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Przyzwojaki szyi w materiale Kliniki Otolaryngologii
Warszawskiego Uniwersytetu Medycznego w latach 2001-2010

Paragangliomas of the Neck — a 10-year experience

of the Department of Otolaryngology of Warsaw Medical University

Anna Rzepakowska, Ewa Osuch-Wojcikiewicz, Andrzej Kulesza,
Antoni Bruzgielewicz, Kazimierz Niemczyk

SUMMARY

Paragangliomas are rare neoplasms of neurological origin and account for
0.012% of all tumors. Only 10% of them have extraadrenal localization. Head
and neck paragangliomas account for 0.33% neoplasms of that localization.
Typically paragangliomas are benign tumors, but even 19% cases may have
malignant potential. On the neck they are located typically closely to carotid
artery bifurcation, jugular bulb and along the course of vagus nerve. Laryn-
geal localization is very rare. Nonspecific manifestation and wide spectrum
of symptoms cause difficulty in diagnosis of paragangliomas.

Aim: Presentation of the diagnostic process, performed treatment and ob-
tained results of neck paragangliomas in the material of the Department of
Otolaryngology of Warsaw Medical University in years 2001-2010.
Material and methods: There was performed retrospective analysis, based
on the medical documentation of 14 patients with neck paragangliomas (9
women and 5 men), age range 25-62 years, hospitalized in the Department
of Otolaryngology of Warsaw Medical University during the last 10 years.
The date from the history, physical examination, radiological evaluation and
the method of performed treatment and post — treatment complications
were studied.

Results: Out of 14 patients with neck paragangliomas, there were 9 cases of
isolated tumors and 5 cases of synchronic, multicentric neoplasms. The most
common and single symptom was nonspecific neck mass. Doppler ultrasonogra-
phy was adequate diagnostic tool in carotid artery paragangliomas. To diagnose
mulicentric paraganglioma, vagal or laryngeal paraganglioma more thorough
radiological examination was necessary, including computed tomography, mag-
netic resonance and angiography. All patients had performed surgical treatment.
There were observed very good results in patients with isolated paragangiomas
of carotid artery or larynx. Surgical management of multicentric and vagal para-
gangliomas was exposed to higher risk of cranial nerve paresis.

Conclusions: 1. Paragangliomas are rare tumors of nonspecific clinical mani-
festation, making the early diagnosis very difficult. 2. Precise radiological
evaluation is necessary taking into consideration quite high incidence of
multicentric paragangliomas. 3. There is higher risk of cranial nerve paresis
after surgical treatment of multicentric paragangliomas, neoplasms larger
then 5 centimeters in diameter and vagal paragangliomas then in isolated
carotid artery paragangliomas.
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Wprowadzenie

Przyzwojaki (ang. paraganglioma) sa guzami neuro-
gennymi, wywodzacymi sie z przyzwojowych komorek
niechromochlonnych. Tylko 10% sposrod tych guzow

Otolaryngologia Polska tom 64, nr 7, czerwiec 2010

jest zlokalizowanych poza gruczolem nadnerczowym.
Stanowia 0,012% wszystkich nowotwordw, a w obrebie
glowy i szyi 0,33% nowotworéw [1]. Wedlug réznych
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Tabela I. Lokalizacja przyzwojakow w obrebie szyi z uwzglednieniem jednoogniskowego lub mnogiego charakteru zmiany
Table I. The localisation of the neck paragangliomas including isolated or multicentrical character of the tumor

Lokalizacja przyzwojakow

Przyzwojaki rozwidlenia tetnicy szyjnej
Przyzwojaki nerwu btednego
Przyzwojaki krtani

Przyzwojaki rozwidlenia tetnicy szyjnej
i opuszki zyly szyjnej

Przyzwojaki rozwidlenia tetnicy szyjnej
i nerwu bfednego

Przyzwojaki rozwidlenia tetnicy szyjne;j,
opuszki zyty szyjnej i jamy bebenkowe;j

Liczba przypadkow (%) Charakter zmiany u chorego

jednoogniskowy*/ mnogi**

10 (55,5%) 7%/3**
1 (5,5%) 1%
1 (5,5%) 1%
1 (5,5%) 1%*
1 (5,5%) 1**
4(22,2%) 4

autorow od 5% nawet do 19% przypadkéw moze miec
charakter ztosliwy [2, 3], co manifestuje sie przerzu-
tami odleglymi.

Wyrézniamy dwie gléwne postacie przyzwojakéw:
sporadyczna ok. 90% przypadkéw i rodzinna ok. 10%
przypadkow [2, 3]. W piSmiennictwie spotyka si¢ réwniez
postaé opisywana jako rozrost hiperplastyczny u oséb
z POChP i wrodzonymi siniczymi wadami serca [4].

Przyzwojaki moga wystepowac jako guzy pojedyncze
lub mnogie. W postaci sporadycznej zmiany mnogie
wystepuja w 2-10%, a w rodzinnej nawet w 25-50%
przypadkow [2].

W etiologii przyzwojakéw podkresla si¢ role czyn-
nika genetycznego oraz przewleklej hipoksji u os6b
zamieszkujacych na duzych wysokosciach nad po-
ziomem morza.

O ile mutacje genéw odpowiedzialnych za wyste-
powanie postaci rodzinnej zostaty okreslone, w pis-
miennictwie spotyka sie rozbiezne obserwacje doty-
czace czestszego wystepowania przyzwojakéw u os6b
zamieszkujacych na duzych wysokosciach [5].

W rodzinnej postaci przyzwojakéw opisano wystepo-
wanie mutacji w jednym z trzech genéw odpowiedzial-
nych za synteze podjednostek D, B luc C mitochondrial-
nej dehydrogenazy bursztynianowej (SDHD, SDHB,
SDHC) [3]. Jest to jeden z enzymé6w cyklu Krebsa.

Dziedziczenie w rodzinnej postaci przyzwojakéw ma
charakter autosomalnie dominujacy z niepelna pene-
tracja genéw. W Europie Srodkowej wystepuja réwnie
czesto mutacje SDHD i SDHB, rzadko natomiast SDHC
[2]. W przypadku mutacji SDHD opisywane jest zjawi-
sko genomic imprinting, czyli odwracalnej inaktywacji
genu matczynego w czasie oogenezy [3].

W obrebie glowy i szyi wyr6zniamy nastepujace
przyzwojaki:

- rozwidlenia tetnicy szyjnej — paraganglioma ca-
roticum (50-60%),

- opuszki zyly szyjnej — paraganglioma jugulare (5%),

- splotu bebenkowego — paraganglioma tympanicum,

- nerwu blednego — paraganglioma vagale (<3%),

- wyjatkowo rzadko inne lokalizacje: krtan, oczodét,
zatoki przynosowe [6].

W dalszej czesci artykulu zaprezentowano metody
diagnostyczne i zastosowane postepowanie lecznicze
oraz jego wyniki w przypadkach przyzwojakéw zlo-
kalizowanych w obrebie szyi w materiale wlasnym
Kliniki Otolaryngologii Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego.

Materiat i metody

Analiza retrospektywna na podstawie dokumentacji
medycznej 14 chorych z przyzwojakami szyjnymi (9
kobiet i 5 mezczyzn) w wieku od 25 do 62 lat hospita-
lizowanych w Klinice Otolaryngologii Warszawskiego
Uniwersytetu Medycznego w latach 2001-2010. Analizo-
wano dane z badania podmiotowego i przedmiotowego,
wyniki badan obrazowych oraz metody i rezultaty
zastosowanego postepowania leczniczego.

Wyniki

W Klinice Otolaryngologii Warszawskiego Uniwersytetu
Medycznego w latach 2001-2010 hospitalizowano 14
chorych z rozpoznanym przyzwojakiem w obrebie szyi.
W chwili rozpoznania 9 chorych mialo zmiany o cha-
rakterze jednoogniskowym. U 5 chorych rozpoznano
przyzwojaki mnogie, synchroniczne. Lacznie znaleZono
przyzwojaki w 28 réznych lokalizacjach glowy i szyi.
Rozmieszczenie poszczegdlnych przypadkow przed-
stawia tabela I.

Wsrod 14 chorych bylo 9 kobiet i 5 mezczyzn (1, 8:1).
Wiek chorych wahat si¢ w granicach od 25 do 62 lat,
srednia wieku wyniosta 47 + 14,7 lat. Srednia wieku
dla kobiet wyniosta 51,4 + 13,6 lata, dla mezczyzn 39
+ 14,4 lata, natomiast srednia wieku dla chorych ze
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