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Maksillar sindis paragangliomas! oldukca nadir bir timdrdir. Bu ma-
kalede otuz yedi yasinda erkek hastada sol maksillar sints kaynakis
paraganglioma olgusu sunuldu. Ttmdriin patolojik ozellikleri yanisira,
mikroskopik ayirici tanisi irdelendi.

Anahtar kelimeler: Paraganglioma, maksillar sintis

Paraganglioma of the maxillary sinus (A case report)

Paraganglioma of the maxillary sinus is an extremely rare tumor. In
this report, a paraganglioma located in the left maxillary sinus in a
37-year-old male is presented. Pathologic features of the tumor and
the differential diagnosis are investigated.
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Uzunlar ve ark

Paragangliomalar néral krest orijinli paragang-
lia dokusundan gelisen nadir timérlerdir.

Paraganglion sistemi iki tir hiicreden meydana
gelir. Bunlar; néroektodermal orijinli, katekola-
min salgilayabilen sef veya tip I hiicreler ile ka-
tekolamin salgilayamayan sustentakular veya
tip II hiicrelerdir.> Paragangliomalar adrenal
medulladan (feokromositoma) veya ekstraad-
renal paraganglionik dokulardan gelisirler.*
Ekstraadrenal paragangliomalarin  %80'inden
fazlasi karotid cisimcik ve glomus jugulareden
gelisir.> Ayrica orta kulak, mediastinum, kafa
kaidesi, larinks, trakea, tiroid, nazal kavite, pa-
ranasal sintsler, mesane ve safra kesesi gibi
degisik yerlerden de gelisen paraganglioma ol-
gulari bildirilmisgtir.>>®

Ekstraadrenal paraganglialar diffliz néroen-
dokrin sistemin bir pargasi olup katekolamin
sentez ederler.>” Bu nedenle bazan paragang-
liomall olgularda hipertansiyon diger klinik bul-
gulara eslik edebilir.* Diffiiz néroendokrin sis-
tem tumorleri iki gruba ayrilmaktadir. Bunlar-
an noéral tip olanlar; néroblastoma, feokromo-
itoma ve paraganglioma ve epitelyal tip olan-
Iar;8 karsinoid ve diger noéroendokrin tiimorler-
dir.

Bu calismada, maksillar sinis yerlesimli bir pa-
raganglioma olgusunun patolojik 6zellikleri ve
ayirici tanisi literatiir 1s1§1 altinda gézden gegi-
rildi.

OLGU

Otuz yedi yasinda erkek hasta, yaklasik 5 yildir
basadrisi, son bir yidir da burun tikanikligi
yakinmaslyla KBB klinigine basvurdu. Yapilan
muayenesinde sol nazal kavitede, lateral du-
vardan kaynaklanan kitle gdzlendi. Hastanin
tim kan biyokimya sonuclari normal sinirlar-
daydi. Paranazal bilgisayarli tomografide koro-
nal kesitte, sol maksillar sinlisii dolduran ve
nazal kaviteye uzanan, frontal sinls ve inferior
ethmoid hiicre gruplarini tutan 5.5x2.5 cm bo-
yutlarinda dizensiz sinirli solid kitle izlendi
(Resim 1). Rutin inceleme sonuglari kitleyi
aciklayamadidindan, cerrahi operasyonla cika-
rilmasina karar verildi.
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Resim 1. Bilgisayarli tomografi. Sol maksillar siniist
dolduran ve nazal kaviteye uzanan timdér kitlesi.

Ameliyatla gikarlan materyal makroskopik ola-
rak topluca 1.5x1x0.8 cm boyutlarinda, kiirete
vasifta, sarimsi-kahve renkte doku pargalarin-
dan olugsmaktaydi.

Mikroskopik olarak; Uzeri yer yer respiratuar e-
pitelle ortllli paranazal sinls mukozasinda,
uniform, oval yuvarlar nikleuslu, hafif eozi-
nofilik graniiler stoplazmali, stoplazma sinirlari
belirsiz hiicrelerden olusan degisik buyiklikte
solid timor adaciklari izlendi. Timor adaciklar
arasinda bol damarli stroma mevcuttu. Rozet
ya da asiner yapilar, stromada amiloid birikimi,
mitoz ve nekroz izlenmedi (Resim 2 A, B, C).
Immiinohistokimyasal olarak; krromogranin A
ve S-100 pozitif, EMA ve faktdr VIII ve sera-
tonin negatifti (Resim 3). Hasta tedaviden son-
ra dordiincii ayda iyi durumdaydi.

TARTISMA

Ekstraadrenal paragangliomalar cok degisik
yerlerde tanimlanmis olmalarina ragmen buiylik
codunlugu bas ve boyun bodlgesinde 6zellikle
karotid cisimcik ve glomus jugularede yerlesir.
Diger sik gorildigu yerler arasinda paraaortik
boélge, retroperiton, larinks, vagus siniri, medi-
asten, nazal kavite bulunmaktadir.** Paranazal
sinlis paragangliomasi ise oldukga nadir bir ti-
mordiir."® Ingilizce literatiirde su ana kadar ye-
di olgu paranazal sinlis paragangliomasi olarak
tanimlanmis olup, bunlardan sadece biri mak-
siller siniis yerlesimlidir.!>°
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Resim 3. Tiimor hiicrelerinde kromoganin pozitifligi
(x100).

Literatrde bildirilen maksillar sinis yerlesimli
paraganglioma olgu sayisi az olmakla birlikte,
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Resim 2.

A. Degisik buyiiklikte solid tiimor adaciklari (HE, x40).
B. Eozinofilik, hafif graniiler stoplazmali, stoplazma
sinirlari belirsiz uniform  gortiniimde timér hiicreleri
(HE, x100).

C. Maksillar siniis mukozasinda solid tiimor adaciklari
(HE, x200).

genel olarak ekstraadrenal paragangliomalar 4.
ve 5. dekadlarda ve daha ¢ok kadinlarda goral-
mektedir, >4

Ekstraadrenal paragangliomalar, feokromosito-
mada oldudu gibi dopamin, epinefrin veya nor-
epinefrin icermelerine ragmen, nadiren Kklinik
bulgu verecek kadar fonksiyonel olabilirler.>***
Hamid ve ark.* ?? ekstraadrenal paraganglioma
olgudan sadece besinde yiiksek kan ve idrar
katekolamin seviyesi ile hipertansiyon bildirmis-
lerdir. Olgumuz nonfonksiyonel olup, kan kate-
kolamin seviyesi normaldi.

Paraganglioma, orta sertlikte, genellikle kapsiil-
sliz, ancak iyi sinirli, yavas biiytiyen, bu neden-
le uzun siire asemptomatik kalabilen benign bir
timérdir.** Paragangliomalar degisik boyut-
larda olabilir.’> Nora ve ark.' karotid cisimcigi
paragangliomalarinda timér voliminin 2-164
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cm’ arasinda degistigini hesaplamiglardir. Lack
ve ark.'* ise tiimdr capinin 1.8-8.5 cm arasinda
oldugunu bildirmiglerdir. Olgumuzda timor
5.5x2.5 cm boyutlarindaydi.

Paraganglioma degisik mikroskopik sekillerde
olabilir. Ancak en sik gorilen histolojik patern-
de; rozet veya asinls yapilar olusturmayan,
eozinofilik, hafif grandler stoplazmali, stoplaz-
ma sinirlari belirsiz, nekroz ve mitoz icermeyen
neoplastik sef (chief) hiicreleri vaskiiler stroma
ile “Zellballen” denilen organoid kiimelenmeler
olusturur.>*? Nadiren stromada ddem, mikzoid
degisiklikler ya da hiyalinizasyon ile tiimér hiic-
relerinde niikleolus goriilebilir.®*'? Fonksiyo-
nel ve nonfonksiyonel paragangliomalar arasin-
da histolojik olarak bir fark yoktur.?

Paraganglioma olgularinin yaklagik %10'nun
malign oldugu bildiriimektedir. Malign para-
gangliomalari benignlerden ayirmak igin give-
nilir morfolojik kriterler olmamakla birlikte, has-
tahigin klinik seyri, cok sayida mitoz varligi,
Zellballen organoid yapisinin bozulmasi ve im-
miinohistokimyasal olarak S-100 gibi ndropep-
tidlerin zayif pozitiflik gostermesi malignite kri-
terleri olarak bildirilmektedir.>!**> Olgumuzda
ise bu kriterlerden higbiri yoktur.

Immiinohistokimyasal olarak; paraganglioma-
larda sef hiicreleri igin NSE, kromogranin veya
metenkefalinden en az biri, sustentakular hiic-
reler icin S-100 ve GFAP poxzitiftir*!> Ancak tii-
morin grade’i arttikga bu belirteglerin boyan-
ma yodunlugunda azalma oldugu bildirilmek-
tedir.® Bunlara ilaveten bazi olgularda somato-
statin, vazoaktif polipeptit (VIP) ve bombesinin
de immiinoreaktivitesi rapor edilmistir.*®
Apple ve ark.’ ACTH salgilayarak Cushingoid
tabloya neden olan bir paranazal sinls para-
ganglioma rapor etmislerdir.

Mikroskopik olarak, paranazal siniis paragang-
liomasinin dider kiiclik hiicreli timérlerden ay-
rimi yapillmasi gerekir. Bu tiimdrler; tipik ve ati-
pik karsinoid, olfaktdér néroblastom, nazal gli-
om, kuiglik hicreli indiferansiye karsinom, ma-
lign melanom, lenfoma, plazmositoma ve pri-
mitif néroektodermal tiimérdir.'
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Mikroskopik o6zellikleri yodniyle bakildidinda
ayric tanida dikkate alinacak en 6nemli tani
karsinoid tiimérdiir.”” Diinya Saglik Orgiiti sa-
dece intestinal sistemin bilinen histolojik pater-
nine sahip Diffliz Néroendokrin Sistem tUmor-
leri igin “karsinoid tUmor” teriminin kullaniima-
siini dnermektedir. Bu nedenle birgok dokudaki
diffiiz néroendokrin sistem tiimorleri igin “kar-
sinoid timor” teriminin kullanimi sinirlandiril-
mistir.!? Olgumuzda tiimériin ulastigi boyut,
nazal kaviteye dogru destriiktif bliylimesi ve
tanimlanan mikroskopik &zellikleriyle “karsinoid
timor” teriminin kullanilmasina imkan verme-
mektedir.

Diffiiz néroendokrin sistem tiimdrlerinden olan
atipik karsinoid ise, her 10 biyik biyitme ala-
ninda 2-10 mitoz yanisira nekroz igeren timaor-
lerdir.'® Paranazal siniislerde atipik karsinoid
nadiren bildirilmigtir.)” Olgumuzda mitoz ve
nekroz bulunmadigindan bu tiimdérle ayiria ta-
nisinda bir sorunla karsilagilmadi.

Cok nadiren olfaktdor néroblastomla paragang-
lioma karisabilir. Ancak bu timdr kiiglik hiper-
kromatik niikleuslu, dar stoplazmal atipik hic-
re yapisi ve Homer Wright's rosetleri ile ge-
nellikle kolay taninir. Primitif ndroektodermal
timor; hizh bilyiyen, genellikle gocuklarda fa-
kat her yasta da goriilebilen timérlerdir. Mik-
roskopik olarak, monomorfik kiglk, atipik yu-
varlak hiicrelerden olusur.!*? Bu &ézellikler ol-
gumuzda bulunmamaktadir.

Ayrica olgumuzda tanimladigimiz mikroskopik
Ozellikler onun kuguk htcreli indiferansiye kar-
sinomdan, malign melanomdan, lenfomadan,
plazmositomdan ayrilmasini saglamaktadir.

Sonug olarak, paranazal paraganglioma nadir
gorilen néroendokrin dzellikli benign bir timor
olup, bu bélgenin patolojik lezyonlarinin ayrici
tanisinda dusinilmelidir.
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