zengindir.
Damarlar bazi yerlerde sinusoidler yaparlar. Bu damar yada sinusoidle-
rin kam dogrudan bulundugu damardan gelir. Hiicre yuvalarindaki
hiicrelerden, damarlara bakan kenardaki hiicreler “asil” hiicrelerdir.
Bunlara Receptor hiicrede denilir. Bu hiicreler argantaffin hiicrelerdir
20 mikron gapta ve epiteloid gériiniimdedir. Cekirdekleri az kromatin-
lidir. I¢ kismda bulunan hiicreler damarlarla iligkili olmayan ve nonar-
gentaffin hiicrelerdir. Kiigiik koyu renkli ¢ekirdekleri vardir. Argantaffin
reaksiyonu nonspesifik bir reaksiyon olmakla beraber enterochrommaf-
fin hiicrelerinde bu reaksiyon “Seratonin” varligina baghdir. Su halde
bu hiicrelerde boyle bir salginin oldugu diisiiniilebilir. Bir yandan da
yine enterochromaffin hiicrelerindeki gibi hiicre yuvalarindaki baz
hiicreler chromaffin reaksiyonu verirler. Bu da bilindigi gibi chataco-
lamin varhigim gésterir. Nitekim carotisten geligmis bazi tiimérlerinde
chatocolamin yapildigini gostercn biogimik degisiklikler ve klinik belir-
tiler yaymlanmigtir.? Organ stromasit ayn1 zamanda duygusal sinir ip-

liklerinden ¢ok zengindir. Bunlan tumorlermdedc gorebilmek mim-
kiindiir.* !

Parasempatik sistemin paraganglionlarindan geligmis olan tiimérle-
ri birgok es anlamh isimlerle anilmaktadir (Tablo III).

Chemodectomalarin biitiin érneklerinde hemen hemen yap: ayni-
dir. Ve normal dokuya benzer.' Tiimér hiicre yuvarlarindan olugur.
Bu hiicre yuvalarmi yapan hiicreler genellikle iki cesittir. Ya kromatin-
den gevsek ve genig stoplasmali ve epiteloid tiptedir. ya da kiigiik sik
kromatinlidir. Dar sitoplazmahdir. Bazi loplarda yalmz bir cins hiicre
bulunur. Yine tiimériin bazi kistmlarinda ikinci cins hiicreler bulunur.
Bazanda fusiform hiicrelere rastlanir. Bu hiicreler argantaffin graniil-
ler ihtiva ederler yada bulunmayabilir. Bazanda chromaffin hiicrelere
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TABLO III
Parasempatik Paraganglionlarin Tiimérleri Es Anlamli Degimleri

Iyl HUYLULAR

1. Nonchromaffin paraganglioma

2. Chemodectoma

3. Paraganglioma

4. Ya da yerine gore isimlendirilirlar., Ornegin: Carotid body tiimérii.

KOTU HUYLULAR

1. Malign nonchromaffin paraganglioma
2. Malign granular cell Myoblastoma
3. Alveolar soft part sarcoma

4. Ya da, Malign carotid body Tiimérii.

rastlanir. Tiimoriin fonksiyonel yada ameliyat sirasinda pulmoner dep-
ressor refleks meydana getirmesi ile, hiicrelerin bu reaksiyonu verme-
lerinin iligkisi yoktur.

Stroma bag dokusundan yapilmigtir. Ayrica ¢ok belirli reticulum
liflerine sahiptir. Bu tam icin ¢ok kullanilan bir yéntemdir. Reticulum
lifleri hi¢ bir zaman hiicre yuvarlarindan igeriye girmezler. Stromanin
bir 6zelligi de damardan ¢ok zengin olmasidir. Bazan damarlar lakiin-
ler geklini alirlar. Bu goriiniis yaniltici olarak hemangioma tanis1 koy-
durabilir. Ayrica sinir ipliklerine ve bilhassa kapsiilde sempatik gangli-
on hiicrelerine rastlamr,* % 10

Klinik
Klinik olarak ailevi olanlar, iki tarafh olanlar ya da kemoreseptor
organlarin bir kaginda birden oluymus olanlardan bahsedilmistir.

Ayrica tiroid kanseri gibi tiimoérlerle ya da diabet v.s. gibi bazi1 has-
taliklarla birlikte bulunmustur.

Kadin erkek farki yoktur. En ¢ok 30-40 yaslar1 arasmnda goriiliir.
Klinikte lokal tiimér basist yaninda yaptig: klinik belirtilerden bagka
fonksiyonunu belirten bazi bulgularada rastlanabilir.

Tiimoral etki, oksiiriik, ses kisikligi, disfoni, disfaji ve karotid sinus
sendromu “Vasovagal senkop” yapabilir.

Timoériin hikayesi bazan 20 seneye kadar varir. Biolojik davranisn
daima bening sayilir. Hatta lokal lenfatik yayimlar: bile bening kabul
edilmistir. Histolojik malignite kriterleri dahi pek bariz degilse, tiiméoriin
davramigim degistirmez. Niiks edebilir. Yalmz Karaciger, kemik, ve
akciger metastazi yapan olaylardan bahsedilmektedir. Béyle olaylarda
agikar pleomorfizm, lobuler yapmn kaybi ve stk mitoz, kapsiilii agma
baslica goriintiilerdendir.
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