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iINTRATORASIK GUATRLAR

Tiroid glandinin her tarld biyimesine guatr adi veri-
lir. Genel populasyonun %5’ini etkileyen bir durumdur.
Substernal guatr tanimi medikal literatirde degisiklikler
gOsterse de (mediastinal, intratorasik, retrosternal,
plonjon gibi) tiroid parankiminin %50’den fazlasi-
nin sternal gentigin altinda lokalize oldugu anlamini
tasimaktadir. Bu lezyonlar 150 yildan fazla stredir
cerrahlarin ilgisini cekmektedir. ilk kez Klein 1820’de
bir mediastinal guatri basariyla rezeke etmis olsa
da, tiroidin mediastinal uzaniminin ilk cerrahi tanimi
1749’da Haller tarafindan yapilmistir. Ginimizde
substernal guatrlar goégUs cerrahisi, genel cerrahi,
kulak burun bogaz ile bas-boyun cerrahisini iceren
genis bir uzmanlik yelpazesi icinde tedavi edilmektedir.
Guatrlar yer kaplayan mediastinal lezyonlarin %10-
15’ini olustururken, superior mediastinal kitleler icinde
en sik gorilenidir (1).

Guatr olgularinin %8.7’sinde substernal uzanim
gorilir. Wakeley ve Mulvany intratorasik guatrlar 3
tipte tanimlamistir: (a) servikal guatrin substernal bél-
geye minimal uzanimi (%81.9) (b) parsiyel intratorasik
guatr (guatrin blydk bolimundn toraks iginde olmasi
%15.3) (c) komplet intratorasik guatr (guatrin tamami-
nin toraks icinde olmasi %2.7). Son iki kategori tim
guatr olgularinin yaklagik %1.6’sin1 olusturmaktadir.
Gecmis zamanlara nazaran ginimuizde daha az siklik-
ta gorulmektedir. Fakat 6zellikle Dogu Avrupa ve tim
Asya kitasinda tUm anterosuperior mediastinal kitleler
icinde ayirici tanida mutlaka akla gelmelidir (2).

Substernal bdlgeye minimal uzanim gd&steren
guatrlarin buyuk bir ¢cogunlugu viseral kompartmanin
anteriorunda, manubrium sternumun hemen arkasinda
blylk damarlarin sefalad kenarinda lokalizedir. Bu
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damarlar kaudale bazen de dorsal yéne dogru yer
degistirebilir. Parsiyel ve komplet intratorasik guatr
olgularinin gogu visseral kompartmanda, trakea 6niin-
de veya lateralinde yer alir. Retrotrakeal yerlesimli
(%12) guatrlara posterior guatr denir. Bunlarin yerlesim
yerleri: (a) retrotrakeal ve hemen daima sag tarafta
%86, (b) trakea cevresinde sirkumfarensiyal %6, (c)
retrod6zofageal %4, (d) sol lobun trakea 6éniinden gegip
trakea saginda yerlesmesi %4. Parsiyel veya komplet
intratorasik guatrlarin yine cok bulyuk ytzdesi, sol lob-
dan koken alsalar bile, sag tarafta yerlesirler. Bu muh-
temelen solda arkus aortanin anatomik lokalizasyonu-
nun bir sonucudur. Hemen tim parsiyel ve komplet
intratorasik guatrlarda arteryel beslenme inferior tiroid
damarlardan saglanir. Ozellikle toraksin orta sinirlarina
kadar uzanim gdsteren varyasyonlu az sayida hastada
ve daha &nceden tiroid cerrahisi gecirmis hastalarda
toraks icindeki bir ya da daha fazla sayida primer
damardan neovaskiilarizasyon gozlenebilir (2).

Gercek Ektopik Tiroid Dokusu

Ektopik veya aberran guatrlar glandin servikal
kismina direk fibréz ya da parankimal baglantilar gos-
termezler. Oldukca nadirdir ve cerrahi olarak eksize
edilen tUm guatrlarin %1’inden azini olustururlar (1).
Nadiren, tamamen normal veya normale yakin bir tiroid
kitlesi timus glandi komsulugunda anterior kompart-
manda gdrulebilir. Majoér blylik damarlardan birinden
anomalik arteryel beslenme her zaman mevcuttur.
Sik olarak bu besleyici dal internal mammarian arter,
innominate arter veya direk olarak aortanin kendisin-
den gelir (1, 2). Bildirilen hemen tim olgularda tiroid
sintigrafilerinde servikal tiroid bezi normal fonksiyon ve
bulyUklUktedir. Tiroidin majoér ektopik yerlesim yerleri
glandin Ust poll ile dil kdékl arasindadir. Ginimuzde
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mevcut literatir bilgilerine gdre, mediastenin anterior
kompartmanindaki gergek ektopik tiroid dokusu var-
hgr orani tam olarak bilinmemektedir. Ektopik doku-
nun rudimenter beginci farengeal poslardan koken
alan bilateral postbronsial cisimciklerden gelismesi ve
anterior ve/veya visseral kompartmanlara dogru tasin-
mis olabilecedi mimkindir. Anterior mediastendeki
ektopik tiroid kitlesinin tanisinin kesinlestiriimesinde
yeterli kriterler mevcut degildir. Bu az sayidaki kriter
kitlenin boyundaki glanddan bagimsiz olmasi ve bes-
lenmesini toraks icinde inferior tiroid arter haricinde
baska vaskiiler yapilardan almasidir. ilave kriterler
olarak sirasiyla: (a) boyunda tiroid glandi normal olmal
veya tamamen olmamali (b) gegmiste boyundaki tiroid
glanda yonelik total veya parsiyel cerrahi rezeksiyon
Oykusi olmamal (c) mevcut veya gegmis invaziv tiroid
malignitesi 6ykist olmamali (d) benzer bir histopatolo-
jik proges hem servikal glandda hem de ektopik tiroid
dokusunda bir arada olmamalidir (1, 2). Gergek ektopik
lezyonlar diger izole anterior mediastinal lezyonlar gibi
tedavi edilmeli, median sternotomi veya uygun vaka-
larda VATS ile ¢cikariimalidir (2, 3).

Spinner ve arkadaslari, servikal tiroid glandinin kli-
nik, biyokimyasal ve radyolojik olarak hi¢bir anormallik
gOstermedigi ve anterior mediastinal kitle nedeniyle
eksizyon uyguladiklari iki erkek hastada timus icinde
ektopik tiroid dokusu bildirmislerdir. Tang ve arka-
daslari da servikal guatr ve mediastinal kitle nedeniyle
cerrahi uygulanan bir erkek hastada da benzer sekilde
timus sol lobu alt poliinde ektopik tiroid dokusu sapta-
miglardir (4, 5). Kalbin embriyogenezisi sirasinda tiroid
ile bulbus kordis arasindaki persistan iliski veya noéral
krest hicrelerinin kalbin ¢ikis traktina ulasmak igin inisi
sirasinda bu yapilarin embriyonik ektopik migrasyonu
sonucunda, tiroid dokusu inferiora dogru yer degistire-
bilir. Ektopik tiroid dokusu kalpte oldugu kadar aortik
ark, perikard hatta diafragma komsulugunda yer ala-
bilir. Casanova ve arkadaslari kendilerininki ile birlikte
literatrden 20 intrakardiak ektopik tiroid olgusu bildir-
mislerdir. Hastalarin cogu kadin ve 5 veya 6. dekadda
olup intraventrikller septum en sik ektopik tutulum
bolgesi olarak saptanmistir. Sag veya sol ventrikillerin
cikisinda obstriksiyon ve buna ait semptomlar gézle-
nebilirken tani transtorasik ekokardiografi ile konulur.
Tedavi kardiyopulmoner bypass altinda cerrahi eksiz-
yondur (6). Literatlirde biri otopsi gdzlemi olmak lzere
iki olguda asendan aorta duvari Uzerinde ektopik tiroid
dokusu bildirilmigtir.

intratorasik guatrlarin histopatolojik &zelliklerine
baktigimizda ¢cok buylk ¢ogunlugu nontoksik olmak
Uzere multinodiler guatr veya folikliler adenomlardan
olustugunu goririz. GCok az sayida seride ylksek
oranlar verilmisse de, rezeke edilmis substernal guatr

spesmenlerinde okkult tiroid karsinomu saptanma insi-
dansi %1.4-5.3 arasinda degismektedir. Kord vokal
paralizisi veya trakea invazyonu tiroid karsinomunun
klinik belirtecleri olabilir, bu olgularda nihai terapdtik
karar icin cerrahi 6ncesi igne biopsisi dusunulebilir (2).

Semptom ve Bulgular

intratorasik guatr olgularinin cogu 50 yasin izerinde
olup kadinlarda 3-4 kat daha fazla goézlenir. Hastalar
genelde kalin ve kisa boyun yapisina sahip olup,
degisik derecelerde kifoz cok da seyrek degildir. Bazi
hastalarin 6zgecmisinde bir veya daha fazla tiroid ope-
rasyonu 6ykisl mevcuttur. Substernal minimal uzanim
gosteren olgular ile saf servikal guatr olgularinin semp-
tom ve bulgular benzerdir. Parsiyel veya komplet intra-
torasik olgular %17-32 oraninda asemptomatik olabilir,
tani bu olgularda rutin direk radyografiler sirasinda
tesadifen konulur. Cogu hastada ise servikal kitle, dis-
faji, dispne, stridor, 6ksirik semptomlarindan bir veya
birkagi mevcuttur (Tablo 1). Nadiren ciddi solunum yet-
mezligine yol acan akut trakeal obstriiksiyon gérilebi-

Tablo 1. Basvuru aninda substernal guatr semptomlan (1)

Asemptomatik

Akim-volim egrisinde anormallik
Ozellikle supin pozisyonda beliren bogulma-tikanma hissi
Mulphem gogus agrisi veya goguste agirlik hissi
Respiratuvar

Dispne

Ortopne

Okstirtik

Astma semptomlari

Respiratuvar distress/yetmezlik
Havayolu obstriiksiyonu

Noral

Ses kisikhig

Horner sendromu
Hemidiafragma elevasyonu
Ozofageal

Disfaji

Odinofaji

Vaskiiler

Vena kava superior sendromu
Gegici iskemi ataklari
Pemberton bulgusu
Biyokimyasal

Hipertiroidizm

Tirotoksikoz

Hipotiroidizm
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lir. Obstriksiyonun tetiklenmesinde akut solunum yolu
enfeksiyonu veya tani amagh ¢ekilen iyot-131 sintig-
rafisi rol oynayabilir. Bu olgularda hava yolu agikhgini
saglayacak acil entiibasyon ve sonrasinda tiroidektomi
endikedir (2). Substernal guatrlarda tirotoksikoz orani
%1.6-13.1 arasinda bildiriimistir (7, 8).

Komplet intratorasik guatr ve énceden tiroid cer-
rahisi gecirmis olgular disindaki hastalarda fizik mua-
yenede, servikal bdlgede kitle ve asikar trakea devias-
yonu go6zlenebilir. Literatirde palpe edilebilen servikal
kitle orani %35 civarindadir. Hastanin boynunu eks-
tansiyona getirmek tiroid alt sinirni ortaya ¢ikarmaya
yardim edebilir (1). Servikal bdlgedeki kitle yutkunma
ile hareket edebilir. Az siklikta gozlenen ve “plonjon
guatr” olarak adlandirilan tipinde, servikal bdélgede
normalde palpe edilemezken 6ksUrlk, yutkunma veya
Valsalva manevrasi ile ortaya cikan kitle saptanabi-
lir. Benign lezyonlar olsa da %1 olguda vena kava
superior obstriksiyon belirtileri saptanir. Bu durum
vena kava superiorun direk kompresyonundan ziya-
de genislemis glandin innominate ve internal juguler
venlere basisi nedeniyle meydana gelmektedir. Cogu
durumda maligniteye rastlanmazken, cok az sayida
olguda okkult olarak saptanmistir. Benign lezyonlarda
da gorulebilen ve varligr tanisal olmayan vokal kord
paralizisi malignite agisindan suphe uyandirmalidir.
Bildirilen ¢cok nadir bulgular Horner sendromu, serebral
steal sendromu ve frenik sinir basisina sekonder diaf-
ragma paralizisidir (2).

Tanisal Prosediirler

Boyun ve gogdus direk grafileri genellikle tanisaldir.
Toraks BT ile 6zellikle posterior veya retrotrakeal olgu-
larda parsiyel - komplet guatr ayrimi yapilir (Resim 1).
Tiroid sintigrafisi bazi otérlerce rutin kullaniimasi 6neri-
len bir ydntemdir. igne biopsilerine ise nadiren gerek-
sinim duyulur. Direk grafide visseral kompartmanin
anterosuperiorunda, trakeanin saginda veya solunda
yerlesen lezyon saptananir. Trakeal deviasyon %80-95
olguda gorilir. Diger mediastinal lezyonlardan farkl
olarak guatra bagl trakeal deviasyon trakeanin servi-

Resim 1. A, B 68 yasinda, kadin hasta, intratorasik guatr, preoperatif ve median sternotomi ile kitle eksizyonu sonrasi posto-

kal bélimunden baslar. Retrotrakeal guatrlar trakeayi
anteriora 6zofagusu posteriora itebilir. Retrodzofageal
guatrlar 6zofagusu anteriora veya laterale itebilir, bu
durum en iyi sekilde baryumlu grafi ile gdsterilir. Kitlede
kalsifikasyon olabilir. Toraks BT’de servikal gland ile
intratorasik kitle arasindaki baglanti veya devamlilik,
iyi sinirllik, kalsifikasyon, distk dansiteli alanlarla bir-
likte nonhomojenite, iyotlu kontrast madde kullanimi
sonrasl uzamis tutulum, posterior guatrlarda 6zofa-
gus ve trakea itilmesi, blylk damarlarin anterolateral
yer degisikligi net bir sekilde gézlenir (2). intratorasik
guatrlarin yaklasik %90’inda diger mediastinal yapilar-
dan yag planlari ile ayrilan sinirlar mevcuttur. Eger BT
posterior veya kompleks bir guatr konfiglirasyonu gos-
teriyorsa rezeksiyon sirasinda larengeal rekirren sinir
hasarlanmasindan kaginmak icin dikkatli bir diseksiyon
stratejisi gelistiriimelidir (1). Substernal guatrlarda MRI
incelemesi genellikle gereksizdir. Vena kavagram ile
torasik inlet seviyesinde innominate ve internal juguler
venlerdeki yer degistirme ve hatta okllzyon gdsterile-
bilir. USG substernal guatrlarin degerlendiriimesinde
cok etkili olmayip, ayirici tanida paratiroid kist gibi
kistik lezyonlardan stiphe edildiginde yardimci olabilir.
Tiroid sintigrafisi teknesyum-99 m veya iyot-131 ile
gerceklestirilebilir. Cogu intratorasik guatr tiroid fonk-
siyonuna sahip oldugundan sintigrafi tanida oldukga
kesin ve ucuz maliyetli bir yontemdir. Cok olagan
disi olgular haricinde perkitan transtorasik igne aspi-
rasyon biopsileri gereksiz olup tanisal algoritmanin
bir parcasi olarak gérilmez. Olasi bir okkdlt karsino-
mu ortaya cikarmak igin rutin kullanimi séz konusu
degildir. Dominant bir soguk nodil veya maligniteyi
stphelendiren kuvvetli bulgular varliginda igne biop-
sisi dusUnulebilir (2). Hastada malignite atlansa da bu
preoperatif bilgi operatif yaklagsimi degistirmeyecektir.
Operatif karar sitopatoloji baz alinarak verilmez (1).

Tedavi

Eslik eden semptomlar olsun olmasin subster-
nal guatr mevcudiyeti cerrahi rezeksiyonu gerektirir.
Eninde sonunda lezyon solunum sistemi problemleri-

——

peratif PA akciger grafileri, C ve D: intratorasik guatrin toraks BT mediasten penceresindeki gériintiileri (AUTF Gégis Cerrahisi

Anabilim Dali arsivinden)

126



MEDIASTENIN ENDOKRIN TUMORLERI

ne yol acacagindan eger hasta tibben operasyon igin
uygunsa rezeksiyon endikedir. Bu lezyonlarin medikal
olarak tiroid hormonu replasmani veya radyoaktif iyot
supresyonu ile tedavi edilmeleri mimkin degildir.
Cerrahi ayni zamanda potansiyel hava yolu obstrik-
siyonu ve subklinik tiroid malignite riskini de orta-
dan kaldiracaktir. Rezeksiyonun geciktigi durumlarda
lezyonun ekstirpasyonu giderek zor hale gelecektir.
Akut veya komplet hava yolu obstriksiyonu ile fatal
sonucglanabilecek spontan veya travmatik subster-
nal guatr icine kanama riski az da olsa mevcuttur.
Trakeal deviasyonu arttirip akut trakeal kompresyona
yol acabileceginden radyoaktif iyot kullanimi kont-
rendikedir. Substernal guatrlarin %95’i bu yaklasimla
cikarilabileceginden baslangi¢ insizyonu dislk sevi-
yeli bir transvers collar (tiroid) kesisidir. intratorasik
guatrlann arteryel beslenmesi ¢cogu olguda inferior
tiroid arterler kaynakli ve larengeal reklrren sinir hasari
bu yaklasimla daha az oldugundan collar insizyonu
tercih edilir (1,2) (Tablo 2). Ek bir ekspojurun gerekli
oldugu az sayida olguda ise parsiyel sternotomi, kom-
bine servikomediastinal veya servikoanterior torasik
yaklasim, komplet median sternotomi gibi insizyonlar
alternatif olarak kullanilabilir (8,9). BuyUk ve ¢ikariimasi
zor retrosternal guatrlar igin Rathinam ve arkadaslan
standart interkostal insizyon yerine, daha konservatif
bir yaklasim olarak ikinci interkostal araliktan yapi-
lacak kigUk bir anterior mediastinotomi insizyonunu
tavsiye etmislerdir (10). intratorasik guatrlar posterior
lokalizasyonlu bile olsa, vaskiler kontrol en iyi sekilde
boyundan saglanacagindan ve rekrren sinir hasari bu

Tablo 2. intratorasik yaklagimlar icin kriterler (1)

Median sternotomi

Ektopik guatr

Atipik anatomi

ilk operasyona bagl siki adezyonlar

Glandin boyna ¢ekilmesinin mimkin olmamasi
Ekstrakapsuler uzanim veya bilinen malignite

Rekdrren intratorasik guatr

Trakeal karinaya uzanan guatrlar

Mediastinal yapilarda hayat tehdit eden kompresyonlar
intraoperatif anlamli mediastinal kanama

Mediastinal plevraya yapisiklik

Torakotomi

Atipik anatomi

Bilinen malignite durumunda ekstramediastinal uzanim
Posterior yerlesim veya timér uzanimi

Trakeal karinaya uzanan guatrlar

Visseral veya intratorasik parietal plevraya yapisiklk

yaklasimla yiliksek oldugundan (%27) posterolateral
torakotomiden mimkin oldugunca kaginiimalidir (2).

Rezeksiyon sonrasi trakeomalaziye bagh trakeal
kollapstan sik¢a korkulmasina karsilik ¢cok nadir gora-
lUr (%0.001-1.5). Trakeomalazi stiphesinde entlibas-
yon tlpl FOB ile gorilerek cekilmeli, kollaps tespit
edilirse postoperatif 24-48 saat tUp tutulmahdir.
Obstriiksiyon devam ederse trakeostomi endike ola-
bilir. Kord vokal paralizisi %6-10 arasinda bildiriimis
olup, ¢ogu posterolateral torakotomi insizyonu ile
yaklasilan olgulardir (1, 2).

Komplikasyon gdrtlmeyen prosedir sonrasi hasta
genellikle ertesi giin taburcu edilebilir. Hipokalseminin
laboratuar bulgulari ve/veya klinik semptomlari varligin-
da kalsiyum replasmani yapilmalidir. Torakotomi veya
sternotomi gerekmisse hastanede kalis suresi artarken
morbiditede degisiklik olmaz. Postoperatif mortalite
%0.7-2.8 arasinda bildirilmistir. Substernal guatrlarda
rezeksiyon sonrasi rekirrens nadir olup, tiroid ve para-
tiroid fonksiyonlari genellikle etkilenmez (2). Gegici ve
kalici hipoparatiroidizm postoperatif ddnemde sirasiyla
%10 ve 2’den az oranda gorillir. Anatomik yapilari
deplase eden cok genis intratorasik guatr rezeksiyonla-
rindan sonra alt paratiroid glandlari da riske girecegin-
den, nispeten daha sik gérilen bir komplikasyondur. Bu
glandlar tirotimik ligaman boyunca yerlesik olup identi-
fiye edilemezlerse ¢ok kolay devaskdlarize olabilirler (1).

MEDIASTINAL PARATIROID TUMORLER

isvecli bir tip dJrencisi olan Ivar Sandstorm tara-
findan 1880’de kesfedilen paratiroid glandlari insanda
taninan son majér organlardir. Semptomatik medias-
tinal paratiroidlerin orani diistk olsa da, tani ve teda-
vide zorluklari beraberinde getirebilirler. Semptomatik
mediastinal paratiroid hastalarinin ¢gogunda servikal
paratiroidektomi planlanlanmis ya da uygulanmigtir.
Persistan veya rekirren hastaligin gerektirdigi ileri
tetkikler kayip glandi tipik olarak lokalize eder. Primer
hiperparatiroidizmin tedavisi son yillarda degisiklige
ugramistir. Bilateral doért glanda yodnelik geleneksel
servikal eksplorasyon yerini preoperatif aktif glandlarin
identifiye edilip hedefe ydnelik rezeksiyonun uygulan-
digi minimal invaziv paratiroidektomiye birakmistir. Bu
da preoperatif gdrintileme ydntemlerinin cok daha
yaygin kullaniimasini gerektirir. Paratiroid glandla-
rnin yaklasik %25’i ektopiktir ve derin mediastinal
veya boyunda yulksek yerlesimli oldugundan %2’sine
standart servikal cerrahi yaklagimla ulasmak mumkin
olmaz. Literatlrde ektopik mediastinal glandlarin orani
%1-20 arasinda degismektedir. Bu degisken araligin
sebebi; bazi otdrlerin manubriumun Ust kenari altindaki
tim glandlarn mediastinal olarak adlandirmasi, diger-
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lerinin ise servikal insizyondan erisilemeyen glandlari
mediastinal olarak isimlendirmesinden ileri gelmekte-
dir. TUm paratiroid timoérleri i¢cinde derin mediastinal
yerlesimli olanlarin orani %1-3’0 gegmez, bunlarin
da cogunlugu ektopik inferior glandlardir. Normal
lokalizasyondaki inferior paratiroid glandlar veya Ust
mediastinal yerlesimli ektopik glandlar arteryel bes-
lenmelerini inferior tiroid arterin dallarindan alirken,
diger ektopik glandlarda tipik olarak beslenme internal
mammarian arter dallarindan olur (11).

Derin mediastinal yerlesimli lezyonlarin oraninin
disik olmasindan dolayr gecmiste primer hiperpa-
ratiroidizm (PHPT) nedeniyle servikal eksplorasyon
planlanan hastalar icin daha ileri incelemeler 6nerilme-
mistir. PHPT icin nikleer gérintileme ydntemlerindeki
gelismeler bu incelemeleri rutin kullanima sokmus-
tur. Hicbir calismanin tek basina veya birlikte %100
duyarliiga ulasmamasina ragmen, teknesyum-99m
sestamibi sintigrafisi ile toraks BT kombinasyonu kayip
glandin lokalize edilip taniya gidilmesinde oldukga
basarnldir. Mediastinal bir reoperasyona girisiime-
den 6nce Onceki servikal operasyonun operasyon ve
patoloji raporlari ayrintili sekilde analiz edilmeli, kayip
glandin orijini tespit edilerek diseksiyon ona goére
planlanmalidir. Eger dért normal glandin &nceden
identifiye edildigi kesin ve hastada hala HPT’in biyo-
kimyasal kanitlarn mevcutsa hastaligin mediastendeki
normalden fazla bir glanda bagh oldugu muhakkaktir.
Eksplorasyonda intratiroidal, karotis kilifi ve (st timik
alanlari da iceren lokalizasyonlarda bir inferior gland
bulunamadiysa timdr blylk olasilikla derin anterior
mediastinum yerlesimlidir. Derin mediastinal paratiroid
timorlerin yaklasik %80’i anterior mediastende ekto-
pik inferior paratiroid glandlar olup, genellikle emb-
riyolojik yer degisimine sekonder timus igcinde veya
yakin iliskidedir. Russel ve arkadaslarinin 38 olguluk
anterior mediastinal paratiroid serisinde 26’sI timusla
iliskili bulunmustur (12). Persistan veya rektrren HPT
icin reoperasyon uygulanan hastalarda eski ve yeni
yayinlar uyumluluk gdstermektedir. Jaskowiak’in genis
derlemesinde reoperatif paratiroid cerrahisine giden
hastalarda en sik ektopik paratiroid gland yerlesimi
%27 ile trakeodzofageal oluk olarak saptanirken, ben-
zer olarak Shen ve arkadaslarinin 102 olguluk serisinde
ektopik glandlar %53 oraninda hastaliktan sorumlu
bulunmustur. Bu ektopik glandlarin yerlesimleri sira-
slyla; %28 paradzofageal, %26 nontimik mediastinal,
%24 intratimik, %11 intratiroidal, %9 karotis kilifi ve
%2 ylUksek servikaldir (13, 14). Bunlarin aksine Mayo
Klinik’ten yapilan 124 olguluk reoperasyon serisinde
ektopik glandlara sadece %21 oraninda rastlanmis,
bu olgularin da sadece %31’i mediastinal yerlegimli
bulunmustur (15). Ginimuzde goérintileme yontemle-
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rindeki gelismeler paratiroid operasyonlarindaki basa-
risizlik oranini anlamli oranda distrmusttr. HPT icin ilk
operasyondaki en sik basarisizlik nedeni bir mediasti-
nal paratiroiddir.

PATOLOJI

Benign Adenomlar ve Hiperplaziler

PHPT’e yol acan paratiroid lezyonlarinin gercek
siklik oranlari kesin belli olmamakla beraber, adenom-
lar en sik neden olup olgularin %75-80’ini olusturur-
lar. Benign hiperplaziler %10-15 oraninda sorumlu
olup, paratiroid karsinomlarinin orani %5’ten azdir.
Mediastinal paratiroid lezyonlarinin histopatolojileri
servikal paratiroid glandlarindan farklihik gdstermez.
Adenomlar genellikle soliter, 0.5-5 gram agiriginda,
karakteristik olarak belirgin kapsulll lezyonlardir. Ayni
veya farkl glandlarda iki veya daha fazla adenom ola-
bilse de, birden fazla adenom tespit edildiginde nodu-
ler hiperplazi her zaman ekarte edilmelidir. Fonksiyonel
bir adenom varliginda, ylkselen parathormon ve kalsi-
yum seviyelerinin supresyonuna sekonder diger gland-
lar normal boyuttadir veya biraz daha kucultr. Primer
hiperplaziler sporadik olarak veya multipl endokrin
neoplazi sendromlarinin bir parcasi (MEN tip | ve lla)
olarak ortaya cikar. Tipik hiperplazi durumunda her
doért gland etkilense de blyUmenin derecesi asimetrik
olabilir. Tim glandlarin agirhigi nadiren 1 grami gecer.
Hiperplazi hem difiiz hem de nodiiler olabilir. Sekonder
HPT hastalarinin %50’den fazlasinda anterior medi-
astende normalden fazla sayida glandlar bulunur. Bu
glandlar genellikle timus Ust kesiminde yerlestiginden,
hem primer hem de sekonder hiperplazinin cerrahi
tedavisinde servikal timektomi tedavinin rutin bir par-
¢asl olmustur. PHPT’de timektomi sadece dért normal
gland identifiye edildiginde veya komplet servikal eks-
plorasyona ragmen (¢ normal gland bulunup inferior
gland saptanamadiginda rutin olarak uygulanir. Tiroid
lobektomi ise kayip bir superior paratiroid gland varli-
ginda endikedir (11).

Paratiroid Kistleri

Mediastinal paratiroid kistleri boyut olarak degis-
ken olup 1 cm’den kigik veya 12 cm’den buyik
olabilir. Cogu kist ince duvarli, translisen ve uni-
lokilerdir. Shields ve Immerman’in 94 hastalik cok
genis serisinde kistlerin %41’inin fonksiyonel oldugu
belirtiimistir. Paratiroid kistler en sik olarak (%59.5)
anterosuperior boslukta (retrosternal ve innominate
damarlarlarin Gzerinde), daha sonra retrotrakeal alan-
da (%27.6) ve prevaskiler boslukta (%12.7) yerlesme
egilimindedir (16). Degisik teoriler 6ne surtlmisse de,
yaygin kabul edilen hipotez glandin kistik dejeneras-
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yonuna sekonder ortaya ciktiklaridir. Hiperfonksiyone
mediastinal paratiroid kistlerinin tedavisi adenomlarla
aynidir. Modern géruntileme ydntemlerine ragmen
mediastinal paratiroid kistlerinin preoperatif kesin tani-
sI nadiren yapilabilir. Paratiroid sintigrafisi kist orijininin
paratiroid olup olmadigini gdstermede yararlidir. Eger
hasta HPT belirtilerine sahip ve lokalizasyon inceleme-
leri hiperfonksiyone bir paratiroid kistini gosteriyorsa
cerrahi endikedir (17). Parsiyel kalsifikasyon gdsteren
adenomlar gibi ¢ok nadir gérilen diger morfolojik
varyantlar direk grafilerde gorulebilir. Kalsifiye blylk
adenomlar hemorajik nekroz ve skar alanlar gos-
terebilir. Degisik otérler tarafindan bildiriimis olan,
adenomun hemorajik enfarktina bagli kapsul riptlri
ve masif ekstrakapsiler hemorajisi, kardiak patolojiler
veya disekan aort anevrizmasi ile karisabilir. Ayirici tani
boyunda akut sislik, boyun ve gégus Uzerinde ekimoz
ve hiperkalsemi ile yapilir (11).

Paratiroid Karsinomu

Bu tumédrler gri-beyaz irreguler kitleler seklinde
olup, 10 gram agirligi gecebilir ve genellikle tek bir
glandi etkiler. Karsinomu adenom veya hiperplaziden
ayiran en 6nemli 6zellik serum kalsiyum seviyesinin
14 mg/dL ve Uzerinde olabilmesidir. Paratiroid kar-
sinomunda serum parathormon dizeyi normalin Ust
sinirinin 3-10 kat Gzerindedir. Alkalen fosfataz da cogu
olguda yUkselmistir. Adenom ve hiperplaziye karsilk
hastalar daha genc¢ yasta ve semptomatiktir. En sik
semptomlar yorgunluk, kilo kaybi, istahsizlik, kusma,
politri ve polidipsidir. Klinik progresyonu degiskenlik
gOsterse de, paratiroid karsinomunun genel olarak
yavas blylyen bir malignite oldugu disUndldr (11).
Karsinomdan slUphenilmeyip rutin paratiroidektomi
uygulanan hastalarda lokal niks %50 iken, etrafindaki
timik ve nodal doku, mediastinal yag doku ve gere-
kirse perikardi iceren en blok rezeksiyon sonrasi oran
%10-33 arasindadir. Ortalama 5 yillik sag kalim suresi
%86°dir (18).

Teknesyum-99 m sestamibi sintigrafisinin kesfi
paratiroid cerrahisinde 6nemli bir gelisme sagla-
mig, daha iyi teknik ve gorintl kalitesiyle gelenek-
sel Talyum-201’in yerini almistir. Glandin yerlesimi
gecmiste cerrahlar icin muamma olmus, bu yéntem
preoperatif ddnemde lezyon yerini kesin olarak belir-
leyip gereksiz diseksiyondan kaciniimasini saglamistir.
Oncesinde basarisiz bir paratiroid cerrahisi gecirmis
tim hastalara, 6zellikle mediastinal bir girisim disu-
nuliyorsa, preoperatif noninvaziv gland lokalizasyonu
belirleme tetkikleri mutlaka uygulanmalidir. Mediastinal
paratiroid timorleri icin diger en sik kullanilan goérin-
tileme yontemi BT'dir (Resim 2). Preoperatif ddnemde
mediastinal adenomlarin yerlesim yerinin kesin olarak

belirlenmesi, 6zellikle minimal invaziv cerrahi teknikler
planlandiginda daha da 6énem kazanir. Eger hasta
sekonder HPT nedeniyle multigland rezeksiyonu gegir-
mis ve persistan/rekirren hastaligi mevcut veya ortada
kayip, bulunamamis bir gland varsa, mediastendeki
ektopik glandin yerlesiminin saptanma basarisi tama-
men gorintlileme yéntemlerine baglidir (11).

Cogu durumda adenomlar mediastende soliterdir.
Fonksiyonel ve anatomik goérUnttleme ydntemleri ile
ektopik glandin yerinin tam belirlenebildigi durumlarda
intraoperatif intakt parathormon dizey o&l¢cimlerine
rutin olarak gerek duyulmasa da, PHPT hastalarinin
cerrahi basarisinda intraoperatif hormon dizey 6lgimi
onemli etkiye sahiptir (19). Eger hastada stiphenilme-
yen multiglandiler hastalik varsa, 6zellikle intraoperatif
PTH duzeyi 6l¢iimediyse cerrahi basarisizlik oranlari
artabilir. Cerrahi insizyon 06ncesi periferik venden
alinan kanda bakilan PTH dlzeyi baz alinir. Stpheli
lezyonun rezeksiyonu sonrasi 5,10 ve 15. dakikalar-
da PTH duzeylerine tekrar bakilir. Kan seviyelerinde
%50’den fazla dususler kuratif rezeksiyonu teyit eder.
intraoperatif hizli PTH diizey &lciimi primer HPT’de
¢ok basaril sonuclar verse de sekonder HPT’deki roll
tam olarak belli degildir.

Tedavi

PHPT’de tedavi son yillarda dramatik bir sekilde
degismistir. Cok daha fazla sayida hastaya gelenek-
sel bilateral boyun eksplorasyonu yerine odaklanmis,
sinirl veya minimal invaziv paratiroidektomi uygulan-
maktadir. Ayni minimal invaziv prosedir prensipleri
mediastinal paratiroidler icin de, sternotomi yerine
VATS, gecerlidir. PHPT hastalarinda noninvaziv testler
hiperfonksiyone glandin yerini belirlemede basarili olsa
da, bunun mimkin olmadigi veya dnceden operasyon
gecirmis hastalarda selektif vendz érnekleme gibi daha
invaziv yontemlere de gerek duyulabilir.

Anterior mediastendeki cogu paratiroid timore
boyundan ulasilabilir ve sternotomiye ihtiya¢c duyul-
maz. Gland atrofik oldugunda 10cm kadar timusu
yukari ¢cekmek mimkinddr. Bazi geng hastalarda tim
timus dokusunu cikarip, perikard Uzerindeki parati-
roid timéri eksize etmek mimkiin olabilir. intratimik
bir paratiroid timoér ¢cogu zaman yukari cekilmeden
o6nce parmaklar arasinda hissedilebilir. Anterosuperior
mediastinal paratiroid adenomlari icin gerekli olan
insizyon sternokleidomastoid kaslar arasinda yapila-
cak horizontal bir kesidir. Servikal ekplorasyon sonrasi
superior glandlar boyunda bulunamiyorsa, preverteb-
ral ve retro6zofageal alanlarin eksplore edilmesi sarttir.
Servikal timektomi ile eksize edilemeyen mediastinal
paratiroid timdrlere geleneksel olarak median ster-
notomi veya torakotomi ile yaklasilir. Yerinin belirlenip
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eksize edilmesi en zor lezyonlar, mediastenin visseral
kompartmaninin santral kismindan kéken alanlardir.
Bildirilen en sik iki yerlesim yeri aortopulmoner pence-
re ve trakeal bifurkasyon kenarinda sag ana pulmoner
arter komsulugudur. Gogu zaman Uglncu interkostal
araliga kadar yapilan bir parsiyel sternotomi yeterli
olur. Timdr daha derin bir seviyede veya ilk eksplo-
rasyon sirasinda bulunamaz ise komplet sternotomiye
tamamlanir. Tim timus ¢ikarilip blytk damarlar diseke
edilir. Tumoér hala bulunamadi ise perikard acilarak
orta mediastenin biylk damarlari diseke edilir. TUmor
preoperatif ddnemde bu bdlgede belirlendi veya hasta
Oncesinde sternotomi gecirdiyse alternatif olarak ante-
rior torakotomi ile yaklasilabilir (11).

GUnimizde VATS sternotomi veya torakotomiye
alternatif olmaktan ¢ok, mediastinal ektopik paratiroid
adenomlarinin cerrahisinde giderek artan siklikta stan-
dart yontem olarak kullaniimaktadir (20). Transservikal
anterior mediastinal eksplorasyon, videomediastinos-
kopik yaklasim, anterior mediastinotomiden timorin
eksizyonu, kiclk servikal insizyon veya subksifoid
araliktan torakoskopik yaklasimlar gibi bircok degisik
minimal invaziv ydntemler de denenmistir. VATS ile
rezeksiyon icin adaylar mediastinal adenomun kesin
olarak preoperatif dénemde yerinin belirlendigi has-
talardir. Cerrahiden 2 saat 6nce verilen teknesyum-
99m sestamibinin intraoperatif sterii gamma probla
6lcimine dayanan “radioguided” VATS ile adenom
cerrahi sirasinda lokalize edilip, radyoaktivite 6lcU-
lerek dogru glandin cikariip c¢ikariimadigr konfirme
edilebilir (19). Son yillarda giindemde olan alternatif bir

tedavi sekli de anjiografik ablasyondur. Bu yaklagimin
basarisi adenomun tek bir hilusdan tek bir damarla
beslenmesine dayanir. iyotlu kontrast maddeler veya
etanol yuksek basingta verilerek adenomda hiperos-
motik, kemotoksik ve iskemik hasar hedeflenir. Fakat
bu hastalarda histopatolojik inceleme icin doku elde
etmek mimkln olmadigi gibi, implantasyon igin doku
korumak miUmkin olmadigindan kalici bir hipopara-
tiroidizmle karsilasmak olasidir. Bu ydntem sadece
boyunda en azindan bir normal paratiroid glandi olan,
cerrahi icin ylksek riskli hastalar igin disUnulebilir (11).

MEDIASTINAL PARAGANGLIOMA VE

FEOKROMOSITOMALAR

Paraganglioma kromaffin hicrelerden kdken alan
bir timora ifade etmek igin kullanilan genis bir tanim-
lamadir. Paragangliomalar; néropeptid ve katekolamin
sekrete etme &zelliklerine sahip olabilen, otonomik
ganglia ile iligkili 6zellesmis néral krest hicrelerinden
koéken alan nadir tUmoérlerdir. Paraganglioma teriminin
etimolojisi ekstraadrenal feokromositomadan gelir.
Literatiirde mediastinal feokromositoma tanimi sik ola-
rak kullanilsa da, feokromositoma ismi adrenal medul-
ladaki kromaffin hicrelerden koken alan timodrleri
tanimlamak igin kullaniimaldir. Sonugta ekstraadrenal
olduklarindan, mediastendeki tim feokromotdz timor-
leri tanimlamak icin paraganglioma teriminin kullanil-
masi daha dogru olacaktir. Viicutta paraganglia hticre-
lerinin yaygin dagihmi nedeniyle, paragangliomalar ¢cok
degiskin lokalizasyonlarda; aorta ve biyik damarlar
boyunca, kalp, hatta prostat, overler ve mesane, bil-

SN 191.00
Im: F+0

M 59 572
03 Kar 2009
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Resim 2. A: 59 yasinda, erkek hasta, mediastinal paratiroid adenomu BT géruntiist, B: Teknesyum 99m sestamibi paratiroid
sintigrafisinde anterosuperior mediastende fokal artmis aktivite akiimiilasyonu (ektopik paratiroid adenomu) (AUTF Gégiis
Cerrahisi Anabilim Dali arsivinden)
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dirilmistir. Kromaffin hlcreler nedeniyle paraganglio-
malar herhangi tipte kemoreseptdr hlcreler, sempatik
zincir ve vagus sinirinden gelisen timorleri de icerebi-
lirler. Paraganglia fonksiyonel olarak sempatik ve para-
sempatik olarak siniflandirilir. Parasempatik paragang-
lia katekolamin sekrete etmez ve kromaffin negatiftir.
Bunlara kemodektomalar denir ve sik olarak karotis
cisimcigi, glomus jugulare, glomus vagale, glomus
siliare ve glomus timpanum gibi bas boyun bélgesinde
yerlesmis kemoreseptorlerle iligkilidir. Ancak nadiren
aortopulmoner glomus ve vagusun intratorasik seyri
boyunca herhangi bir yer gibi mediastinal kemoresep-
térlerden de kdken alabilirler. Fonksiyonel mediastinal
paragangliomalar, feokromositomaya benzer fizyolojik
etkilere sahip olabilirler. Bu etkiler katekolaminlerin
hipersekresyonuna bagll olarak hayati tehdit edici
olabilir. Fonksiyonel paraganglioma icin cerrahi uygu-
lanacak hastalar; preoperatif dénemde katekolamin
hipersekresyonu etkilerine maruz olup, intraoperatif
timdr maniplasyonu sirasinda masif katekolamin dal-
galanmasi altinda kalabilir, tim&r ortadan kaldirildiktan
sonra ise katekolaminlerin ortadan cekilimine bagli
potansiyel kardiyovaskuler kollapsla karsilasilabilir. Sol
ventrikller disfonksiyon, kardiyojenik sok, pulmoner
6dem ve akut myokard enfarktlist gibi komplikasyon-
lar bugline kadar bildirilmistir (21).

Fonksiyonel paragangliomalar tim feokromosito-
malarin %5-15’ini olusturmaktadir. Toplamda para-
gangliomalarin %2’sinden daha az toraks icindedir.
Geleneksel olarak ekstraadrenal feokromositomalarin
oraninin %10 olduguna inanilsa da, ginimizde bu
oranin erigkinler icin %15 ¢ocuklar icinse %30 dolayin-
da oldugu iddia edilmektedir. Yine ekstraadrenal fonk-
siyonel paragangliomalarin %10’unun malign oldugu
geleneksel inanisina karsin, bu oranin daha yuksek
(%26-40) oldugunu bildiren yayinlar da mevcuttur.
Malign adrenal ve ekstraadrenal paragangliomalarin
toplam ve hastaliksiz yagsam oranlari benzer olup
kéken aldiklar anatomik alanin prognoz uzerine etkisi
saptanmamistir (22).

Nonfonksiyonel paragangliomalar ise bu timérlerin
cok kuguk bir ylzdesini olusturur. Semptomlar lokal
invazyon ve kitlenin basing etkisine bagh gozlenirken
hiperkatekolaminemiye yol agmazlar. Paragangliomali
bir hastanin tani ve tedavisi endokrinoloji, endokrin
cerrahisi, anesteziyoloji, genetik, laboratuar uzmanlari,
radyoloji, onkoloji ve patoloji gibi multidisipliner bir
yelpazeyi ilgilendirir. Tani; katekolamin hipersekresyo-
nuna bagl semptomlar, kitle etkisi semptomlari, tesa-
dufen c¢ekilen grafiler veya herediter paraganglioma
nedeniyle aile taramasi yapilirken konulabilir.

Dinya Saglk Orgiti (WHO) endokrin timdrler
klasifikasyonu feokromositomay! adrenal medulladaki

kromaffin hiicrelerden kdken alan timér olarak tanim-
lamaktadir. Bununla baglantili, ekstraadrenal sempatik
ve parasempatik paragangliadaki timoérler ise eks-
traadrenal paragangliomalar olarak siniflandirilir. Yani
feokromositoma bir intraadrenal sempatik zincir para-
gangliomasidir. WHO siniflandirmasi baz alinarak tim

bu timorler su sekilde kategorize edilebilir (21):

- Feokromositoma: adrenal lokalizasyona 6zgu

- Kemodektoma: nonkromaffin ve parasempatik
gangliadan koken alir (karotis cismi, intravagal,
jugulotimpanik, mediastinal ve aortikopulmoner
paraganglia)

- Fonksiyonel paraganglioma: katekolamin dretip
sekrete eden herhangi bir ekstraadrenal kromaffin
pozitif timor

- Nonfonksiyonel paraganglioma: Katekolamin sen-
tez eden ama sekrete etmeyen herhangi bir ekstra-
adrenal kromaffin pozitif timor
Mediastinal paraganglia baskin olarak iki loka-

lizasyonda siktir: posterior mediastende sempatik

zincir boyunca yer alan aortosempatik paraganglia
ve blyuk damarlara komsu aortopulmoner paragang-
lia. Aortopulmoner paraganglialar karotid cismindeki
kemoreseptdrler gibi fonksiyon goérirler ve karakte-
ristik olarak 5 farkl noktada bulunurlar: (a) aortik kdke

bitisik asendan aorta ve pulmoner trunkus arasinda (b)

duktus arteriosus ve pulmoner arter arasindaki olukta

(c) sag subklavian ve sag karotis comminis arterlerinin

cikisl arasinda (d) sol subklavian ve sol karotis commi-

nis arterlerinin cikigl arasinda (e) aortik arka bitisik sol
subklavian arterin kaudalinde.

Klinik

Semptomlar nonfonksiyonel timdrlerde lokal basiya
aitken, diger grupta sekrete edilen katekolaminlerin
sistemik etkilerine ve onlarin metabolitlerine baghdir.
Hipertansiyon en sik semptom olup (%82), bu timor-
lerin bazen tek baslangi¢c prezentasyonu olabilir. Buna
ilaveten, vazoaktif katekolaminler bas agrisi, carpinti,
terleme, bulant, flushing, kilo kaybi, nefes darligi, hal-
sizlik, gogus agrisi, gérme degisiklikleri, inme, koma,
aritmiler ve psikoz gibi semptomlara neden olabilirler.
Her iki cins esit oranda etkilenmektedir. Pik yaptigi yas
araligi hayatin 3-4. dekadlari olup ¢ocuklarda nadiren
gorulir. Mediastinal paragangliomali gen¢ hastalarda
Carney triadinin ekarte edilmesi igin Ust gastrointestinal
sistem ve g6gus duvari degerlendiriimelidir (21). Carney
tarafindan 1979’da tarif edilen triad gastrik epiteloid
leimyosarkom, fonksiyonel ekstraadrenal paragang-
lioma ve pulmoner kondromdan olusmaktadir (23).
Genellikle 2-3. dekadlarda gorulen triadin ilk iki kom-
ponenti potansiyel élduracuddr.
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Taninin kesinlestirilmesi timdrin fonksiyon derece-
sine baghdir. Hipertansif kriz ve ¢ok vaskuler lezyonlar
olduklarindan kanamaya yol acabileceginden doku
tanisindan kagcinilir. Eger doku 6rnegi alindiysa, S-100,
kromogranin ve néron-spesifik-enolaz birlikte bakildi-
ginda tanisal duyarliigi %100’e yakindir.

Paragangliomalarla iliskili olabilen bazi sendromlar
mevcuttur. Bunlar; tip1 nérofibromatozis (cafe au lait
lekeleri, multipl nérinomlar, iris hamartomlari ve kro-
maffin timodrler), Von Hippel-Lindau hastalg (retinal
anjiomatozis, serebellar hemanjioblastom, kromaffin
timorler ve renal hicreli karsinom) ve herediter para-
ganglioma sendromlari (daha erken yasta baslangi¢ ve
siddetli seyreden hastalik) PGL1-4’dir. Bu sendrom-
larda énemli olan, kromaffin pozitif bir tUmoérin altta
yatan genetik bir mutasyonun tek ortaya cikis sekli
olabilecegidir. Bu sendromlarin hemen hepsi otozomal
dominanttir. Herediter paraganglioma sendromlarinin
¢ogu nonfonksiyonel kalan bas ve boyun parasem-
patik paragangliomalariyla (kemodektoma) iligkili iken,
sadece 1 ve 4. tipleri fonksiyonel timorlerle alakalidir.
Multipl endokrin neoplaziler MEN1 ve MEN2, feok-
romasitomalarla sik ama torasik paragangliomalarla
nadir birliktelik gdsterir. Yirmi yasin altinda mediastinal
paragangliomanin ortaya ciktigi olgularda ilk basamak
genetik arastirma Von Hippel-Lindau’ya yoénelik yapil-
malidir. Sporadik paragangliomal 50 yasin Gzerindeki
olgularda ise Von Hippel-Lindau veya herediter para-
ganglioma sendromlari gériilme ihtimali %2’nin altinda
olup ileri genetik incelemeler gereksizdir (21).

Katekolamin Sendromu

Ciddi ve semptomatik paroksismal hipertansiyon
katekolamin sekrete eden bir feokromositoma agi-
sindan her zaman siphe uyandirmalidir. Fonksiyonel
paragangliomall hastalarin cogunda ise kan basincin-
da epizodik yUkselmeler olmadan inatci hipertansiyon
mevcuttur. Bu hipertansiyon éldurtclu bir paroksisma
riski tasidigindan ve tamamen tedavi edilebilir oldugun-
dan, bu tip timérlerden stiphelenmek, taniyr dogrula-
mak, lokalize edip rezeksiyon uygulamak ¢ok dnemli-
dir. Fonksiyonel paragangliomalar predominat norepi-
nefrin olmak Uzere, epinefrin, nadiren de dopa ve/veya
dopamin salgilarlar. inatci ve paroksismal hipertansi-
yon goérlUlme oranlari yari yariyadir. Hipertansiyon atak-
larl cogu hastada haftalik, bazen de glinde birkac kez
veya birkac haftada tek atak seklindedir. Ataklar sira-
sinda goértlen tipik belirtiler; bas agrisi, terleme ve ¢ar-
pintidir. Bagirsak peristaltizmini inhibe etmesine bagl
ciddi konstipasyon, psddoobstriksiyon, ileus, mezen-
terik arter vazokonstriksiyonuna bagl iskemik entero-
kolit ve intestinal nekroz, inme, dilate kardiomyopati,
hasta sinls sendromu gibi komplikasyonlar literatirde
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bildirilmistir. Feokromositomolarin bazen néropeptid
Y veya kromogranin A sekrete ettikleri bilinmektedir.
Bu durum da vazoaktif intestinal peptid, serotonin,
kalsitonin, paratiroid hormon benzeri protein, ACTH ve
ndron spesifik enolaz salinimina neden olabilir. Bu gibi
klinik konduisyonlar bugiine kadar torasik fonksiyonel
paragangliomalar icin heniz bildirilmemistir (21).
Fonksiyonel paragangliomalarda ¢cok nadir olma-
sina karsin, nonsekretuar formlar sadece lokal kitle
etkileriyle karsimiza cikabilir. Codu hastada kitleler,
diger nedenlerle cekilen direk gégus radyografilerinde
tesadufen saptanir. Paravertebral sulkusdaki lezyonlar
noral kanali tutarsa kdk basisi ve spinal kord kompres-
yonuna yol agabilir. BlyUk lezyonlar akciger paranki-
mini, visseral kompartman lezyonlari ise distk basingli
ve ince duvarli venleri veya kardiak atriumu basiya
ugratabilir veya larengeal reklrren siniri etkileyebilir.

Metastatik Hastahk

Adrenal paragangliomalardaki malignite sikhgr %10
dolayindadir. Ekstraadrenal primer timdrler ise adre-
nal meddller timdrlere gére daha fazla metastatik
potansiyele sahiptir. Kromaffin hicreli bu timorler
icin en sik metastaz sahalari; lokal lenf nodlar, kemik,
karaciger ve akcigerlerdir. Nadir olarak beyin, cilt ve
serdz kavite metastazlar da bildiriimistir. ilk tedavi-
den ¢ok uzun zaman sonra bile metastazlar ortaya
cikabileceginden postoperatif ddnemde yasam boyu
takip gerekir. Radyolojik rezidiel tumér yoklugunda
devam eden persistan postoperatif semptomlar okkult
metastaz varligini akla getirmelidir. Kromaffin hicre
timorlerinde maligniteyi tanimlayan histolojik bulgular
hala tartisma konusudur. Tumdr agirhginin 80 gramdan
fazla olmasi, timorin yiksek konsantrasyonda dopa-
min icermesi, 5 cm’den blUylk olmasi veya nekroz
icermesi gibi kriterler 6ne surtlmis, ama malign dav-
ranisi tahmin etmede hicbiri kesin olmamistir. Cevre
dokularin invazyonu, lenfatiklere sicrama ve metastatik
hastaligin varhgi maligniteyi tanimlayan en kesin belir-
teclerdir. Hicbiri kesin tanisal olmasa da, nukleer atipi,
vaskuler invazyon ve nekroz bir malign potansiyele isa-
ret edebilir, bu histolojik bulgularin yoklugu da malig-
niteyi ekarte ettirmez. Giniimlzde imminhistokimya-
sal, molekuler ve genetik calismalar bu timodrlerdeki
malignite oraninin sanildigindan fazla olduguna isaret
etmekte, bu ylzden pratikte tUm paragangliomalar
malign olarak dustnulip cerrahi prensipler bu kriter
Uzerine dayandirimalidir (21).

Biyokimyasal Tani

Nonfonksiyonel timdrlerde biyokimyasal testler
yararsiz olup sadece dokusu elde edilmigse kro-
maffin pozitif sitoplazmik grantller tespit edilebilir.
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Fonksiyonel kromaffin hicre timérlerinde tani igin
plazma analizi; katekolaminler, norepinefrin ve epi-
nefrin ile serbest metanefrinlerin dlgUmuand igerir.
idrarda ise metanefrin, normetanefrin ve vanilmandelik
asit (VMA) bakilir. Tanisal duyarliik en fazla plazma
serbest metanefrin ile idrarda fraksiyone metanef-
rin dlcimindedir (%99 ve 97). En ylksek 6zgullik
rakamlari idrarda VMA ve total metanefrin (%95 ve 93)
miktarindadir (24). Plazma serbest metanefrin dlgcimu
tanida ilk inceleme segenegi olmalidir. Dopamin sek-
rete eden timdrlerde ise plazma dopamin veya onun
metaboliti metoksitiraminin 8lcimu idrar dopaminin-
den daha yuksek tanisal dogruluga sahiptir. Posturin
sempatoadrenal sistem Uzerine olan etkisinden dolayi
kan &érnekleri mutlaka hastalar supin pozisyonda iken
alinmalidir. Plazma kromogranin A ve NSE ise malign
potansiyeli tahmin etmede yardimci olabilir.

Cerrahi plan ve operatif yaklagsimin karari tama-
men kesin anatomik lokalizasyonun saptanmasi ve
cevre yapillarla iliskisinin ortaya konmasina dayanir.
Fonksiyonel paragangliomalar icin 2 tip géruntlileme
mevcuttur: (a) tUimoér uzanimini ve c¢evre organlar-
la iligkisini ortaya koyan anatomik gorintileme, (b)
metastatik hastaligi ortaya ¢ikaran, evreleyen ve tani-
nin biyokimyasal olarak kondugu hastalarda timor
yerlesimini ortaya koyan fonksiyonel gérintileme.
Anatomik gérintileme ydntemleri; BT, MRI, transto-
rasik ve transtzofageal ekokardiografiler ile baryumlu
direk g6gus radyografileridir. Fonksiyonel tetkikler
ise metaiyodobenzilguanidin (MIBG) incelemesi ve
somatostatin reseptér sintigrafisidir. Baryumlu &zo-
fagografiler komsulugundan dolay! 6zellikle sol atri-
umdan koéken alan timérlerde basiyi ortaya koyabilir.
Ekokardiografi ise visserootonomik tip olarak da adlan-
dirllan intraperikardial lezyonlarin tanisinda degerlidir.
Transdzofageal ydntemse kardiak paragangliomalarin
ortaya konmasinda ve tUmoér nedeniyle major bir
kardiak prosedir uygulanacak hastalarin intraoperatif
monitérizasyonunda éneme sahiptir. Evrelemede, en
sik metastaz sahasi olan iskelet sisteminin degerlen-
diriimesinde teknesyum-99m kemik sintigrafisi yaygin
olarak kullaniimistir. Pozitron emisyon tomografisinin
(PET) yayginlasmasi ise bu incelemeye basvuruyu
son yillarda oldukga azaltmistir. MIBG ile isaretlenmis
3" veya 12 (gorantl kalitesi daha ylksek) sintigrafi-
leri tim paraganglioma ve feokromositoma tiplerinin
lokalizasyonunun belirlenmesinde yiksek duyarliiga
(%85-90) ve 6zgullige (%98) sahip olup, teknik nonin-
vaziv, emniyetli ve tUmdr depozitleri i¢in tUm vicu-
dun taranmasinda ¢ok uygun bir incelemedir. MIBG
Ozellikle ekstraadrenal lezyonlarin yerinin belirlenmesi
ve metastatik hastaligi gdstermede cok etkili bir yon-
temdir. Ozellikle erken evredeki kemik metastazlarini

gbstermede ylksek dozdaki MIBG de klasik kemik
sintigrafisine Ustindir. Alternatif ve hayli etkili diger
bir radyofarmasdétik yaklasimsa somatostatin reseptér
sintigrafisidir. Yontemde kullanilan uzun yar émurld
bir somatostatin oktapeptidi olan oktreotidin 6zellikle
karin ici organlardaki akimdilasyonu, tetkigi ozellikle
ekstraabdominal fonksiyonel paragangliomalarin tani-
sinda degerli kilimaktadir. Duyarliigi MIBG’ye yakin
olsa da, néroendokrin akciger kanserleri, lenfomalar ve
enflamatuar patolojilerde de tutulum gdstermesi nede-
niyle paragangliomalara has 6zgulligu dasuktiar (21).

Bazi nonfonksiyonel paragangliomalarda MIBG
yalanci negatiflik gésterebilir. Bu durumda taniya gidil-
mesinde FDG PET yardimcidir. Diger fonksiyonel olgu-
larda da lezyon tutulum oranlari MIBG’ye yakindir. PET/
BT kombine yuksek rezollsyonlu anatomik ve fonksi-
yonel lokalizasyon saglayabilir. Kemoradyoterapiye
yavas cevap verme 6zelligine sahip paragangliomalar-
da PET’in bir yararn da adjuvan tedaviye cevabin takip
edilmesi ve rezidUel depozitlerin gosteriimesidir.

Toraks BT mediastinal paragangliomalar icin loka-
lizasyon ve anatomik iligkilerin gdsteriimesinde gunu-
mizde de hala en &nemli anatomik goérintileme
proseduridir (Resim 3). Bir cm’den blylk timorleri
%77-98 duyarlilk ve %29-92 6zgulluk oranlan ile
ortaya koyabilir (25). lyi kalitede kontrastli BT varsa
MRI’a nadiren ihtiyac duyulur. BT’ye belki UstinlGgu
olabilecek durumlar; kardiak ve blylUk damar yerle-
simi, ndral foramen ve spinal kanalla iligkili timorler-
dir. GUnUmUlzde noninvaziv tekniklerdeki gelismeler,
anjiografi ve kardiak kateterizasyon ihtiyacini énemli
oranda azaltmigtir.

Preoperatif dénemde kan basincini kontrol etmek
ve intraoperatif hipertansif krizleri énlemek amaciyla
kombine alfa ve beta adrenerjik blokaj tedavisi gere-
kebilir. Alfa blokaj icin ilk secenek nonselektif bloker
olan fenoksibenzamin, alternatifi ise postoperatif daha
az hipotansiyon riski olan prazosindir. Beta adrenerjik
blokaj persistan, ciddi tasikardi veya supraventrikiler
tasiaritmilerde gerekebilir. Alfa blokerlere kontrakte
kan hacminin ekspansiyonu i¢in preoperatif 7-10 gin
once baslanir. Uygun alfa-adrenerjik blokaj saglan-
diktan sonra, genellikle preoperatif 3 giin énce beta
blokerlere baslanabilir. intraoperatif ddSnemde meyda-
na gelebilecek tasikardi, tasiaritmi, hipertansif kriz ve
hatta katastrofik intraoperatif feokromositoma sendro-
mu icin lidokain, kisa etkili bir beta bloker olan esmoilol,
sodyum nitroprussid, yine kisa etkili alfal bloker olan
fentolamin, kalsiyum kanal blokerleri (nikardipin), adre-
nal medulladan katekolamin salinimini ve reseptdérleri
bloke eden magnezyum silfat hazir bulundurulmasi
gereken parenteral ajanlardir. TUmoérin ortadan kaldi-
rilmasindan sonra sistemik dolasimdaki katekolaminle-
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Resim 3. A ve B: 61 yasinda, kadin hasta, mediastinal nonfonksiyonel paraganglioma BT gérintuleri, C: Eksizyon sonrasi mak-
roskopik gérintli (AUTF Gégus Cerrahisi Anabilim Dali argivinden)

rin hizla disisuy, hipertansif krizi engellemek icin veri-
len ajanlarin etkilerinin guc¢lu bicimde hissedilmesini
saglayabilir. Yetersiz intravaskuler hacim, preoperatif
alfa bloker ve vazodilatorlerin rezidiel etkileri, venéz
kapasitedeki ani artis ve kanamalar inatci hipotansi-
yona neden olabilir. Hipotansiyonun uygun sivi replas-
mani ile kontroli en 6nemli basamaktir. Gerek oldugu
durumlarda norepinefrin, fenilefrin ve dopamin vazop-
ressor ajanlar olarak kullanilabilir (21).

Lokal rekirrensler bildirildiginden tedavideki amag
negatif cerrahi sinirlarla komplet cerrahi eksizyondur.
TUumoérin yerlesimine bakilmaksizin - mevcut cerrahi
prensipler: (a) genis cerrahi ekspojur (b) dikkatli hemos-
taz (c) tumorin vendz drenaji kontrol altina alinana dek
minimal tdmdér maniplasyonu (d) operatif sahaya ekimi
Onlemek icin tUmorin kapsul intakt bicimde eksizyo-
nudur. VATS ile basaril minimal invaziv rezeksiyonlarin
sayisi giderek artmaktadir. Preoperatif anatomik ve
fonksiyonel gorintileme tetkikleri orta mediastenin
visseral kompartmaninda tUmoére isaret ediyorsa, cer-
rah aortopulmoner veya visserootonomik tipte bir
kardiak timorle karsilacaktir. Genel olarak median
sternotomi, kalp 6én ylzl, arkus aorta ve aortikopul-
moner penceredeki lezyona erisim ve genis ekspojur
saglamasi nedeniyle tercih edilir. Kardiak paraganglio-
malar ise interatrial bdlge veya sol atriumda yerlesme
egilimindedir. interatrial septumdaki timérin ayirici
tanisinda atrial miksomalar oldugundan ve paragang-
liomanin kesin tedavisi i¢cin mutlak komplet cerrahi
rezeksiyon gerektiginden, eger hormonal semptomlar
da yoksa intraoperatif doku 6rnegi olmadan tani kesin-
lestirilemez. intraperikardial paragangliomalara, abdo-
minal veya paravertebral feokromositomalardaki gibi,
cevre dokulardan kolaylikla ayrilabilecegi beklentisi
ile yaklagilmamalidir. Timé&r ve atrial doku arasindaki
diseksiyon plani, tUmoér ancak myokard ylzeyelinde
yerlesmisse saglanabilir. Daha uygun ve gtvenli yon-
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tem ise tumor iceren atrial duvarin tam kat rezeksiyonu
ve perikardial yama replasmanidir. Bazi timérler kardi-
yopulmoner bypass ihtiyaci olmadan rezeke edilebilse
de, kardiyopleji ile kombine edilmis bypassli teknik
timdr diseksiyonunu oldukca kolaylastirir. Bu 6zellikle
lezyon kardiak atriaya yakin oldugunda, koroner arter-
lerin c¢ikis noktasi tutuldugunda ve tutulan damarin
segment rezeksiyonu ve revaskullarizasyonu gerekti-
ginde gecerlilik kazanir. Sol atrium timorlerinde ise;
uzun dénem imminsupresyonun malignitede yarattigi
sorunlar, uygun dondr organlarin azhgi ve uzun bekle-
me sUresi nedeniyle kardiak ototransplantasyon basari
ile uygulanmaktadir. Teknik kalbin disari alinmasi, ex
vivo timér rezeksiyonu ve rekonstriksiyonu ve bunu
izleyen reimplantasyonu igerir. Kardiak timorlerdeki
kot uzun dénem sagkalim sonuglari ise lokal nliksten
cok sistemik reklrrenslerle iligkilidir (21).

Paravertebral sulkusdan k&ken alan timdrlere en iyi
posterolateral torakotomi ile yaklasilir. Blytk ¢ogunlu-
gu benign olup kolaylikla rezeke edilir. istisnasi timé-
rin bir parcasinin bir ya da fazla néral forameni invaze
etmesidir ki, vertebral situn néral foramenindeki bir
kisim kemik yapilarin rezeksiyonunu gerektirebilir.
Anterior mediastinal paragangliomalar (st medias-
tende yuksek seviyeli yerlestiklerinde servikal collar
insizyondan rezeke edilebilirken, daha asagi yerlesimli,
blyUlk boyutta ve vaskularitesi fazla ise median ster-
notomi glvenli ve tercih edilen yéntemdir.

Malign feokromositomalar histolojik, biyokimyasal
ve immunhistokimyasal olarak benign formlara benzer
oldugundan, malignitenin kesin tanisi uzak metastatik
hastallk baz alinarak yapilir. Malign paraganglioma
tedavisinde cerrahi énemli bir rol oynarken, soliter ve
sinirl metastazlarin rezeksiyonu ile kiir elde edilebilir.
Genis rezeksiyon ile birlikte lenfadenektomi sagkalimi
uzatabilir. Kesin etkisi bilinmese de, malign paragang-
liomalarda lokal niks sik ve bir dereceye kadar timor
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radyosensitif oldugundan cerrahi tedaviye radyoterapi
eklenebilir. Eger ¢cok yaygin degilse agrili kemik metas-
tazlarinda 3000-5000 cGy lokal radyoterapi palyasyon
saglayabilir. Bu lezyonlarin ¢ok nadir gorilmesinden
dolayl kemoterapi ile ilgili tecribeler sinirhdir. Kiguk
seriler veya tek olgu sunumlarindan olusan yayinlardan
elde edilen ortak fikir kemoterapinin malign feokro-
mositoma ve paragangliomalarda genellikle etkisiz
oldugudur (21).
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