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OzZET

Amag: Karotis cisimcigi paragangliomu (KCP), noral krest kaynakli benign bir
timordur ve genellikle yavas seyreder. Tedavide cerrahi ve radyoterapi
segenekleri mevcuttur. Bu ¢alisma ile KCP hastalarinda cerrahi sonuglarimizi
sunmayi ve literatir verileriyle karsilastirmayr amagladik.

Metod: Klinigimizde 2004-2016 yillari arasinda KCP nedeniyle ameliyat edilen
24 hasta retrospektif olarak galismaya dahil edilmistir. Hasta dosyalari,
radyolojik bulgular ve patoloji kayitlari demografik bilgileri ve perioperatif
komplikasyonlari da igerecek sekilde detayl olarak incelenmistir.

Bulgular: Hastalarin 3’4 (% 12.5) erkek 21'i (% 87.5) kadindir ve yas
ortalamasi 44.4 +13.6 bulunmustur. Shamblin timér grubu siniflandiriimasi
yapilabilen 17 hastanin 6’sinda (% 35.3)Tip |, 8’inde (% 47.1) Tip llve 3’linde
(% 11.6) Tip Il olarak saptanmistir. Yirmi-ti¢ vakada(% 95.8)timor total
olarak ¢ikarilmistir. Takiplerde bir hastada timér niksii saptanmustir. iki
hastada ameliyata bagl kalici kraniyal sinir hasar (% 8.3), bir hastada
hemipleji (% 4.2) ve bir hastada (% 4.2) preoperatif embolizasyona bagh
transient iskemik atak (TiA) gelismistir.

Sonug: KCP’nin kesin tedavisi cerrahi eksizyondur. Fakat kraniyal sinir hasari
ve nadiren de hemipleji gibi ciddi komplikasyon riskleri vardir. Bizim
¢alismamizda da cerrahi bagari oranlari oldukga iyi bulunmus ve hastalarin bir
kisminda literatlr  verileriyle uyumlu oranlarda ¢esitli  norolojik
komplikasyonlar gorilmastr.

Anahtar Sozciikler: Karotis cismi tlimord, karotis cismi paragangliomu,
glomus karotikum, paraganglioma
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ABSTRACT

Aim: Carotid body paraganglioma (CBP) is a usually slow growing benign
tumor originating from neural crest. Surgery and radiotherapy options are
available for the treatment. In this study, we aimed to present our surgical
results with KCP tumors and to compare them with literature data.

Methods: Twenty-four patients who were operated for CBP in our clinic
between the years 2004 and 2016 were included in the study. Patient charts,
radiological findings and pathology records were examined in detail
retrospectively, including demographic information and perioperative
complications.

Results: Three patients (12.5 %) were male and 21 (87.5 %) patients were
female with the mean age 44.4 + 13.6 years. The Shamblin group of tumors
were found to be Type | in 6 (35.3 %), Type llin 8 (47.1 %) and Type Ill in 3
(11.6 %) of the 17 patients who were available for classification. In 23 cases
(95.8 %) the tumor was totally removed. On follow-up tumor recurrence was
detected in one patient. Surgical complications were permanent cranial
nerve injury in two patients (8.3 %) and hemiplegia in one (4.2%) patient.
Transient ischemic attack (TIA) developed in one case (4.2%) due to
preoperative embolization.

Conclusion: The definitive treatment of CBP is surgical excision. However,
there is risk forsome complications such as cranial nerve damage and rarely
hemiplegia. In our study, the surgical success rate was found to be quite
good and the rate of various neurological complications seen in some cases is
also in compliance with the literature data.

Key Words: Carotid body tumor, carotid body paraganglioma, glomus
caroticum, paraganglioma
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GiRIS MATERYAL ve YONTEM

Paragangiomalar noéral krest kaynakl benign timorlerdir. En sik (%90)
adrenal bezde gorilir ve bu timérler feokromasitoma olarak adlandirilir.
Extra-adrenal paragangliomlarin %3’l bas boyun bélgesinde yerlesir (1). Bas
boyun bolgesinde en sk (%50) karotis cisimcigi paragangliomlarina
(KCP),diger ismiyle karotis cisimcigi tumorlerine rastlanmaktadir. Bunu
sirastyla juguler, timpanik ve vagal paragangliomalar izler (2). Ayrica bas
boyunda larinks, nazal kavite ve orbita gibi atipik paraganglioma yerlesim
alanlart  da  bildirilmistir  (3-4). Bas boyun bolgesinde yerlesik
paragangliomalar igin glomus isimlendirmesi yanhs olmakla beraber halen
sikliklakullaniimaktadir (5). KCP karotis biflirkasyonunda tunika adventisyada
yerlesik olan karotis cisimciginde bulunan néroendokrin hiicrelerden gelisir.
Karotis cisimcigikandaki pH, pO2 ve pCO2 diizeylerini algilayarak, salgiladigi
cesitli nérotransmitterler ile solunum ve kardiyovaskiler sistem (izerinde
diizenleyici etkisi bulunan kemoreseptér organdir. (6). KCP genel olarak
benign bir timoér olarak kabul edilmekle beraber %6 ila 12 arasinda
malignensi bildirilmistir (7). Malignite kriteri lokorejyonel ya da uzak
metastaz gelismesidir ve en sik bolgesel lenf nodlarina metastaz gorular (8).
Hastalargenellikle ilk olarak boyunda kitle sikayetiyle doktora bagvurmaktadir
(9). Fizik muayenede boyundaki kitlenin kranio-kaudal yonde hareketi
kisithyken horizontal planda rahat mobilize olmasi tipiktir ve Fontaine
bulgusu olarak isimlendirilir (10). Fizik muayeneyi takiben yapilacak
ultrasonografi (USG), manyetik rezonasli goruntileme (MRG), bilgisayarli
tomografi (BT) ve dijital substraction anjiografi (DSA) ile tani
konulabilmektedir (2). ince igne aspirasyon biyopsisi (ii/AB) bu tiimériin
zengin vaskilaritesi nedeniyle kontraendikedir. Yanlglikla yapilan [iAB
sirasinda kompresyonla ancak durdurulabilen siddetli kanamalar meydana
gelebilmektedir (11). Tedavide cerrahi ve radyoterapi secenekleri mevcuttur.
Secilmis olgularda preoperatif embolizasyon yapilabilir (2).

Biz de bu c¢alisma ile klinigimizde KCP nedeniyle ameliyat ettigimiz
hastalarin  sonuglarini  sunmayi ve literatlir verileriyle karsilastirmayi
planladik.

Bu calisma Gazi Universitesi Kulak Burun Bogaz Hastaliklari Anabilim
Dal’'nda yiritilmistir. Universite etik kurulundan onay alinmistir. 2004-
2016 yillari arasinda KCP nedeniyle ameliyat edilen hastalar retrospektif
olarak galismaya dahil edilmistir. Vakalarin tibbi hikayeleri, ameliyat bulgulari
ve komplikasyonlari, radyolojik bulgulari ve takip bilgileri, hasta
dosyalarindan ve bilgisayar kayitlarindan detayli bir sekilde retrospektif
olarak arastirilmistir. Radyolojik goruntilere (MRG) dayanarak (Resim 1)
timorin Shamblin siniflandirmasi yapilmistir (12). Ameliyatsiz izlem yapilan
ya da radyoterapi verilen hastalar galisma digi birakilmistir. Ayrica kesin
patoloji raporu olmayan vakalar galisma disi birakilmistir.

Resim 1. Ug farkli KCP vakasi (a)T1 agirlikli aksiyel plan MR goriintiide sag karotis bifiirkasyonunda klasik tuz-biber(salt and pepper) gériniimiiniin eslik ettigi
Shamblin Tip | KCP (b) Yag baskiliT1 agirlikh kontrast enjeksiyonu sonrasi MR goriintide soldaShamblinTip Il KCP(c) T2 agirlikhh MR goérintiide sagda Shamblin Tip 1l

KCP.
Pre-operatif hazirlik ve ameliyat teknigi

Ameliyattan 24-48 saat evvel hastalar hastaneye yatirilip DSA ve uygun
vakalara embolizasyon yapilmistir Ayrica bir 6nceki dekatta hastalarin bir
kismina preoperatif balon okliizyon testi yapiimistir. intraoperatif masif
kanamalara énlem olarak iki Gnite tam kan hazirlanmistir. Ameliyat giinu
kardiyovaskiler  cerrahi  (KVC)bolimiU  vakanin  alindigina  dair
bilgilendirilmistir. Genel anestezi altinda trans-servikal insizyonla kitleye
ulagiimistir. Daha sonra common karotis, internal karotis ve eksternal karotis
arterleri, vagus siniri ve hipoglossal sinir identifiye edilmistir.

Asagida ortak karotis ve yukarida internal karotis kitle ile sarili olmadig
bolgelerden damar askilari ile asilmistir. Ardindan sub-adventisyal planda
bipolar elektrokoter yardimiyla periferden bifiirkasyon bolgesine dogru
karotid arterlerden diseksiyon yapilmis ve son olarak kitle bifiirkasyondan

eksize edilmistir (Resim 2). Kiglk yirtiklar 6.0 non-travmatik non-absorbable
naylon sitir kullanilarak matress sutidr ile kapatilmistir. Karotis arterde
blyik ve genis yirtik ve masif kanama gelisen iki olguda ise internal ve
common karotis arter damar klempiyle sikilmis ve kitleyle beraber eksize
edilmistir. Takiben KVC tarafindan otolog safen ven grefti ile common karotis
ve internal karotis arasina anastomoz yapilmistir.
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Resim 2. Sag bifirkasyonda yerlesik Shamblin Tip | KCP eksizyonu yapilan hastanin intraoperatif gortntuleri.

BULGULAR

On iki yilik dénemde klinigimizde 24 hasta KCP nedeniyle ameliyat
edilmistir. Hastalarin 3’0 (%12.5) erkek 21’i (%87.5) kadindir. Hastalarin
ortalama yaslari 44.4 £13.6, yas araligi ise 18 ila 69 yil arasinda bulunmustur.
Tumor 12 vakada boyun sag tarafinda, 11 vakada ise sol tarafinda yerlesimli
bulunmustur. Bir vakada ise bilateral KCP izlenmistir. TUumor boyutunun
ortalama 35.6+14.5 mm (en kuglk: 15, en blyik 67mm) oldugu saptandi
(Tablo 1).

Tablo 1.Hastalarinin demografik 6zelliklerive tumar bulgulari

Sayi/Ortalama/% SS
Hasta sayisi 24 -
Erkek 3 (%12.5) -
Kadin 21 (%87.5)
Yas 44.4 (18-69) yil 13.6

Sag taraf yerlesimli timor 12 (%50) -
Sol taraf yerlesimli tiimor 11 (%45.8) -

Bilateral yerlegimli tiimor 1(%4.2) -
Boyut 36.6 (15-67) mm 14.5
Shamblin sinif 1 6 (%35.3) -
Shamblin sinif 2 8(%47.1) -
Shamblin sinif 3 3(%11.6) -

SS: standart sapma

En sik ilk basvuru sikayetinin, boyunda sislik/kitle (%87.5) oldugu goruldi.
Diger basvuru sikayetleri Tablo 2’de verilmistir.

Tablo 2. ilk basvuru sikayetleri

Sikayet Kisi sayisi %
Boyunda sislik/kitle 21 87.5
Boyun agrisi 7 29.2
Yutma guiglugu 3 12.5
Kulak agrisi 2 8.3
Ses kisikhgi 2 8.3
Horlama 1 4.2
Tinnitus 1 4.2
Hipertansiyon/flushing 1 4.2
Terleme

insidental 1 4.2

Ug hastada idrarda katekolamin metabolitleri arastirildi. Hipertansiyon
ataklari, yuzde kizarma ve terleme sikayetleri olan bir olguda (%4.2) 24
saatlik idrarda artmis normetanefrin ve vanilmandelik asit diizeyleri bulundu.
Preoperatif radyolojik gortintilere ulagilamadigl i¢in 7 hastada Shamblin
siniflandirmasi yapilamadi. Kalan 17 hastanin 6’sinda (% 35.3) Shamblin Tip |,
8’inde (%47.1) Shamblin Tip Il ve 3'nde (%11.6) Shamblin Tip Il timor grubu
saptandi (Tablo 1). Preoperatif 15 (%62.5) hastaya DSA yapildi. Bu esnada
balon okliizyon testi 6nceki dekatta dort hastaya (%16.7) uyguland. Yine doért
hastaya (%16.7) bu esnada embolizasyon uygulandi. Bir hastada
embolizasyon sonrasi, serebro-vaskiler olay (SVO) gelismis ve transient
iskemik atak (TIA) tanisi almistir. Bu hasta (i¢ aysonra sorunsuz bir sekilde
opere edilmistir. Timor siniflandirmasi Shamblin Tip 3 olan iki hastada
intraoperatif karotis rupturi gelismis ve kardiyo-vaskiler cerrah tarafindan
otolog safen ven kullanilarak onarim yapilmistir. Bu hastalardan birinde
preoparatif déonemde yapilan balon okliizyon testi sirasinda EEG'de bir
anormallik saptanmamasina ragmenameliyat sonrasi inme ve kalici sol
hemipleji gelismis, diger hastada ise herhangi bir komplikasyonla
karsilagiimamistir. Bir olguda eksternal karotis arter baglanarak timorle
beraber eksize edilmistir. iki hastada kalici kraniyal sinir hasari gelismistir
(%8.3). Bunlardan birinde vagus, digerinde hipoglossal sinir hasari olmustur.
Ayrica bir hastada gegici vagal sinir parezisi ve bir hastada sempatik sinir
hasarina bagli gegici pitozis gelismistir (Tablo 3).
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Tablo 3.Ameliyata veya embolizasyona baglh komplikasyonlar

Komplikasyon N %

Kalici vagal sinirhasari 1 4.2
Hipoglossal sinir hasari 1 4.2
Hemipleji 1 4.2
Embolizasyon sonrasi TIA 1 4.2
Gegici vagus paralizisi 1 4.2
Gegici sempatik sinir hasari (pitoz) 1 4.2

Ameliyat sirasinda lokorejyonel lenf nodu eksizyonu yapilan 17hastanin
higbirinde histopatolojik incelemede metastaz saptanmamistir. Yirmi-lic
olguda (%95.8) timor total olarak eksize edilmistir. Sadece bir olguda timor
bifirkasyona olduk¢a yapisik oldugu igin minimal rezidi tlimoér dokusu
birakilmigtir. Bu hastanin 14 ayi bulan takip siiresinde radyolojik olarak timor
niiksu tespit edilmemistir. Hastalarin ortalama yatis surelerinin 5.0+1.6 giin,
ortalama takip surelerinin ise 11.5+14.8 (en az 1, en ¢ok 36) ay oldugu
gorilmustir. Histopatolojik incelemesinde paraganglioma ait klasik bulgular
disinda, artmis nekroz alanlari ve mitotik aktivite alanlari raporlanan bir
hastada (%4.2) 18 ay sonra timor niksi saptanmistir. Bunun disinda higbir
hastada timor niksi gorilmemistir.

TARTISMA

Karotis biflirkasyonunda yerlesik paragangliomlar vyavas progresyon
gosterir ve genellikle biiylk boyutlara geldiklerinde teshis edilirler (8). KCP
insidansi toplumda 1/30.000 olarak rapor edilmistir (13). Yuksek rakiml
bolgelerde kronik hipoksiye sekonder daha sik goruldigu bilinmektedir (14).
KCP’ de ailesel gecis olabilmektedir ve bu vakalarda suksinat dehidrogenaz
(SDH) gen mutasyonlari siklikla suglanmaktadir (15-16). Bayanlarda daha sik
gorilmektedir ve her yas grubunda gorilebilmekle beraber ortalama tani
yasl 45 olarak rapor edilmistir (17).Bizim olgu serimizde de hastalarin biyuk
bir kismini (% 87.5) bayanlar olusturmaktadir. Yas ortalamasinin literatir
verileriyle uyumlu olarak 44.4 yil oldugu gorllmustiir. Bununla beraber
olgularin, genis bir yas dagilim araliginda oldugu saptanmistir (en kiigigt 18,
en buyugi 69 yasinda). Bilateral KCP tiimorlerine %10 oraninda rastlanmakta
ve ailesel gegis olanlarda bu oran artmaktadir (18). Bizim de bir olgumuza (%
4.2) bilateral KCP timor eksizyonu yapilmistir. Bu olguda genetik analiz
yapilamamistir, fakat aile hikayesinde herhangi bir akrabasinda
paraganglioma varligi saptanmamistir. KCP timorleri genellikle ilk olarak
boyunda kitle sikayeti ile prezente olmaktadir (9). Bunu digsinda yutma
gucligli ya da kisikhgr gibi kraniyal sinir tutulumuna isaret edebilecek
sikayetler de olabilir. Yine azimsanmayacak kadar olguda herhangi bir
hastalik nedeniyle istenen goriintiilemelerle insidental olarak timor
saptanabilir (19). Bizim serimizde de en sik doktora basvuru sikayetinin
boyunda sislik/kitle (%87.5) oldugu saptandi. Ortalama timoér boyutunun
35.6 mm oldugu gorildiu. KCP'nin internal ve eksternal karotis arterleriyle
iliskisine gore Shamblin siniflandirmasi yapilmaktadir. internal ve eksternal
karotis arterler tumor tarafindan tamamen sariliysa Shamblin Tip 3 olarak
siniflandirilir. Shamblin siniflandirmasi cerrahi agisindan daha yiksek kanama
ve norolojik komplikasyon riski olan hasta grubunu tayin etmek igin
kullanilmaktadir  (12). Bununla birlikte Luna-ortiz ve ark. Shamblin
siniflandirmasinin sadece vaskiiler morbidite riskini 6ngérmede faydali olup
norolojik sekel gelisimi riskini tayin etmede vyetersiz oldugunu 6ne
sirmusglerdir (20). Bizim serimizde Shamblin siniflandiriimasi yapilabilen
hastalarin da gogunlugunda (%47.1) Shamblin Tip Il timor sinifi saptandi.
Shamblin siniflandirmasi Tip 3 olan iki hastada intraoperatif karotis riiptiri
gelismis ve kardiyo-vaskiler cerrah tarafindan otolog safen ven kullanilarak
onarim yapilmigtir.

Karotis paragangliomlari ¢ogunlukla non-fonksiyoneldir ve bu olgularda
biyokimyasal testlerde dizeyleri artmis katekolamin ve/veya tirevleri
bulunmaz (21). Bizim de hipertansiyon ataklari da olan sadece bir olgumuzda
(% 4.2) 24 saatlik idrarda artmis normetanefrin ve vanilmandelik asit
dizeyleri bulundu. KCP timodrlerinde genellikle boyunda taraf UstlnlGgu
gorilmez (22). Bizim calismamizda da bilateral tumor izlenen bir vaka
haricinde timor 12 (%50) vakada boyun sag tarafinda, 11 (%45.8) vakada ise
sol tarafinda yerlesimli bulunmustur.KCP tiimérlerinde malignite lokorejyonel
ya da uzak metastaz oldugunda s6z konusudur ve en sik lenf nodu metastazi
gorulur. %3-12.5 oranlarinda malignite gelisimi bildirilmistir (8). Bizim
serimizde rejyonel lenf nodu eksizyonlarin (17 hastada) higbirinde metastaz
saptanmamistir. Yalniz histopatolojik incelemede artmis nekroz ve mitotik
aktivite alanlar raporlanan bir hastada (%4.2) 18 ay sonra timor niksi
saptanmistir.

KCP'de temel tedavi segenegi sub-adventisyal planda cerrahi eksizyondur.
Preoperatif embolizayon konusunda tartisma vardir. Ameliyata bagl
komplikasyonlari 6nlemede 6nemli bir katkisi olmadigini gésteren galismalar
mevcuttur. Bununla birlikte embolizasyona bagl TiA gibi komplikasyonlar da
ortaya gikabilmektedir. Embolizasyon sonrasi 48 saat igcinde ameliyati yapmak
gerekmektedir. Aksi halde daha fazla sire geg¢mesi halinde kollateral
damarlanmanin gelisebilecegi ileri siirilmektedir. En sik asendan faringeal
arter embolizasyonu uygulanmaktadir (23). Bizim serimizded6rt hastaya
(%16.7) preoperatif embolizasyon yapiimistir. Bir hastada embolizasyona
bagli TIA gelismistir.

Ameliyata bagh mortalite veserebro-vaskiler olay (SVO) riski disuk
olmakla beraber mevcuttur. En ¢ok korkulan nadir komplikasyonu SVO
sonras! kalici hemipleji gelisimidir ve % 3.8 oraninda gortlebilir (24). Bizim
olgu serimizde herhangi bir mortalite izlenmemis olup sadece bir (% 4.2)
hastada hemipleji gelismistir. Bu tiir komplikasyonlar ameliyat esnasindaki
siddetli kanamalari kontrol altina almak ve damar onarimini yapmak igin
internal ya da common karotid arterin klemplenmesine bagh gelismektedir.
Bunu 6nlemek igin klempleme o&ncesi sant uygulanmasi onerilmektedir.
Ayrica muhtemel damar hasari ve onarimi sirasinda SVO gelisme riskini
o6ngormek icin DSA sirasinda balon okliizyon testi yapilabilir (25). Bizim
serimizde dort hastaya balon okliizyon testi yapildi. Fakat bir hastada gegici
balon oklliizyonu sirasinda EEG'de herhangi bir anormallik goériilmemesine
ragmen ameliyat esnasinda meydana gelen karotis riptlri ve onarimi
sonrasi postoperatif dénemde inme gelismistir. Bu yiizden son yillarda balon
okltizyon testi hastalarimizda rutin olarak kullanilmamaktadir.

KCP ameliyatlarinda kalict  kraniyal sinir hasari %11-20 arasinda
bildirilmektedir (26). Bizim bir olgumuzda hipoglossal ve bir olguda vagal
toplam iki (% 8.3) hastada kalici kraniyal sinir hasari olusmustur. Ayrica
muhtemelen traksiyona bagli bir olguda gegici sempatik sinir (pitozis) ve bir
olguda ise vagus paralizisi gelismistir. KCP cerrahisinde komplikasyonlarin
asgari dlzeye indirilebilmesi igin Kulak Burun Bogaz, Kardiyovaskdler Cerrahi,
Radyoloji ve Girisimsel Radyoloji bolimlerinin katihmiyla gerceklesecek
multidisipliner bir yaklagim sarttir.

KCP’de yas, tiimor boyutu ve Shamblin evresi tedavi segimini belirlemede
¢ok 6nemlidir. Yavas seyirli benign bir timor oldugu igin ozellikle ileri yas
grubunda herhangi bir miidahalede bulunmadan tedavisiz izlem de yapilabilir
(27).Radyoterapi de diger bir tedavi secenegidir. Ozellikle cerrahinin daha
riskli oldugu Shamblin evre 3 tumorlerde tercih edilebilir. Yine cerrahiyi
reddeden ya da ileri yas hastalarda primer tedavi segenegi olarak sunulabilir.
Radyoterapi tlimoérli tamamen ortadan kaldirmamakta, boyutlarinda
kiigtilmeye ya da buyiime hizinda azalmaya neden olmaktadir (28).

Bu g¢alismanin sonuglarini etkileyebilecek bazi kisitlayici  faktorler
mevcuttur. En dnemlisi ¢calismamizin retrospektif ¢alisma dizaynina bagh
olmasidir. Bunun diginda bazi hastanin preoperatif radyolojik gorintilerine
ulagilamamistir. Klinigimizde bu hasta grubunda genetik incelemeler rutin
uygulamaya girmedigi igcin muhtemel SDH gen mutasyonlari tespit
edilememistir. Ayrica her hastada rutin olarak katekolamin diizeyleri
olglilmedigi icin gergek fonksiyonel KCP orani saptanamamistir.

SONUC

KCP'nin kesin tedavisi cerrahi eksizyondur ve klinigimizdeki cerrahi basari
oranlarimiz oldukga iyi bulunmustur. Cerrahinin kraniyal sinir hasari ve
nadiren de inme ve hemipleji gelisimi gibi ciddi komplikasyon riskleri vardir.
Bizim hasta serimizde de literatir verileriyle uyumlu oranlarda cerrahiye ve
embolizasyona bagl cesitli norolojik komplikasyonlar gortulmustir. KCP'de
diger tedavi alternatifi radyoterapidir. Hastanin yasi, timor boyutu goz
o6nlnde bulundurularak tedavi karari verilmelidir. Cerrahi planlanan hastalara
multidisipliner bir yaklasimla preoperatif gerekli hazirliklar yapilarak
komplikasyon riskleri en asgari diizeye indirilebilir.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar ¢atismasi bildirmemislerdir.
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