Turk G6JUs Kalp Damar Cerrahisi Dergisi

Turkish Journal of Thoracic and Cardiovascular Surgery

Dev ganglionéroma: Olgu sunumu

A case of giant ganglioneuroma
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Gangliondroma, siklikla sempatik gangliyon hiicrelerin-
den, seyrek olarak da adrenal medulla, sempatik sinir ve
periferik sinirlerden koken alan, nadir goriilen, yavas bii-
yliyen, benign, norojenik bir tiimordiir. Dispne ve hemop-
tizi yakinmasiyla bagvuran 24 yasindaki kadin hastanin
grafilerinde sol hemitoraksta dev mediastinal kitle goriil-
dii. Bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriintii-
lemede, sol hemitoraksin tamamina yakinini dolduran,
mediastinal yapilari saga dogru iten, igerisinde yer yer be-
lirgin vaskiiler yapilar bulunan kitle izlendi. Transtorasik
ince igne aspirasyon biyopsi sonucunda ganglionéroma ta-
nist konarak, 6nce norosirtirji ekibince posteriordan kitle-
nin medulla spinalis ile olan baglantis1 kesildi. Daha son-
ra, sol posterolateral torakotomi yapilarak kitle hemitoraks
icinden tamamen bosaltildi. Ameliyat sonrasi bes yillik
donemde hastada herhangi bir sorunla karsilagiimadi.
Anahtar sozciikler: Gangliondroma/cerrahi; mediastinal neopla-
ziler/cerrahi.

Gangliondroma, siklikla sempatik gangliyon hiicrele-
rinden, seyrek olarak da adrenal medulla, sempatik sinir
ve periferik sinirlerden koken alan, nadir goriilen, yavag
biiyiiyen, benign, norojenik bir tiimordiir. Cogunlukla
asemptomatiktir ve tesadiifen saptanir. Ancak, asir1 mik-
tarda biiyliyerek ciddi semptomlara da yol agabilir. Poste-
rior mediastinum ve retroperitoneal bolge en sik yerlesim
gosterdikleri yerlerdir."” Yavag biiyiimesi nedeniyle tani
genellikle gec ergen yaglarda konmakta ve semptomlar
genelde tiimoriin cevre dokuya yaptig1 basi sonucu ortaya
cikmaktadir. Literatiirde biiyiik boyutlara ulasmig gangli-
ondromalarin skolyozla birlikte goriildiigii olgular bildi-
rilmigtir. Tedavi tiimoriin cerrahi olarak ¢ikarilmasidir.”

OLGU SUNUMU

Yirmi dort yasindaki kadin hasta nefes darlig1, oksii-
riikle agzindan kan gelmesi ve sol omuzda agri yakin-

Ganglioneuromas are rare, slow-growing, benign, neuro-
genic tumors that arise primarily from sympathetic ganglion
cells and, less frequently, from the adrenal medulla, sympa-
thetic and peripheral nerves. A 24-year-old woman present-
ed with dyspnea and hemoptysis. Radiologic examination
demonstrated a giant mediastinal mass in the left hemitho-
rax. Computed tomography and magnetic resonance imag-
ing revealed a mass occupying nearly all of the left hemitho-
rax, pushing the mediastinal structures to the right. Vascular
structures were also noted inside the mass. The diagnosis
was made as ganglioneuroma following transthoracic fine
needle aspiration biopsy. At surgery, a neurosurgery team
first detached the tumor from the spinal cord through a a
posterior approach. Then, the mass was totally resected by
a left posterolateral thoracotomy. No complications
occurred within a follow-up period of five years.

Key words: Ganglioneuroma/surgery; mediastinal neoplasms/
surgery.

mastyla bagvurdu. Hastanin bir y1l 6nce bu yakinmalar-
la bagka bir merkeze bagvurdugu, sol hemitoraksta sap-
tanan kitleden alinan biyopsi sonucunda ganglionéroma
tanis1 kondugu, tedavi i¢in riskli oldugu belirtilen bir
ameliyat onerildigi, ancak hastanin ameliyat: kabul et-

.....

tizerine hasta poliklinigimize bagvurmustu.

Fizik muayenede genel durum iyi, kan basinci
100/70 mmHg, nabiz 74/dk idi. Aciklig1 sola bakan be-
lirgin skolyozu vardi. Sol hemitoraksta solunum sesleri
ileri derecede azalmisti. Biyokimyasal ve hematolojik
analiz sonuclar1 normal sinirlardaydi. Akciger grafisin-
de sol hemitoraksin 3/4’iinii dolduran opasite, aciklig1
sola bakan skolyoz ve mediastinal yapilarda kitle basi-
sma baglh saga dogru itilme goriildii (Sekil 1). Bilgisa-
yarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans goriintiile-
mede (MRG) sol hemitoraksin tamamina yakinini dol-
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Sekil 1. Akciger grafisinde sol hemitoraksin 3/4’iinii dolduran
opasite, aciklig1 sola bakan skolyoz ve mediastinal yapilarda ba-
stya bagli saga dogru itilme.

duran, mediastinal yapilar1 saga dogru iten, igerisinde
yer yer belirgin vaskiiler alanlar gézlenen kitle saptan-
di. Kitle T3-Ty4 vertebra diizeyinde solda noral forame-
ni genisleterek kum saati seklinde spinal kanala ilerle-
mekteydi. Ayrica, komsu vertebra korpusunun anterior
ve lateralinde ve intervertebral foramende erozyon var-
d1 (Sekil 2a, b). Kemik sintigrafisinde patolojik tutulum
saptanmadi. Ameliyat planlanan hasta yatirildi.

Ameliyatta, hemipleji riski de oldugu i¢in, 6nce no-
rosiriirji ekibince yiiziistii pozisyonda posteriordan ya-
pilan insizyonla kitlenin medulla spinalisle olan baglan-
tist kesildi. Sonra, sol posterolateral torakotomi yapildi-

ginda, sol hemitoraksin tamamina yakininin tiimoral
kitleyle dolu oldugu ve akcigerin basi nedeniyle biiyiik
oranda atelektazik oldugu goézlendi (Sekil 3). Tek parca
halinde ¢ikartilmasi1 miimkiin olmayan kitle parsiyel ek-
sizyonlarla tamamen bosaltildi. Kollabe durumdaki ak-
cigerin ekspansiyon kapasitesi degerlendirilerek, kont-
rollii olarak ekspanse olmasi saglandi. Olusan toraks
deformitesi ve yillar siiren kitle basis1 nedeniyle, akci-
ger sol hemitoraksin ancak 1/3’liik kismin1 doldurabili-
yordu. Bu asamadan sonra norosiriirji ekibi tarafindan,
Ty vertebra korpusunda kitleye baglh gelisen destriiksi-
yon nedeniyle korpektomi yapildi ve kafes protez yer-
lestirildi. Ameliyattan sonra akciger ekspansiyonu sag-
lanan ve plevral boglugu kiiciilen hasta 10. giinde tabur-
cu edildi. Yirminci giin ¢ekilen kontrol grafisinde medi-
astende olusan siftin kismen diizeldigi ve akcigerin sol
hemitoraksi biiyiik oranda dolduracak bicimde ekspan-
se oldugu gozlendi (Sekil 4). Bes yildan beri takibimiz-
de olan hastada norolojik ve solunumsal yakinmayla
karsilagilmadi ve niiks goriilmedi.

TARTISMA

Gangliondroma periferal norojenik tiimorlerin bir
altgrubunu olusturur; noral krestten koken alarak gog
eden noroektodermal hiicrelerden gelisen tiimor olarak
tanimlanir.”* Noroblastik diferansiyasyonun derecesi,
tipi, malignite potansiyeli ve schwann stroma geligimi-
ne gore periferik norojenik tiimorler, noéroblastoma,
gangliondroblastoma ve ganglionéroma olmak iizere li¢
altgruba ayrilmaktadir.” Bunlar i¢inde gangliondroma
benign karakterli, siklikla sempatik gangliyon hiicreleri
veya adrenal medulla hiicrelerinden kaynaklanan, nadir,
yavasg biiyliyen bir tiimérdiir."*' Histolojik olarak gang-
liyon hiicrelerinden meydana gelmistir, schwann hiicre-
leri ve fibroz doku da icermektedir."! En sik yerlestigi

Sekil 2. (a) Bilgisayarli tomografide sol hemitoraksin tamamina yakinini dolduran, mediastinal yapilar1 saga dogru iten,
icinde yer yer belirgin vaskiiler yapilar gozlenen kitle. Ayrica, komsu vertebra korpusunun anterior ve lateralinde ve inter-
vertebral foramende erozyon. (b) Manyetik rezonans goriintiisiinde, T5-T,4 vertebra diizeyinde solda noral forameni genis-
leterek kum saati seklinde spinal kanala ilerlemekte olan Kkitle.
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Sekil 3. Sol hemitoraksin tamamina yakinini dolduran ve basi
nedeniyle akcigerde biiyiik oranda atelektaziye yol acan kitlenin
ameliyat sirasindaki goriintiisii.

Sekil 4. Ameliyat sonrasi 20. giinde ¢ekilen posteroanterior akci-
ger grafisinde mediastende olusan siftin kismen diizeldigi, akci-
gerin, sol hemitoraksi biilyiik oranda dolduracak sekilde ekspan-
se oldugu izleniyor.

bolgeler posterior mediasten ve retroperitoneal alan ola-
rak bildirilmekle birlikte, adrenal bez %21 oraninda tu-
tulmaktadir.! Daha nadir olarak, ayn1 anda mediasten
ve retroperitoneal bolgede goriilebildigi veya parafa-
rengeal alan, kemik, gastrointestinal sistem, supraklavi-
kiiler bolgede yerlesim gosterdikleri de bildirilmigtir.”
Genelde cocuk yas grubunda karsilagilir, olgularin
2/3’ii 20 yasin altindadir.™ Yavag biiyiimesi nedeniyle
genellikle ge¢ ergen yaslarda tan1 konur; semptomlari
genelde tiimoriin ¢cevre dokuya yaptig1 basi sonucu or-
taya cikar. Bu durumda ge¢meyen oksiiriik, nefes darli-
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&1 gibi klinik bulgular kendini gosterir."*' Noral bas,
dorsal spinal skolyozun yani sira nadir olarak sekretu-
var aktiviteye baglh artmis katekolamin sekresyonu ve
metabolik sorunlar ile de kargilagilabilir.! Olgularin az
bir kisminin von Recklinghausen hastalig: ile birliktelik
gosterdigi bildirilmekle birlikte, ikisi arasinda genetik
bir bag saptanmamustir."*” Olgumuzda herhangi bir bi-
yokimyasal ya da metabolik patolojiye rastlanmamustir.

Kiiciik yaslardan itibaren skolyozu olan olgumuzda
ancak ileri yaslarda solunumla ilgili semptomlar ortaya
ciktiginda hekime bagvurulmustur. Literatiir bilgisinden
farkli olarak, oykiisiinde hemoptizi olan hastanin bron-
koskopisinde hemoptiziyi aciklayacak endobrongiyal
patolojiye rastlanmamis; hemoptizi nedeni olarak dev
kitlenin yaptig1 bastya bagl akciger sikigmasi ve atelek-
tazi, bronsiyal kollaps ve bronsiyal mukozada olusabi-
lecek endobronsiyal hasar, kronik ge¢gmeyen oksiiriikle
havayollarinda olusan iritasyon ve enflamasyonun so-
rumlu olabilecegi diigtiniilmiistiir.

Biiyiik boyutlara ulagmis ganglionéromalarin skol-
yozla birlikte goriildigii olgular bildirilmistir.”* Bu du-
rumun olgumuzda da goriilmesi, skolyozun etyolojik
faktorii olarak ganliondromanin sorumlu olabilecegini
diisiindiirmektedir.

Akciger grafilerinde, mediastinal ganglionéroma
vertebral kanalin anterolateral kenarinda yerlesmis,
keskin sinirlarla cevreden ayrilmig lezyon seklinde go-
riiliir. Vertikal yerlesim ve uzanim gosteren, serit seklin-
deki periferik sinir tiimorlerinden bu sekilde ayrilabilir.
Tiimorlerin dortte birinde kalsifikasyon saptanir ve kot
ya da vertebral erozyon goriilebilir.™ Ganglionéroma-
nin goriintiilenmesinde en iyi yontemler BT ve
MRG’dir. Bilgisayarl1 tomografi, tiimoriin boyutunu,
yerlesimini, kalsifikasyon ya da neoplazmin neden ol-
dugu kemiksel degisiklikleri saptamak agisindan deger-
lidir. Spinal kord ve tiimor iligkisini daha iyi gosterdigi
icin, en segkin tan1 yontemi MRG’dir.”¥ Olgumuzda
akciger grafisinde sol hemitoraksin yaklagik dortte ticii-
nii dolduran diizgiin sinirli homojen kitle saptanmaigtir.
Her iki goriintiileme yonteminde de kum saati goriinii-
mii izlenmistir. Kum saati terimi biiyiimiig tiimdriin ola-
st intervertebral foramen, intraspinal-ekstravertebral,
intraspinal-foraminal ya da foraminal-ekstravertebral
baglantilar nedeniyle kullanilmaktadir.™

Tan1 genelde igne aspirasyonu veya agik biyopsiyle
konulmaktadir.” Patolojik incelemede gangliondroma
ile gangliondroblastoma karigabildigi i¢in noroblastlar
dikkatle aranmalidir.” Malign bileseni nedeniyle gang-
liondroblastomanin tedavi protokoliinde cerrahiden
sonra kemoterapi gerekmektedir ve prognoz kotiidiir.
Bu nedenle, ikisi arasinda ayrimin dikkatli yapilmasi
gerekir.” Ganglionéromanin tedavisi cerrahi olarak ¢1-
karilmasidir. Spinal kord basis1 oldugunda cerrahi de-
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kompresyon gerekir. Tlimoriin tiimiiyle cikarildigr du-
rumlarda gangliondromanin tedavisinde adjuvan teda-
viye gerek yoktur.”¥ Olgumuzda cerrahi olarak tam re-
zeksiyon gercgeklestirilmis, ameliyat sonras1 bes yillik
takiplerde norolojik ya da solunumsal bir sorun veya
niiksle karsilagilmamustir.

Olgumuzdaki skolyoz erken yaslarda fark edilmesi-
ne ve zaman i¢inde artmasina kargin aile tarafindan ba-
sit bir dogumsal anormallik olarak kabul edilmis, altta
yatan bagka bir hastalik olabilecegi diisiiniilmemis ve
ganglionéroma dev boyutlara ulagmistir.
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