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OZET: Largengeal paragangliomalar son derece nadir goriilen tiimérlerdir. Literatiirdeki en genis
seride 62 vaka bildirilmistir. Bu yazinizda superior larengeal yapilardan orijin almis olan, suprag-
lottik yerlesimli bir paraganglioma vakasidan bahsetmekteyiz. Bu vaka nedeniyle literatiir tarana-
rak paragangliomalarin klinik gériiniimleri, semptomlart ve tedavileri iizerinde tartisilmigtir.

Anahtar Sozciikler: Larenks tiimorleri, Paragangliomalar

SUMMARY: Laryngeal paragangliomas are very rare tumours. The largest reported series in the
literature consists of 62 cases. in this article a supraglottic paraganglioma originated from superior
larenyngeal paraganglia is reported. Clinical appearance, symptoms and treatment of paraganglio-

mas is discussed, with a review of the literature.
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GIRIS

Paragangliomalar, noral kaynaklanan extra-
adrenal sempatik veya parasempatik sinirlerin
yakin komsulugundaki paragangliler cisimeik-
lerin vaskiilarize neoplazileridir. Bag boyun bol-
gesinde genellikle parasempatik yapida olan bu
timorler bir takim ndroendokrin {irlinler mey-
dana getirirler. Siklikla orta kulak daki timpa-
nik pleksusda, glossofarengeal ve vagus sinirleri
boyunca, karotis bifurkasyonunda, juguler bul-
busda ve nadiren orbitada ve superior ile infe-
rior larengeal sinirler boyunca  bulunan
paraganglionlar kan Ph'sindaki degisimlerden
direkt olarak etkilendikleri i¢in kemodektoma
ismiyle de anilirlar (1).

Bas boyun bdlgesindeki paragangliomalar
icinde en sik goriilenleri karotis bifurkasyonun-
dan orijin alanlar ile glomus jugularedir. Intra-
vagal paragangliomalara bunlardan daha az
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siklikla rastlanir (8|. Larenks orijinli paragang-
liomalar ¢ok nadirdir ve genellikle superior la-
rengeal sinir ile yakm iligkili olarak band vent-
rikiiliin antero-superior bolimii ile trioid kar-
tilajin superior béliimiine yakin bulunurlar (5).

Inferior larengeal sinir ile yakin iliskili ola-
rak gelisme gosteren paragangliomalara daha az
siklikta rastlanir. Bu bolgedeki olusumlar kri-
koid kikirdak ile trakea 1. halkasi arasinda go-
riiliirler (5). ileri derecede vaskiilerize bir yapiya
sahip olan paragangliomalarda chief (ana) ve
sustentakiiler (destek) hiicreler fibrovaskiiler bir
stroma ile adaciklara ayrilarak organoid, alve-
oler veya karakteristik "Zellballen" yapiy1 olus-
tururlar (2).

Terminolojide eskiden beri kullanilan ke-
modektoma, glomus tiimorii, kromaffinoma,
non-kromaffin paraganglioma isimlerinin laren-
geal orijinli paragangliomalar i¢in uygun olma-
dig1  belirtilmektedir (7). Anatomik bdlgeyi
belirtmesinden dolay1 larengeal paraganglioma
terimini tercih ediyoruz.
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Elektron mikroskopik ve immunohisto-
kimyasal caligmalar sonunda ana hiicrelerde yo-
gun yapida ndrosekretuar graniillerin
bulundugu belirlenmis ve c¢esitli markerlarin
mevcudiyeti saptanmistir (6,7).

Tedavide endoskopik ekzisyondan parsiyel
ve total larenjektomiye kadar degisen cerrahi
yontemler uygulanmaktadir (4).

Radyoterapi ve kemoterapinin survi iizeri-
ne etkilen goriilmemistir (5).

VAKA TAKDIMI

1946 dogumlu kadin hasta F.G. bir yildir
devam eden ses kisikligi sikayeti ile klinigimi-
ze bagvurdu. Yapilan ayrmtii K.B.B. muayene-
sinde indirekt larengoskopide sol ventrikiiler
band 1/3 6n kisimda 0.5 cm. ¢apinda submuko-
zal yerlesimli hiperemik kitle izlendi. Sistemik
muayenede patoloji saptanmadi.

Hastaya 27.6.1990 tarihinde genel aneste-
zi altinda siispansiyon larengoskopi ile endos-
kopik olarak miidahale edildi. Submukozal
yerlesimli kitle en-blok olarak eksize edildi.
Spesmenin postoperatif histopatolojik incelen-
mesinde, ¢ok katli yassi epitel ile Ortiilii bir
alanda fibrovaskiiler stromanin adaciklara ayir-
dig1 oval, yuvarlak ve belirgin eozinofil sitop-
lazmal1 hiicreler izlendi (Resim 1,2,3). Eozinofilik
hiicrelerin nukleuslarinda yuvarlak ve bazofi-
lik yap1 dikkati cekiyordu. Fibr6éz bantlarm no-
ral ve vaskiiler yapilarla icice oldugu ve tim
yapilarin fibréz bir kapsiil ile ¢evrili oldugu
gorildi.

Hastada postoperatif komplikasyon olma-
di. Ug yildir bir sikayeti olmayan hastanin son
kontroliinde niiks tespit edildi ve hemilarenjek-
tomi ile miidahale edildi.

TARTISMA

Larengeal paraganglioma nadir rastlanan
bir tlimordiir. Literatiirde bugiine kadar yapil-
mis en kapsamli calisma Konowitz ve arkadag-
lar1 (4) tarafindan yapilan caligmadir. Literatiir
taramast seklindeki bu c¢alismada vakalarin
%70'inde ses kisikligi, %26'sinda bogaz agrisi,
%26 oraninda disfaji, %20 vakada dispne, %6
vakada hemoptizi ve %6'sinda hava yolu obs-
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Resim 1 : Larengeal paraganglioma

Resim 3 : Larengeal paraganglioma (Paraganglioma tanisi alan
vakann histopatolojik incelemesinde gérilen
karekteristik “Zellballen” yapy)

tritksiyonuna rastlanmistir. Bizim sundugumuz
vakada ses kisikhg hastanin baslica sikayeti
idi. Konowitz yapti1 calismada 62 vakadan bah-
setmektedir, fakat Barnes 62 vakay: eleyerek
34’e indirmistir (1.
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Cesitli otorler 151k mikroskopisi ile kuboi-
dal eozinofilik hiicrelerin fibrovaskiiler septa-
larla ayrilmis ada yapilan olusturdugunu ve ka-
rakteristik zellballen yap1 gosterdiklerini bildir-
mekteler (4,9). Hiicre nukleuslarinda kiigiik,
uniform dagilimli kromatine rastlanmakla bera-
ber biiyiik ve hiperkromatik yap: da izlenir. Bat-
sakis'e (2) gore eozinofilik veya amfofilik sitop-
lazmali chief (ana) hiicreler histopatolojik yapi-
ya hakimdir. Destek goérevi goren sustentakii-
ler hiicreler daha az sayidadirlar veya hi¢ olma-
yabilirler. Ana hiicrelerin elektron mikrosko-
pisindeki ortak oOzellikleri yogun yap1 gosteren
norosekretuar graniillere sahip olmalaridir (6,7).

Immunohistokimyasal calismalar met-
en-kefalin, sinaptofizin, néron-spesifik enolaz gi-
bi noroendokrin markerlarm paragangliomala-
rin ana hiicrelerinde gosterilebildiklerini, S-100
protein ve glial fibriller asidik proteinlerin sus-
tentakiiler  hiicrelerde  bulunduklarmi ortaya
koymustur (6). Monoklonal ve poliklonal anti-
korlarla yapilan bu ¢aligmalari sunulan vaka-
da yapma olanagmi bulamadik. Batsakis tipik
histopatolojik yapiya sahip bu tiimdrlerin 151k
mikroskopu ile tanisinin biopsi alma teknigin-
deki hatalardan dolay1 zorlasabilecegi ve benign
natiirdeki paragangliomalarin yanlighkla atipik
karsinoid tanis1 alabileceginden bahsetmekte-
dir (2).

Paragangliomalar1 temel olarak iki tipe ay1-
rarak inceleyen bazi otorlere goére Tip I para-
gangliomalarda semptomlar ses kisikligi, disfaji
ve dispneden ibaret olup, lokal rekiirens riski
ve metastaz goriilme oran1 disiiktiir (3). Bu tip
vakalarda lokal eksizyon ile tedaviyi 6nermek-
tedirler. Tip II paragangliomalarda kronik agri
tabloya hakimdir, lokal rekiirens riski ve me-
tastaz olanmi yiiksektir. Bu tipe giren vakalarin
radikal cerrahi yontemleri ile tedavileri gerek-
mektedir (3). Diger bir ¢aligmada bogaz agrisi
ile seyreden vakalarin %75'inde metastatik has-
talik gorildigi  bildirilmektedir (4). Nitekim
sag otaljisi olan bir vakada endoskopik eksiz-
yondan bir yil sonra niiks goriildiigii ve hasta-
nin 11 yil sonra dissemine hastaliklar1 dolay:
kaybedildigi Smith ve arkadaglar tarafindan ya-
yinlanmustir (9).

Bu yazida sunulan ve agr1 semptomu olma-
yan vakada endoskopik eksizyondan ii¢ yil son-
ra niiks goriilmiis olmasi ilgingtir.
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El-Silimy'ye (3) gore agr1 semptomu olma-
yan Tip I vakalarda niiks goriilme orami ¢ok dii-
siktiir. Diger otorler de niiks ve metastaz
bulduklar1 vakalarda agr1 semptomundan bah-
setmektedirler (4,9).

Hatta Smith ve arkadaglar1 (9) bu tip vaka-
larin malign olarak degerlendirilmeleri gerek-
tigini vurgulamaktadirlar.

Histopatolojik olarak malignite kriterleri
bulunmayan paragangliomalari, klinik seyir ve
semptomlarin giddetine (Gzellikle agri sempto-
mu) gore degerlendirip tedavi planlamasini yap-
may1, karsilasilan nilksden sonra uygun
bulmuyoruz. Tedaviyi planlarken agris1 bulun-
mayan vakalarda da niikse rastlanabilecegini
diisinmek ve endoskopik eksizyon yerine da-
ha radikal girisimlerde bulunmak gerekmekte-
dir. Konowitz ve arkadaslar1 (4) da endoskopik
eksizyonun yetersiz oldugunu ve daha radikal
tedaviden yana olduklarini belirtmektedirler.

Paragangliomalarin klinik goriiniimleri ¢ok
tipiktir. Submukozal, {ilserasyon gostermeyen,
hiperemik kabariklik seklinde goriiliirler. Na-
dirde olsa bu tipik goriiniimle karsilasildigin-
da, paragangliomanin akla gelmesi ve vaskii-
lerize bir yapiya sahip olan bu kitleden kana-
ma riskinden dolay1 biopsi almmmamasi tavsiye
edilmektedir (4).
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