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Adolesan Bir Kizda Pelvik Noroganglioma:
Son Derece Nadir Bir Olgu

Pelvic Neuroganglioma in an Adolescent Girl:
An Extremely Rare Case Report

OZET Néroganglioma, santral sinir sisteminin sempatik ganglion hiicrelerinden kéken alan, benign,
iyi diferansiyasyonlu, yavas biiyiliyen, nadir gézlenen bir tiimordiir. Genellikle asemptomatiktir ve
rastlantisal olarak tani alir. Primer olarak juvenil donem ve geng eriskin donemde karsilagilir. Bu
tiimorde hafif kadin predominansi vardir. Bu olgu sunumunda biz, nadir gozlenen, degisik boyut
ve lokalizasyonlarda olabilen bu cesit timérlerde, tiim lezyonlarin tam olarak eksize edilmesi
gerektigini 6neriyoruz. Diger taraftan bu tiimorlerde cerrahi sonrasinda iirolojik ve gastrointestinal
komplikasyonlar goriilebilecegi konusunda dikkatli olmaliy1z. Bu baglamda konuyla ilgili literatiiri
gozden gecirdik.

Anahtar Kelimeler: Lumbosakral bslge; ganglionérom

ABSTRACT Neuroganglioma is a rare benign central nerve system tumour which originates from
symphatic ganglion cells, and has a slow growth rate with well differantiation. This tumour is usu-
ally asymptomatic and are generally diagnosed accidentally. Neuroganglioma is encountered pri-
marily in the juvenile and young adolescent period. This tumor has a slightly female predominancy.
In this case report, we suggest that in these rare kinds of tumours which can be in various sizes and
locations, all the lesions should be excised completely. Otherwise, we should be cautious of the fact
that postoperative urological and gastrointestinal likewise complications can also be seen in these
tumours. In this context we reviewed the relevant literature.
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6roganglioma, santral sinir sisteminin sempatik ganglion hiicrele-

rinden gelisebilen iyi huylu, diferansiye, yavas biiyiiyen ve nadir

gozlenen bir timordiir. Genellikle asemptomatik ve rastlantisal ola-
rak saptanirlar.! Tarihsel olarak, periferal néroblastik tiimorler olarak ad-
landirilan bu tiimorler; néroblastoma (NB), gangliondroblastoma (GNB) ve
noroganglioma (NG) olmak iizere 3 kategoriye ayrilmaktadir. Maturasyon
olarak, en primitif formu NB, en matiir formu ise NG’dir. NG’ler ge¢ ¢o-
cukluk ve erken adolesan dénemde tani alan benign tiimorler olarak bildi-
rilmektedir.? Uluslararasi: Noroblastoma Patoloji siniflamasi (INPC) na gore
NGler, agirlikli olarak matiir ganglionéromatdz stroma, bol Schwann hiic-
resi, noroblast ile matiir ganglion hiicreleri igeren bir tiimérdiir.? NG’lerde
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kitle boyutu ortalama 8 cm olup, kapsiillii olabilir,
gercek kapsiil olmasi ise nadirdir. Kitle, beyaz-sar1
renkte, sert, trabekiiler veya helezonik sekilli ola-
bilir.> (Resim 1). NG’ler sempatik sistem dokulari-
nin oldugu her yerde, boyunda, paradzefagial
bolgede, adrenal bezde, transvers kolonda ve pel-
vik sakral bolgede olmak tizere pek ¢ok lokalizas-
yonda kitle seklinde tespit edilebilmektedir.*®
Ortalama gortilme yag1 8-31 yas arasindadir. Bu tip
timorlerde hafif bir kadin predominans: vardir
(erkek/kadin orani: 1/1,13).° Bu olgu sunumunun
amaci, yazarlarin bilgisine gore, literatiirde pelvik
kitle ve agr sikayetiyle basvuran 2. pelvik sakral
noéroganglioma olgusu olup, bu tiimdr tipinin lite-
ratlir incelemesini yapmaktir.

OLGU SUNUMU

On sekiz yaginda, nullipar (GoPoYoAoDo) olan
hasta, pelviste dolgunluk hissi, idrar yaparken zor-
lanma ve pelvik agri sikayetleriyle Temmuz 2010°da
Siileyman Demirel Universitesi Tip Fakiiltesi Kadin
Hastaliklar1 ve Dogum Klinigine bagvurdu. Hasta-
nin genel fizik muayenesi dogaldi. Bimanuel jine-
kolojik muayene hasta bekdr olmasi nedeniyle
yapilamadi. Rektal muayenede rektum arkasinda,
sert, immobil, yaklasik 10 cm boyutlarinda diizgiin
ylizeyli kitle saptand: (Resim 2). Yapilan rutin la-
boratuvar tahlilleri ile alfa feto protein (AFP), kar-
sino embriyonik antijen (CEA), CA 125’1 normaldi.
Hastanin pelvik ultrasonografi (USG)’sinde pelviste
13 x 9,5 cm solit kitle mevcuttu, tiriner USG’sinde
her 2 bobregin ve mesanenin dogal oldugu ve tas-

RESIM 1: Cikartilan kitlenin postoperatif gériintimi.
(Renkli hali icin Bkz. http:/jinekoloji.turkiyeklinikleri.com)
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RESIM 2: intraoperatif olarak kitlenin gortintim.
(Renkli hali icin Bkz. http://jinekoloji.turkiyeklinikleri.com)

kitle lezyonunun olmadig1 gozlendi. Manyetik re-
zonans gorintileme (MRG)’de presakral olarak bag-
layan, rektum, mesane ve uterusu iten, kalsifiye
elemanlar iceren, sakral kemik invazyonu olmayan,
diizgiin lobiile kontiirlii 13 x 10 x 8 cm, sakrokoksi-
geal teratom ile uyumlu dev solid kitle tespit edildi.
Serbest s1v1, patolojik lenfadenopati ve ekstra pato-
loji izlenmedi. Elektif gartlarda uygulanan laparo-
tomide, overler ve tiipler normal, uterus normal
biiyiikliikteydi. Batinda serbest s1vi ve endometrio-
zis gibi ekstra hastalik saptanmadi. Sigmoid kolon
arkasinda retroperitoneal alanda yaklagik 13 cm
sakruma fikse, sert kitle tespit edildi (Resim 2). Bi-
lateral olarak her 2 iireter disseke edildi ve agiga ¢1-
kartildi. Kitlenin posterior duvardan koken almasi,
tiim pelvisi doldurmasi, immobil olmasi ve ¢evre si-
nirlarina ulagilamamasi nedeniyle kitlenin merke-
zinden girilip cerrahi yolla kiiciiltiilerek kapsiiliiyle
birlikte total olarak ¢ikartildi (Resim 1). Operasyon
sirasinda gonderilen frozen sonucu benign olarak
geldi. Hastanemiz patoloji iinitesi tarafindan parafin
blok sonucu, sakral ganglionéroma olarak geldi. Hi-
stopatolojik incelemede, doku 6rneklerinde igsi,
pleomorfizm gostermeyen schwann hiicreleri ara-
sinda, tek veya kiiciik gruplar halinde duran gan-
glion hiicreleri goriilmiistiir (Resim 3). Ganglion
hiicrelerinde pigment varligi dikkati ¢ekmistir.
Noron Spesifik Enolaz (NSE) ile yapilan immiinhis-
tokimyasal boyamada ganglion hiicreleri ve aradaki
baz1 hiicrelerde pozitif sitoplazmik immiinoreakti-
vite tespit edilmigtir (Resim 4).
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RESIM 3: Genis eozinofilik sitoplazmali iri eksantrik niikleuslu ganglion
hticreleri (kalin ok) ve néromatdz zemin (ince ok) gézlenmektedir (HE, x200).
(Renkli hali icin Bkz. http:/jinekoloji.turkiyeklinikleri.com)

RESIM 4: Ganglion hticreleri (ince ok) ve néromatz stromada (kalin ok) poz-
itif NSE immunoreaktivitesi gézlenmektedir (DAB, x400).
(Renkli hali igin Bkz. http://jinekoloji.turkiyeklinikleri.com)

Hastadan bu olgu sunumunu yapmak amaciyla
bilgilendirilmis onam formu alindi. Hastanin ta-
burculuk sonras: takibinde biiyiik ve kii¢iik tuva-
letini yapamamas iizerine iroloji konsiiltasyonu is-
tenerek tirodinami yapild, intermittan kateterizas-
yon egitimi verildi. Ilk 10 giin biiyiik tuvaletini
yapamamasl {izerine ilk kez ve toplamda 3 kez lav-
man uygulanan hastanin, postoperatif 21. giin dis-
kilama ve miksiyon problemleri spontan olarak
diizeldi. En son Mayis ve Eylil 2011 tarihlerinde
(postoperatif 10. ve 14. ay) yapilan MRG’sinde her-
hangi bir lezyon ya da noérolojik defisit tespit edile-
medi.

TARTISMA

NG’ler, sempatik dokunun bulundugu her yerde
ortaya ¢ikabilen benign tiimorlerdir. Posterior me-
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diastende gozlenmesi nispeten sik olmakla birlikte,
en nadir prezentasyon sekillerinden biri adnek-
siyel kitledir.!” Olgularin yaklagik %41,5’i posterior
mediastende, %37,5’u retroperiton’da, %21 adre-
nal bezlerde, %8 boyun bélgesinde ve nadiren de
spermatik kord, kalp, kemikler ve bagirsaklarda
gozlenebilmektedir." Son olarak 65 yasinda vajinal
lekelenme ile bagvuran bir kadinda uterin servikste
de NG vakast ile bizim vakamiz gibi adneksiyel kitle
ve pelvik agr1 ile basvuran bir ganglionérom vakasi
literatiirde ilk vaka olarak bildirilmistir.'>!3 Dola-
yisiyla bizim vakamiz bu klinikle bagvuran litera-
tiirdeki 2. olgudur. Bu hastalar, potansiyel lokal
niiksler nedeniyle diizenli takip edilmelidirler.™
Daha iyi huylu olan matiir ganglionéromalarin daha
¢ok gec cocukluk ve adolesan donemde olmasina
karsin daha agresif tiplerin en ¢ok 2 yas alt1 olmakla
birlikte daha erken yaglarda ortaya ¢iktig: bildiril-
mistir. Spinal NG’lerde rezeksiyon sonrasinda bir-
¢ok norolojik defisit gelisebilecegi bildirilmigtir.!
Bizim hastamizda da lezyonun lokalizasyonu ve ¢1-
karilma zorlugu nedeniyle oldugu diisiiniilen sinir
irritasyonu ve buna baglh olarak postoperatif néro-
jenik mesane gelismesi tizerine hasta iiroloji klini-
gine refere edilerek hastaya {irodinami yapilds,
ardindan aralikli kateterizasyon egitimi verildi.
Takip sirasinda postoperatif 21. giinde norojenik
mesane ve digkilama tablosu tamamen diizeldi.

NG vakalar1 geg ve yavas biiylimeleri nedeniyle
biiyiik boyutlara ulasmadan genelde semptom ver-
mezler, bu boyutlarda ise ¢evre dokulara lokal basi
ile abdominal-pelvik agri, oksiiriik, dispne gibi
semptomlar verebilirler. Ayrica vazoaktif intestinal
peptit (VIP), somatostatin, néropeptit Y gibi noro-
peptitler sekrete ederek, ishal, terleme, Flushing, hi-
pertansiyon gibi semptomlarla gelebilirler. Yapilan
genis serilerde vakalarin %37’sinde vanil mandelik
asit (VMA) ve homovanilik asit (HMA) diizeyle-
rinde artig bulunmustur.” Bu nedenle cerrahi sira-
sinda cerrah, bu peptitlerin kana ge¢me riski
nedeniyle olas1 bir hipertansif krizden kaginmali
ve hazirlikli olmalidir. Hastalarin tanisinda -6zel-
likle bizim olgumuz gibi- retroperitoneal nérogan-
gliomalarin nadir olmasi, karakteristik radyolojik
ozelliklerinin olmamasi nedeniyle radyolojik de-
gerlendirmenin yarari simirhidir.'’ Bizim vaka-
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mizda, hastanin preoperatif olarak yapilan MRG ra-
porunda 6n tan1 olarak sakrokoksigeal teratoma ko-
nulmas: bu tezi ve tani zorlugunu desteklemektedir.

Bu olgular da cerrahi tedavi ¢cogunlukla yeter-
lidir. [lave bir radyo-kemoterapi endike degildir.
Inkomplet bir eksizyonda dahi prognoz miikem-
meldir, siki bir klinik ve radyolojik takip yeterli-
dir.”® Bu hastalarin takiplerinde rekiirrens gozlen-
mesi durumunda ikinci bir operasyon diistiniilebi-
lir, bu durumda 5 yillik sagkalim %70 olarak bildi-
rilmistir.! Bu hastalar, bizim olgumuzda oldugu gibi
genel olarak acgik laparotomi ile tedavi edilirler
ancak su ana dek literatiirde laparoskopi ile komp-
likasyonsuz total rezeksiyon yapilan iki presakral

16,17

NG olgusu bildirilmistir.

Genel olarak her tiirlii pelvik kitle cerrahisin-
den sonra, hastalarda mindr veya major cerrahi
travma nedeniyle mesane ve iiretra ile ilgili para-
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sempatik, sempatik, somatik innervasyon defisitleri
gelisebilmektedir.'® Benzer olarak bizim olgumuzda
da gecici norojenik mesane ve konstipasyon tablosu
gelisti ve bu tablo postoperatif 21. giinde spontan
olarak diizeldi. Pelvik agr1 ile bagvuran hastalarda
bimanuel ve rektal muayene yapilmasi, bu timor-
lerin yakalanmasi agisindan degerlidir. Bu ve ben-
zeri nedenlerle, biz bu olgu sunumunda, son derece
nadir gozlenen bu tiimoriin, her yasta ve hafif kadin
baskinlig: disinda cinsiyet ayrimi gézetmeksizin or-
taya ¢ikabildigini, degisik lokalizasyonlarda ve
biiyiik boyutlarda olabildigini, lezyonlarin tam ola-
rak eksize edilmesi gerektigini, kitle etkisi ve cer-
rahi rezeksiyon giicliikleri nedeniyle intraoperatif
olusabilecek sinir travmalarina bagli olarak posto-
peratif {irolojik ve gastrointestinal komplikasyonlar
gelisebilecegini ve son olarak pelvik kitle ve agr1 du-
rumlarinda ayiric1 tanida mutlaka sakral NG olgu-
sunun da akla getirilmesi gerektigini bildirdik.
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