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OZET

Kiirsi materyelinde yapilan ince-
lemelerin sonucunda 17 paragangiioma
tesbit edilmis ve bunlar bazi &zel bo-
yalarin da uygulanmasiyla morfolojik
yonden degerlendirilmislerdir. Tami
kadinda izlenen 6 feokromositoma ile
7 interkarotid, 3 jugulotimpanik, 1
sempatiko-aortik paraganglioma calisi-
lan materyeli olusturmustur. Vakalar-
da genellikle klasik morfoloji izlen-
mistir.  Paragangliomalarla ilgili yeni
nomenklatiir ve anlayis Uzerinde duru-
larak, bu tiimérlerin isimlendirilmesin:
de eskidenberi siiregelen karigikhkla-
rin giderilmesine yardimci olunmak is-
tenmistir.
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SUMMARY

Paragangliomas from different
regions submitted to the Department
of Pathology, Medical School of Anka-
ra University were studied under the
light of current literature. The nome-
nclature of paragangliomas and con-
cepts of their histogenesis were stres-
sed, in terms of new information. Of
17 paragangliomas, 6 were adrenal
paraganglioma. Extra-adrenal cases
were found as one Aortico-sympathe-
tic (Organ of Zuckerkandl), 7 Inter-
carotid, 3 Jugulotympanic paragangli-
omas. The tumors were characterized
by classical organoid clustering  of
neoplastic «light= and less frequently
«dark» chief cells to form Zellballen.
The follow up studies of the patients
was inadequate to state a malignant
behavior of anyone of the cases cellu-
lar characteristics of malignancy is not
a reliable indication of malignancy. It
was thought that caution is mandatory,
when advising patients of their prog-
nosis.

Paraganglioma, paragangliondan gelisen timori ifade eder. Pa-
raganglionlarla ilgili karnisik goris, simiflama ve terminoloji bunlar-
dan gelisen timorlere de yansimistir. Adrenal mediilla en 6nemli ve
sempatik tipte bir paraganglion olup, bunun disinda kalanlar ekstra-
adrenal paraganglionlar olarak bilinirler. Bunlardan gelisen timor-
ler tek tek dikkatleri cekip, bir sistem iginde degerlendi rilmeden 6n-
ce, gelistikleri organ, histosimik ozellik veya fizyolojik gorevlerine
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dayandirilan cesitli isimlerle anilmislardir. Lattes'in kullandigi ka-
rotis cismi tlmorl, bunlarin kromaffin reaksiyonu vermemeleri ne-
deniyle kullanilmis olan non-kromaffin paraganglioma terimleri bu
arada hatirlanabilir'®. Diger taraftan Lattes'in karotis cismi timorii
olarak tarif ettigi bolgelerdeki timérlerin hep kemoreseptdr organ-
lara ait oldugunu distinen Mulligan'in verdigi kemodektoma terimi-
ni de ilave etmek gerekir®. Bu degisik isimlendirmelere ragmen,
paraganglicn sistemine ait adrenal mediillanin tiimorlerinin kromaf-
fin reaksiyonu nedeniyle verilmis olan lilk adinin (feokromositoma)
giiniimiize kadar ve sadece bu tiimorii ifade icin kullanilageldigini
gormekteyiz.

Tuméorlerin gerek cesitli anatomik bdolgelerde gériilmesi, gerek
kromaffin reaksiyonu vermeyen bolgelere ait tliimérlerle ilgili yeni
bulgular ve gerekse kemoreseptor fonksiyonu olmayan diger bolge-
lere ait timdrlerin tesbiti eskiden verilen isimlerin karisik ve yan-
higi ile sonlanmaktadir. Daha dogru olarak Paraganglioma terimi
kullanilmalidir. Genis bir grup timori ifade ettigi icin de ek-
siklik ve yanlisliklari 6nlemek (izere Glenner ve Grimley'in bu ti-
morleri iinceledigi paraganglion aileleri icinde degerlendirmek dog-
ru olur’ (Tablo 1). Paraganglion sistemi iyi bilindigi taktirde bunla-
rin timorleriyle ilgili yanhs tamilar da azalacaktir.

TABLO : |
EKSTRA - ADRENAL PARAGANGLION AILELERI (Kaynak 9'dan)

BRANKIOMARIK

JUGULOTIMPANIK ....... (Gl. jugulare, p. jugulare, gl. timpanikum)
INTERKAROTID ........... (Carotid body, gl. karotikum, karotid gland,
ganglion interkarotikum)
SUBKLAVIAN ............ (Gl. aortikum, aortic bodies)
LARINGEAL .......v000nus (inferior superior laringeal p.)
KORONER .............. (p. aortikum, p. suprakardiale inferius)
AORTIKO-PULMONER ...... (Aortic body, p. suprakardiale superius)
PULMONER . .ovviievnn s (Gl. pulmonale)
ORBITAL 505 aidaiios s s s (p. siliare)
INTRAVIAGAL. ..., .icvesladires o (p. nodosum, vagal body, vagus'un p. jugulare’si)
AORTIKO-SEMPATIK ........ (Preaortal ganglionlar,

Aortico-abdominal bodies,

Zuckerkandl organi,

Ekstrameduller kromaffin dokusu)
VISERAL-OTONOMIK ....... (Kalp interatrial septumu,

Karaciger hilusu,

Mesane duvari,

Mezanterik ve periferik damarlar,

Duodenum duvari)
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Bu calisma, paraganglion sistemi ile ilgili yeni gelisme ve go-
rislerin 1siginda kiirsii materyelimizi degerlendirmek ve bu konuda-
ki glinlilk kiirsii calismalarina bir temel getirmek icin yapilmistir.

MATERYEL ve METOD

Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi Patoloji Kirstsiinin 1947-1978
yillari arasindaki materyelinde paraganglioma, kemodektoma, feok-
romositoma tanisina sahip vakalar yeniden gbzden gecirilerek, 17
paraganglioma tesbit edilmis, bunlarin Hematoksilen-eosin  boyal
kesitleri ve gerektiginde bloklar kullanilmig, ayrica Ug normal pa-
raganglion incelenmistir. Periodic Acid-Schiff, Wilder'in retikilin re-
aksiyonlari, Masson'un trikrom boyasi, Comori'nin Methenamine sil-
ver nitrate boyasi uygulanmistir. Mevcut raporlardan klinik, makros-
kobik ozelliklerin tesbitinde yararlanilmis, hastalarin yas, seks, ti-
mérlerin lokalizasyon ozellikleri degerlendirilmistir.

BULGULAR

Tesbit edilen vakalardan incelemeye yeterli, ayrica taniya klinik
ve meateryel olarak olanak verebilecek vakalarin secilmesi, yassi hiic-
reli karsinom olarak diisiiniilen boyun lokalizasyonlu bir vakanin ¢i-
kartilmasiyla elde ediien 17 vakalik seride, Tablo Il de gorilen loka-
lizasyonlar izlenmistir. Gorildiigi gibi, bunlarin 1/3 kadari adrenal,
digerleri ekstra-adrenal kékene sahiptir. Exstra-adrznal grup iginde
yartya yakin boliimi interkarotid lokalizasyonlu timérlerden  olus-
mustur. Bu vakalarda belirgin bir seks farki gbriilmezken, jugulo-
timpanik ve adrenal kokenli tim vakalarin kadinlarda gelistigi iz-
lenmektedir. Tabloda gorildiigi gibi, jugulotimpanik ve adrenal lo-
kalizasyonlu paragangliomalar digerlerinden biyik bir vas ortalama-
si gostermislerdir (sirasiyla 51,8 ve 39 yas). Vakalarin yas ve seks
dagilimi incelendiginde (Tablo III) ekstra-adrenal lokalizasyonlu tii-
mérler bir seks predominansi gdstermemisler, timor insidansi da
en yiiksek 3. dekadda bulunmustur. Feokromositomada izlenen be-
lirgin kadin predominansina ragmen herhangibir yasta pik goriilme-
mistir.

Oldukga bityilk boyutlara ulasabilen timorler kismen kapsulli,
sert kivamli, bazen homojen ve yer yer benekli, gri-pembe veya kir-
miz1 renkte izlenmistir. Tamorlerin interkarotid olanlarinda ¢ogu defa
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TABLO : Il
PARAGANGLIOMALARDA LOKALIZASYON VE BUNA GORE
YAS VE CINS DAGILIMI

Tamérin Gelistigi
Paraganglion K E Ortalama Yas

Ekstra-adrenal p.

interkarotid p. 3 4 31.1 (18-77)
Jugulotimpanik 3 -— 51.8 (38 -70)
aortiko-sempatetik - 1 30.0

Adrerial medulla 6 — 39.0 (24 - 59)

TABLO : I
PARAGANGLIOMALARDA YAS VE CINS DACILIA

Yas Feokromositoma Ekstra-adrenal pg. Toplam
K E K E
10 — 19 — — L 2 2
20 — 29 3 - 1 1 5
30 — 39 — — 1 1 2
40 — 49 2 — 1 — 3
50 — 59 1 - 2 — 3
60 — 69 - — - — -
70 — 79 - - — 1 1 2
TOPLAM 6 — 6 5 17

komsu olarak damar da gériilmiistiir. Orta kulaktaki iki vaka polip6 ola-
rak gelismis, adrenal mediilladan gelisenler daha biiyiik, yaygin ka-
namali olarak izlenmislerdir.

Tumorlerin 11k mikroskobik incelemesi temel, ortak bir histopa-
toloji vermektedir. Degisik lokalizasyonla kiigiik bazi farklar da bu-
lunmaktadir. Bu tiimérlerde vaskiiler bir ¢cati ve bunlarin arasinda
yer alan, esas (chief) hiicrelerden olusan 10-20 hiicreli gruplar te-
mel yapiyr olusturur. Bu yapi Wilder'in retikiilin reaksiyonu ile iyi bir
sekilde ortaya konabilir (Sekil 1). Bu adalar gevresindeki zengin
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retikiilin aginin hiicreleri tek tek sarmayisi dikkat gekicidir. Poligonal,
eozinofilik sitoplazmali, oldukca pleomorfik ve hiperkromatik niikle-
uslu olabilen bu hiicreler belirgin mitoz gostermemistir. Ozellikle
feokromositomalardaki belirgin nekroz, kanama ve polimorfizme rag-
men mitoz bulunmayisi 6nemlidir. Jugulotimpanik paragangliomalar-
da daha kiiciik hiicre gruplar izlenirken (Sekil 2), interkarotid para-

Sekil : 1 — Cevredeki retikilin lifleri ile daha kelirginlesen esas hiicre gruplan
(Wilderin retikulum reaksiyonu 100 x )

Sekil : 2 — Jugulotimpanik paragangliomalarda daha az sayida hiicrenin olus-
turdugu gruplar ve bunlar arasindaki vashiler cati (H-E. 40x)

gangliomalarda feokromositomayi hatirlatir gorinimler izlenebilmis-
tir (Sekil 3). Boyle bir vaka genis nekroz ve kanama ile birlikte kap-
siiliine komsu bir paraganglion kalintisi géstermistir. Bu bélge tu-
morleri fibroz dokudan daha zengin olarak dikkati cekmislerdir. Cogu
tiimdrde hemosiderin fagosite etmis hiicre gruplar, yiizeyel kapstil
dokusundan tiimdre uzanan bag dokusu bandlari gorilebilir. Ayrica
«Actk» Esas hiicreler yaninda yer yer dar sitoplazmali, periferik yer-
lesen, «Koyu» Esas hiicreler de izlenebilmistir (Sekil 4). Sustenta-
cular (destek) hiicre olarak bilinen uzantih hiicreler tesbit edile-
memistir. Feokromositomalarin daha genis hiicre adalan ortasinda
bir damar tiimériinii diisiindiirecek sekilde yer yer kan gdlciikleri, be-
lirgin iki tip hiicre gorilmustir. Hiicrelerin sitoplazmalarinda yuvarlak
eozinofilik globiiller halinde Kolloid cisimecikler, melanin benzeri pig-
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ment, ayrica karyolitik cisimcikler gozlenmistir. Pleomorfizm bu tii-
mornlerde gok belirgin bir sekilde izlenmistir.

Sekil : 3 — interkarotid paragangliomada nisbeten genis acik sitoplazmali esas
hiicrelerle feokromositomavi hatirlatir gériniim (H-E. 100 x )
$ekil : 4 — Interkarotid paragangliomada «acik» esas hiicrelerle birlikte goriilen

«koyu» esas hiicreler (H-E. 250 x )

Timorlerin jugulotimpanik olanlari harig, ¢evre doku ve kapsiile
invazyon hepsinde gorilmistir. Bazilarinda damar invazyonu da tes-
bit edilmis, bunlarin histopatolojilerinin bir 6zellik arz etmedigi de
dikkati cekmistir.

TARTISMA

Paragangliomalarin gelistigi paraganglionlar, otorom sinir sis-
temine ait ve noroepitelyal kékenli hiicrelerin clusturdugu norceffek-
tor organlardir. Epinefrin ve norepinefrin olmak iizere katekolamin
salgisi yaptiklarindan norosekretuvar organ deyimi daha dogrudur.
Bu maddeler krom tuzlari ile (oksidan madde) sari-kahverengi pig-
mente donerler ve bu reaksiyon da Kromaffin reaksiyonu olarak bi-
linir. Bu organlar ve timérler icin de énemli bir 6zelliktir' °. Fakat sa-
dece bu dokulara ait bir 6zellik degildir. Eskiden ekstra-adrenal pa-
ragangliomalarin, o6zellikle aortiko-sempatik grup disinda kalanlarin,
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bu reaksiyonu vermedikleri goriilerek, nonkromaffin paraganglioma
terimi kullaniimistir’®. Ancak cesitli histosimik ve ultrastiiktiirel in-
celemeler bunlarin da katekolaminleri icerebilecegini gostererek, bu
tanimlamay: hatali hale getirmistir’}’,101519  Aortikosempatik  tii-
mor grubu ozellikleri bakimindan adrenal ve ekstra-adrenal tiimor-
ler arasinda bir ara grup olusturur®, Vakalarimizda arjirofili izleneme-
mistir. Bu konuda prospektif incelemenin daha dederli olacagi kani-
sindayz.

Serimiz ¢ok genis olmamakla birlikte ortalama yas ve seks dagi-
limi bolgesel olarak diger serilere uygunluk gostermektedir!? 42!,

Adrenal ve ekstra-adrenal grup birlikte ele alindiginda gelisimin
2/1 gibi bir kadin predominansi gosterdigi izlenmektedir. Literatiirde
en geng¢ grubun retroperitoneal tiimorlerden olustugu, bunlarda ma-
lignlesmenin daha sik ortaya c¢iktigi ve bu taktirde yas ortalamasinin
onemli olgiide kiiciildugi dikkati cekmektedir.t’,® Tek vaka ile bu ko-
nuda ilave edecegimiz bir 6zellik bulunamamaktadir. Vakalarimizda
izledigimiz hiicresel pleomorfizm, kapsiil, damar ve hatta lenfatik in-
vazyonu bilindigi gibi malignite belirtisi degildir.’,°*

Bu timorlerde ileri striilmiis olan bir paraganglion hiperplazisi
oluglariyla ilgili goériis, dogru gibi goriinmemektedir. Ancak yiiksek
yerlerde oturanlarda kemoreseptor fonksiyonlu paraganglionlarin daha
biiylik olmasi?",22 yine bdyle kisilerde bu paraganglionlardan gelisen
paragangliomalarin sikligi? anoksi ile hiperplazi ve sonra neoplastik
transformasyon olasiligini diisiindiinmektedir. interkarotid lokalizas-
yonlu vakalarimizin, biri disinda hepsi Orta ve Dogu Anadolu'da yasa-
maktaydi.

Paragangliomalar sik tiimorlerden degildir.” Hernekadar alveolar
soft part sarkoma, karsinoid tiimdr, hemanjioperisitoma, yassi hiic-
reli karsinom, tiroid mediiller karsinomasi, Hirthle hiicreli karsi-
nom, alveoler rabdomyosarkoma gibi timorlerden ayirt edilmesi ge-
rekirse de, gelisebilecegi yerler, temel histopatolojisi bilinirse, his-
tokimyasal calismalarin da yardimiyla tam koymak zor degildir. Bu
timorlerde hatirlanmasi gerekli nokta, bilinen malignite kriterlerinin
benign vakalarda da izlenebilecegidir’,**'. Uzun siireli takip, kesin ma-
lignite kriteri olan akcigerler, kemik ve lenf ganglionlarinda metas-
tazlarin tesbitine olanak vererek, malignite oranini arttiracaktir.® Va-
kalarimizda kapsiil ve damar invazyonu varligina ragmen hasta taki-
binin olmayisi maligniteleri konusunda kesin bir karari onlemektedir.
Ailevi ve miiltipl vaka, serimizde izlenmemistir. Eskidenberi karisik-
liklara yol agmis olan glomus tliimorii ile bu timorlerin  bir iliskisi
bulunmadigini vurgulamak gereklidir.
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