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Ailesel Paraganglioma
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ÖZET

Paragangliomalar, özellikle ailesel formları, oldukça nadir görülen tümörlerdendir. Baş boyun bölgesi paragangliomaları yaygın olarak karotis cisminden
kaynaklanırlar. Karotis cisim tümörleri nöroendokrin kökenli, genellikle tek ve yavaş büyüyen tümörlerdir. Bu tümörlerin erken tedavisi tümör büyüme-
sine bağlı gelişebilecek nörolojik defisitlerin önlenmesi açısından önemlidir. Karotis cisim tümörlerinin tedavisinde esas olarak cerrahi eksizyon önerilir.
Bu olgu sunumunda aynı aileden üç yeni bilateral karotis cisim tümörü sunuldu.
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ABSTRACT

Paragangliomas, especially familial forms, are rare tumors. Paragangliomas of the head and neck region most commonly arise from the carotid bodies.
Carotid body tumors are in general solitary and slowly growing tumors with a neuroendocrine origin. Early treatment of these tumors is important, surgery
is the choice of treatment in carotid body tumors. In this case report, three new cases of bilateral carotid body tumors in the same family were reported.
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Gİ RİŞ

a ra gang li o ma lar ke mo dek to ma ya da glo mus tü-
mör le ri ola rak da isim len di ri len nö ral krest kö-
ken li, vas kü ler ya pı ya sa hip be nign tü mör ler dir.1

Baş bo yun böl ge si pa ra gang li o ma la rı ol duk ça na dir gö-
rü lür ler ve tüm baş bo yun tü mör le ri nin %0.6’sı nı oluş-
tu rur lar.1,2 Baş bo yun pa ra gang li om la rın dan en sık
ka ro tis ci sim tü mör le ri gö rü lür. Da ha az oran da ise va -
gal, ju gu ler ve tim pa nik pa ra gang li om la ra rast la nı lır.2

Pa ra gang li o ma lar fa mil yal ve ya spo ra dik ola rak
or ta ya çı ka bi lir ler. Fa mil yal tip oto zo mal do mi nant ge -
çiş özel li ği gös te rir ve baş bo yun böl ge si pa ra gang li o -
ma la rı nın %10’unu oluş tu rur lar.3,4

Bu ça lış ma da kli ni ği miz de bi la te ral ka ro tis ci sim
tü mö rü ne de ni ile te da vi edi len üç ai le sel pa ra gang li o -
ma ol gu su su nul muş tur.

OL GU SU NU MU

OOll  gguu  11

Kırk sekiz ya şın da er kek has ta kli ni ği mi ze boy nu -
nun her iki ta ra fın da bir yıl dır olan şiş lik ne de ni ile baş-
vur du. Has ta nın ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de boy nun her
iki ta ra fın da ster nok le i do mas to id ka sın or ta 1/3 ön kıs-
mın da, se mi so lid, ver ti kal plan da ha re ket siz an cak ho ri -
zon tal plan da ha re ket li, ısı ar tı şı ve has sa si yet
gös ter me yen, pul sa til kit le pal pe edil di. Sol ta raf ta ki kit -
le yak la şık 4 x 3 cm, sağ da ki ise 3 x 2 cm ebat la rın day -
dı. Bo yun da baş ka ele ge len kit le ve len fa de no pa ti
sap tan ma dı. Has ta da her han gi bir sis te mik has ta lık öy kü -
sü yok tu. Ya pı lan bi la te ral ka ro tid ar ter di ji tal subs trak -
si yon an ji og ra fi sin de (DSA) her iki in ter nal ve eks ter nal
ka ro tid ar ter ler se pe re gö rü nüm de olup ar ter yal faz da yo -
ğun kan lan ma gös te ren ka ro tis ci sim tü mö rü ile uyum lu
kit le gö rü nü mü iz len di (Resim 1). Tü mö rün en dok ri no -
lo jik ola rak ak tif olup ol ma dı ğı nı de ğer len dir mek için
plaz ma ve id rar ka te ko la min dü zey le ri ça lı şıl dı. İdrar va-
nil man de li ka sit (VMA) dü ze yi 2.6 mg/24 saat olup nor-
mal sı nır lar day dı. An cak plaz ma ad re na lin dü ze yi 93
pg/ml (10-67), no rad re na lin dü ze yi ise 974 pg/ml (95-
446) olup nor mal sı nır la rın üze rin dey di. Has ta da ope ras-
yon sı ra sın da olu şa bi le cek ka te ko la min kri zi ris ki ni
azalt mak için ope ras yon ön ce si α1 blo kör olan pra zo sin
2x1 gram do zun da baş lan dı. Ye di gün lük te da vi son ra sı
has ta ope ras yo na alın dı. Has ta nın sol ta ra fın da ki ka ro tis
bi fur kas yo nu na uyan böl ge de ki kit le üze ri ne ster nok le i -
do mas to id ka sın ön ke na rı bo yun ca ob lik in siz yon ya pı -

lıp su bad ven tis yal di sek si yon ile kit le to tal ek si ze edil di.
Ye di ay son ra ise bo yun sağ ta ra fın da ki kit le ek si ze edil -
di. Ame li yat son ra sı dö nem de her han gi bir nö ro lo jik de-
fi sit sap tan ma dı. Kit le le rin pa to lo jik in ce le me so nu cu
ka ro tis ci sim tü mö rü ola rak ra por edil di. Has ta nın altı
yıl dır olan ta kip le rin de nüks iz len me di.

OOll  gguu  22

Elli bir ya şın da ba yan has ta kli ni ği mi ze bo yun sol
ta ra fın da 20 yıl dır olan ve ya vaş bü yü yen şiş lik ne de ni ile
baş vur du. Has ta nın soy geç miş sor gu la ma sın da ilk 
ol gu ile birince dereceden ak ra ba ol du ğu öğ re nil di (kar-
deş). Has ta nın ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de sol ster nok le -
i do mas to id kas or ta 1/3 ön kı sım da, yak la şık 4 x 3 cm’lik
se mi so lid, ver ti kal plan da ha re ket siz an cak ho ri zon tal
plan da ha re ket li, ısı ar tı şı ve has sa si yet gös ter me yen, pul-
sa til kit le pal pe edil di. Ay rı ca bo yun sağ ta raf ta ster nok -
le i do mas to id kas or ta 1/3 ön kı sım da yak la şık 2 x 2 cm
bo yut la rın da ho ri zon tal plan da ha re ket li, se mi so lid, ısı
ar tı şı ve has sa si yet gös ter me yen, pul sa til kit le pal pe edil -
di. Bo yun da ele ge len baş ka kit le ve len fa de no pa ti sap-
tan ma dı. Has ta da her han gi bir sis te mik has ta lık öy kü sü
yok tu. Ya pı lan bo yun man ye tik re zo zo nans gö rün tü le me
(MRG) so nu cun da bi la te ral ka ro tis bi fur kas yo nu yer le -
şim li sol da 3 x 4 x 5 cm bo yut la rın da, sağ da ise 2 x 3 x 4
cm bo yut la rın da düz gün lo bü le kon tur lu, kon trast mad -
de en jek si yo nu so nu cu be lir gin kon trast lan ma gös te ren
kit le gö rü nü mü tes pit edil di (Resim 2). Ya pı lan bi la te ral
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Re sim 1. Sağ ka ro tis ar ter dijital substraksiyon anjiyografisinde in ter nal ve ek-
s ter nal ka ro tis ar ter ler ara sın da ge niş le me ye ne den olan ve ar ter yal faz da
yo ğun kan lan ma gös te ren ka ro tis ci sim tü mö rü nün gö rü nü mü.
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ka ro tis ar ter DSA’ sin de her iki in ter nal ve eks ter nal ka ro-
tis ar ter ler se pe re gö rü nüm de olup ar ter yal faz da yo ğun
kan lan ma gös te ren ka ro tis ci sim tü mö rü ile uyum lu kit -
le gö rü nü mü iz len di. İdrar VMA, kan ad re na lin ve no-
rad re na lin dü zey le ri nor mal sı nır lar day dı. Has ta nın ön ce
sol ta ra fın da ki sekiz ay son ra da sağ ta ra fın da ki kit le su-
bad ven tis yal di sek si yon yön te miy le to tal ek si ze edil di
İkin ci ope ras yon dan son ra sağ ta raf ta ner vus hi pog los -
sus pa ra li zi si tes pit edil di. Kit le le rin pa to lo jik in ce le me
so nu cu ka ro tis ci sim tü mö rü ola rak ra por edi len has ta nın
dört yıl lık ta kip le rin de nüks iz len me di. 

OOll  gguu  33

Kırk dokuz ya şın da ba yan has ta kli ni ği mi ze bo yun
sol ta raf ta altı yıl dır olan ve ya vaş bü yü yen şiş lik ne de -
ni ile baş vur du. Has ta nın soy geç miş sor gu la ma sın da ilk
iki ol gu nun birinci derece ak ra ba sı ol du ğu öğ re nil di
(am ca ço cuk la rı). Has ta nın ya pı lan fi zik mu a ye ne sin de
sol ster nok le i do mas to id kas or ta 1/3 ön kı sım da, yak la -
şık 2 x 2 cm’lik se mi so lid, mo bil, pul sa til ol ma yan kit -
le pal pe edil di. Bo yun da ele ge len baş ka kit le ve ya
len fa de no pa ti sap tan ma dı. Has ta da sis te mik has ta lık öy-
kü sü yok tu. Ya pı lan bi la te ral ka ro tis ar ter DSA so nu cu
sol da ki da ha bü yük ol mak üze re her iki ka ro tis bi fur -
kas yon dü ze yin de ka ro tis ci sim tü mö rü ile uyum lu kit -
le gö rü nü mü iz len di. İdrar VMA, kan ad re na lin ve
no rad re na lin dü zey le ri nor mal sı nır lar day dı. Has ta nın
sol ta ra fın da ki ka ro tis bi fur kas yo nu na uyan böl ge de ki
kit le su bad ven tis yel di sek si yon yön te mi ile to tal ek si ze
edil di (Resim 3). Kit le nin pa to lo jik in ce le me so nu cu ka-
ro tis ci sim tü mö rü ola rak ra por edil di. Sağ ta raf ta ki ka-
ro tis ci sim tü mö rü için de ope ras yon plan la nan has ta
ope ras yo nu ka bul et me di. üç yıl dır ta kip te olan has ta da
ope re edi len ta raf ta nüks iz len me di.

TAR TIŞ MA

Pa ra gang li o ma lar ol duk ça na dir gö rü lür ler ve tüm
baş bo yun tü mör le ri nin %0.6’sı nı, tüm vü cut tü mör le ri -
nin ise %0.003’nü oluş tu rur lar.2,5 Pa ra gang li o nik do ku -
lar em bri yo lo jik ola rak nö ral krest kay nak lı dır lar ve baş
bo yun böl ge sin de ma jor ar ter ve si nir ler et ra fın da 
yer leş miş ler dir. Baş bo yun böl ge sin de ki pa ra gang li o -
ma la rın %80’den faz la sı ka ro tis bi fur kas yo nu na yer leş -
miş ler dir ve ka ro tis ci sim tü mö rü ola rak ad lan dı rı lır lar.2
Da ha az sık lık ta va gal pa ra gang li o ma lar, ju gu ler pa ra -
gang li o ma lar ve tim pa nik pa ra gang li o ma lar gö rü lür.2

Ka ro tis pa ra gang li o ma la rı ka dın lar da da ha sık gö-
rü lür. Her yaş gru bun da gö rül me si ne kar şın teş his en sık
dördüncü de kat ta ko nur.3 Sık lık la ağ rı sız, ya vaş bü yü -
yen, las tik kı va mın da la te ral ser vi kal kit le şek lin de kar-
şı mı za çı kar lar.6 Kit le ka ro tis ar ter le iliş ki si ne de niy le
kra ni o ka u dal is ti ka met te ha re ket siz la te ral de ha re ket li -
dir. Ay rı ca kit le üze rin de pul sas yon alın ma sı ta nı yı des-
tek le yen baş ka bir fi zik mu a ye ne bul gu su dur. Bi zim
ol gu la rı mız da bo yun da ağ rı sız şiş lik şika ye ti ile kli ni -
ği mi ze baş vur du ve fi zik mu a ye ne le rin de kit le ler la te ral
plan da ha re ket li kra ni o ka u dal yön de ha re ket siz ve pul-
sa til ka rak ter dey di.

Pa ra gang li o ma lar spo ra dik ola rak ve ya ka lıt sal ola-
rak fa mil yal tip te or ta ya çı ka bi lir ler.7 Baş bo yun pa ra -
gang li o ma la rı nın fa mil yal ol ma sık lı ğı %10’dur.3 Ün lü
ve ark.8 se ri le rin de 28 glo mus ka ro ti kum ol gu sun dan sa-
de ce iki ta ne sin de ai le öy kü sü ol du ğu nu ifa de et miş ler -

Re sim 3. Subadventisyel diseksiyon yöntemi ile karotis cisim tümörünün ek-
sizyonu sırasında tümörün karotis bifurkasyonunda internal ve eksternal karo-
tis arterler arasındaki görünümü.

Re sim 2. Koronal plan manyetik rezonans görüntülemede yoğun kontrast tu-
tulumu gösteren bilateral karotis cisim tümörünün görünümü (oklar).
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dir. Fa mil yal tip oto zo mal do mi nant ge çiş özel li ği gös-
te rir ve 11. kro mo zom da ki (11q13-1 ve 11q22-25) mi-
to kon dri al komp leks 2’de germ li ne SDHB, SDHC,
SDHD lo ku sun da de fekt ol du ğu gös te ril miş tir.2 Fa mi li -
yal olan ol gu la rın yak la şık %70’in de bu gen le rin en az
bi rin de mu tas yon ol du ğu gös te ril miş tir.9 Ay rı ca SDHD
ge nin de ki mu tas yon ka lıt sal ola rak an ne ta ra fın dan ge-
çer se has ta lık ge liş me di ği gös te ril miş tir.10

Spo ra dik ol gu la rın mul ti sen trik ol ma ora nı yak la -
şık %10 iken fa mil yal ol gu la rın mul ti sen trik ol ma ora -
nı ise %25-33’tür.11 Pa ra gang li o ma lar, MEN (Mul tip le
en dok rin ne op la zi) Tip 2A (Me dül ler ti ro id kar si no ma,
fe ok ro ma si to ma, pa ra ti ro id hi perp la zi si) ve MEN Tip
2B (Schwan no ma, kar si no id tü mör ler, nö ro fib ro ma to -
zis tip1, von Hip pel Lin da u Has ta lı ğı, tu be rosk le ro zis,
Stur ge Web ber has ta lı ğı) gi bi di ğer en dok rin ne op la zi -
ler le bir lik te bu lu na bi lir ler.1 Ol gu la rı mı zın di ğer ma lig -
ni te ler yö nün den ya pı lan in ce le me le rin de ti ro id
fonk si yon test le ri, pa rat hor mon se vi ye le ri, kan kal si to -
nin dü zey le ri, ti ro id ul tra so nog ra fi (USG), sur re nal bez
bil gi sa yar lı to mog ra fi (BT) so nuç la rıy la her han gi bir en-
dok rin ne op la zi dü şün dü re cek bul gu ya rast la nıl ma dı.

Hor mon üre tim in si dan sı pa ra gang li o ma la rın yer-
le şim ye ri ne bağ lı dır. Ad re nal ve in tra ab do mi nal pa ra -
gang li o ma lar hor mon sal gı lar ken baş bo yun böl ge si nin
pa ra gang li o ma la rı ge nel lik le non fonk si yo nel dir. Baş bo -
yun pa ra gang li o ma la rı nın an cak %4’ü hor mon sal gı -
lar.12 Sık lık la no re pi nef rin na di ren epi nef rin üre tir ler.
Çün kü baş bo yun böl ge sin de ki pa ra gang li o nik do ku lar
fe ni let ha no la min-N-me til trans fe raz en zi mi ni içer mez -
ler. Su nu lan üç ol gu dan sa de ce bir ol gu da plaz ma epi-
nef rin ve no re pi nef rin dü zey le ri yük sek ola rak bu lun du
an cak bu ol gu da da ar ter yel kan ba sın cı ve kalp atım hı -
zı nor mal sı nır lar da idi.

Has ta için en et kin te da vi nin plan lan ma sı, tü mö rün
ya yı lı mı, ti pi ve mul ti sen tri si te gös te rip gös ter me di ği -
nin an la şıl ma sı, tü mö rün bü yük da mar lar la olan iliş ki -

si ni ve kol la te ral du ru mu nun de ğer len di ril me si açı sın -
dan ope ras yon ön ce sin de ta nı sal test ve gö rün tü le me
yön tem le ri nin kul la nı mı çok önem li dir. Pa ra gang li o ma -
la rın ta nı sın da USG, renk li dopp ler USG, BT, MRG ve
DSA gi bi gö rün tü le me yön tem le ri kul la nı la bi lir. An cak
ta nı koy du ru cu olan ka ro tis ar ter DSA’ si dir. DSA’ de ka-
ro tis ci sim tü mö rü ti pik ola rak in ter nal ve eks ter nal ka-
ro tis ar ter le rin ara sın da ge niş le me ye ne den olur ve bu
gö rü nüm Lir be lir ti si ola rak ad lan dı rı lır.2 Ol gu la rı mı zın
tü mün de DSA ’in de bi la te ral ti pik Lir be lir ti si gö rü nü -
mü mev cut tu.

Pre o pe ra tif em bo li zas yon baş bo yun böl ge sin de ki
pa ra gang li o ma lar da uy gun şart lar da fay da lı ola bi lir.
Kan akı mı nın ke sil me si ile tü mör ya ta ğı nın kan lan ma -
sı nı bo za rak ope ras yon da ki ka na ma yı azal tıp di sek si -
yo nu ko lay laş tır dı ğı dü şü nül mek te dir.13,14 Ba zı
ça lış ma lar da bu iş le min se reb ral em bo li zas yon ris ki bu-
lun du ğu be lir til mek le bir lik te Kı zıl ve ark.14 15 has ta -
dan olu şan se ri le rin de glo mus tü mö rü em bo li zas yo nu na
bağ lı se reb ral em bo li ile kar şı la şıl ma dı ğı nı ifa de et miş -
ler dir.

Ser vi kal pa ra gang li o ma lar da ter cih edi len te da vi
şek li kit le nin cer ra hi ek siz yo nu dur.15,16 Cer ra hi ile iliş ki -
li en önem li mor bi di te, pos to pe ra tif kra ni al si nir dis-
fonk si yon la rı dır.15,16 Ol gu la rı mı zın sa de ce bi ri sin de
pos to pe ra tif tek ta raf lı ner vus hi pog los sus pa ra li zi si ge-
liş ti ği iz len di. Rad yo te ra pi ise ser vi kal pa ra gang li om lar
tam ola rak çı ka rı la ma dı ğın da, mul tip le pa ra gang li om -
lar da ve has ta nın ge nel du rum bo zuk lu ğun da ter cih edi-
le bi le cek bir te da vi yön te mi dir.17

So nuç ola rak bo yun da ya vaş bü yü yen şiş lik şika -
ye ti ile ge len has ta lar da ayı rı cı ta nı da ser vi kal pa ra -
gang li o ma ola bi le ce ği akıl da tu tul ma lı dır. Bi la te ral
ka ro tis ci sim tü mö rü ta nı sı alan has ta lar da ise ai le öy kü -
sü sor gu lan ma lı ve ai le öy kü sü po zi tif olan has ta lar da
di ğer ai le bi rey le ri bu tü mör açı sın dan araş tı rı lıp ya kın -
dan ta kip edil me li dir.
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