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STRESZCZENIE
Przyzwojak to rzadki nowotwdr wywodzacy sig z chemorecepto-
row ciatek przyzwojowych, nalezacy do licznej grupy nowotworoéw
gfowy i szyi. Charakteryzuje si¢ powolnym wzrostem i zrozni-
cowang manifestacja kliniczna. Autorzy przedstawili przypadek
63-letniej pacjentki z przyzwojakiem powodujgcym nieprawidfowe
ustawienie gfowy oraz jednostronny niedostuch.
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Stowa kluczowe: przyzwojak, paraganglioma, krecz karku,
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Wprowadzenie

Przyzwojak (tac. paraganglioma, chemodecto-
ma) to bogato unaczyniony nowotwér neuroendo-
krynny wywodzacy sie z chemoreceptoréw uktadu
wspétczulnego i przywspétczulnego (przyzwojaki
chromochtonne i niechromochtonne). Punktem
wyijécia przyzwojaka niechromochtonnego jest
najczesciej ciatko przyzwojowe klebka szyjnego
(fac. glomus caroticum), cialtko przyzwojowe
zwoju szyjnego i bebenkowego (lac. paraganglion
jugulotympanici) oraz ciatka przyzwojowe nerwu
btednego (tac. paraganglia nervi vagi), natomiast
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w przypadku przywojaka chromochlonnego jest
nim gtéwnie klebek aortalny (tac. glomus aorti-
cum) [1-3].

Przyzwojaki sa guzami stosunkowo rzadko
spotykanymi, stanowigc okolo 0,03% wszystkich
nowotworéw oraz 0,5% nowotworéw w obrebie
glowy i szyi, a ich czestos¢ jest podobna u obu
plci [1, 3-5]. W wiekszosci przypadkéw wyste-
puja sporadycznie, moga by¢ jednak zwiazane
z dziedziczonymi autosomalnie dominujgco
mutacjami w obrebie genu kodujacego dehydro-
genaze bursztynianowa (SDHD, SDHB, SDHC,
SDHAF2) [3, 4, 6]. Moga wystepowac takze w ze-
spotach uwarunkowanych genetycznie, takich
jak zespoly rodzinnych przyzwojakéw typu 1-5,
w ktorych wspélwystepujg z rakiem nerki, guzem
chromochtonnym nadnerczy, nowotworami pod-
Scieliska przewodu pokarmowego i gruczolakiem
przysadki. Pojawiaja sie takze w zespole mnogiej
gruczolakowato$ci wewnatrzwydzielniczej typu 2A
i 2B, zespole von Hippla-Lindaua oraz Carneya
[2, 3, 7]. U chorych z potwierdzong predyspozycja
genetycznag czesciej stwierdza sie przyzwojaki
mnogie [3, 4, 8]. Przyzwojaki to w ponad 97%
przypadkéw nowotwory tagodne, charakteryzu-
jace sie dobrym rokowaniem, niekiedy nawet ule-
gajace samoistnej regresji [9]. O zakwalifikowaniu
zmiany jako ztosliwej tylko w niewielkim stopniu
decyduje obraz histopatologiczny (wieloboczne,
intensywnie barwigce sie komorki typu I tworzace
rdzen, a wokét nich wydtuzone komérki podpo-
rowe typu II), a gléwnie — przebieg kliniczny,
tj. zajecie weztéw chlonnych badZz wznowa po
zastosowanym leczeniu [1, 3, 5, 6].
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Przyzwojaki charakteryzuje powolny wzrost,
a ich objawy wiaza sig z uciskiem i uszkodzeniem
otaczajacych struktur anatomicznych [2, 3, 6, 10].
Ze wzgledu na zmienng lokalizacje zmiany no-
wotworowej objawy kliniczne mogg by¢ bardzo
rézne, poczawszy od obecno$ci niebolesnego
guza w obrebie szyi, poprzez dysfunkcje ner-
wéw opuszkowych (jednego lub kilku), szumy
uszne, utratg sluchu, a skonczywszy na zespole
wzmozonego ci$nienia §rédczaszkowego [11, 12].
Stosunkowo rzadkie objawy choroby, takie jak
nadciénienie tetnicze, zaburzenia rytmu serca
i béle gtowy, moga by¢ wywotane przez aminy
katecholowe wydzielane przez guz [12-14].
Rozpoznanie choroby ustala sig na podstawie
objaw6w klinicznych oraz badan obrazowych (ul-
trasonografii, tomografii komputerowej [TK] oraz
rezonansu magnetycznego [MR, magnetic reso-
nance], rzadziej klasycznej angiografii) [5, 15, 16].
W przypadku zajecia ucha srodkowego i prze-
wodu stuchowego zewnetrznego zmiane rozro-
stowa udaje sie niekiedy uwidocznié¢ w badaniu
otoskopowym [3]. Ze wzgledu na bogate unaczy-
nienie przyzwojaka nie zaleca sie wykonywania
biopsji [5, 6]. Rekomenduje si¢ natomiast ozna-
czenie stezenia pochodnych amin katecholowych
w dobowej zbiérce moczu w celu okreélenia
ewentualnej czynnosci hormonalnej guza [14].

Miejscowe zaawansowanie przyzwojaka ocenia
sig w skalach klinicznych odrebnych w odniesieniu
do guzéw o odmiennej lokalizacji [3, 14, 16] (tab. 1).

Podstawowa metoda leczenia przyzwojaka to
resekcja guza, ktéra czasami jest poprzedzona em-
bolizacja zmiany w celu obnizenia ryzyka krwoto-

ku okolozabiegowego [1, 4-6, 14, 17]. Opré6cz nasi-
lonego krwawienia bardzo czestym powiklaniem
leczenia operacyjnego jest jatrogenne uszkodzenie
nerwow czaszkowych, wytworzenie tetniaka rze-
komego, a niekiedy udar niedokrwienny mézgu,
takze w mechanizmie zatoru materialem stosowa-
nym do obliteracji guza [5, 15, 17-19]. Usuniecie
guzéw hormonalnie czynnych moze by¢ wiklane
wahaniami ci$nienia tetniczego i zaburzeniami
rytmu serca z naglym zatrzymaniem krazenia
wlacznie [20]. W przypadku zmian nieresekcyj-
nych stosuje sie radioterapie konformalng lub
radiochirurgie stereotaktyczng [2, 6, 12, 14, 16,
18, 21]. W przypadku niewielkich, bezobjawo-
wych przyzwojakéw zaleca sie jedynie obserwacje
z wykonywaniem kontrolnych badan obrazowych
co 6-12 miesiecy. Nadzor kliniczno-radiologiczny,
z corocznym powtarzaniem badan obrazowych po
leczeniu zabiegowym lub radioterapii, powinien
by¢ prowadzony przez co najmniej 2 lata. Obecnie
wskazuje sie na celowo$é¢ wydluzenia tego okresu
do minimum 5 lat [2, 5, 14].

Opis przypadku

Kobieta 63-letnia, obcigzona nadci$nieniem tet-
niczym, autoimmunologicznym zapaleniem tar-
czycy Hashimoto i hipercholesterolemig, zostata
przyjeta do Kliniki Neurologii Uniwersyteckiego
SzpitalaKlinicznego we Wroclawiu wmarcu 2014 ro-
ku z powodu przymusowego ustawienia glowy
i ograniczenia ruchomosci w odcinku szyjnym
kregostupa z towarzyszacymi dolegliwos$ciami
bélowymi tej okolicy. Pacjentka wigzata powyzsze
objawy z urazem skretnym kregostupa szyjnego,

Tabela 1. Skale kliniczne stosowane do oceny miejscowego zaawansowania przyzwojakow (zrédta [3, 14])

Pochodzenie przyzwojaka Skala Stopien Miejscowe zaawansowanie guza
Z ktebka szyjnego Klasyfikacja | Przylega do rozdwojenia aorty bez naciekania
Shamblina tetnic szyjnych

Il Czesciowo obejmuje tetnice szyjne
1] Sci$le otacza tetnice szyjne

Z ciata przyzwojowego szyjnego Klasyfikacja Fisha A Ograniczony do ucha srodkowego

ool ersee [ilaitess B Zajmuje ucho srodkowe i opuszke zyty szyjnej

wewnetrznej, niszczy zachytek podbebenkowy
(@ Uszkadza otwor zewnetrzny kanatu tetnicy szyjnej
C2 Uszkadza cze$¢ pionowa kanatu tetnicy szyjnej
c3 Uszkadza czes¢ pozioma kanatu tetnicy szyjnej
c4 Uszkadza otwor poszarpany i nacieka zatoke jamista
De Rozrasta sie wewnatrzczaszkowo,
ale zewnatrzoponowo

Di Rozrasta sie wewnatrzczaszkowo i wewnatrzoponowo
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Rycina 1. Przymusowe ustawienie glowy pacjentki

do ktérego doszlo kilka lat wczeéniej — podawala
rowniez, ze dolegliwosci stopniowo narastaty.
W badaniu neurologicznym przy przyjeciu do Kli-
niki stwierdzono: przymusowe ustawienie glowy
Z ograniczeniem jej zwrotu w prawo, z napina-
niem mie$nia szerokiego szyi po tej stronie (ryc. 1),
lewostronny niedostuch, nizej ustawiony lewy
bark, zanik drobnych mieéni obu rak, niewiel-
kiego stopnia obnizenie sity mig$niowej lewych
koniczyn, bardzo zwawe odruchy gtebokie, r6wne,
z obecnym obustronnie objawem Jacobsohna, bez
objawéw patologicznych piramidowych w kon-

czynach dolnych, dodatni objaw Spurlinga po
lewej stronie, ostabione czucie b6lu w lewej kon-
czynie gornej, obustronnie niepewnos$¢ w prébach
zbornosciowych, chwiejny chéd. W wykonanym
w Zakladzie Radiologii Og6lnej, Zabiegowej i Neu-
roradiologii Uniwersyteckiego Szpitala Kliniczne-
go we Wroclawiu badaniu MR odcinka szyjnego
kregostupa (fragmentarycznie) po lewej stronie, na
wysokosci kregu C1, uwidoczniono patologiczna
strukture przemieszczajaca §linianke przyuszng
i miesnie skrzydltowe oraz zwezajaca cze$c ustng
gardla, a ponadto dyskretne poszerzenie kanatu
centralnego rdzenia kregowego (ryc. 2). W celu
pelnego uwidocznienia opisywanej w badaniu MR
zmiany wykonano badanie metodg TK, w ktérym
stwierdzono obecno$¢ wzmacniajacego sig po
podaniu $rodka kontrastowego guza wielkos$ci
3 X 3,1 X 2,7 cm, zlokalizowanego po lewej stronie,
w okolicy otworu szyjnego kanatu tetnicy szyjnej
i zachytka podbebenkowego, wrastajacego do
przewodu stuchowego zewnetrznego. Zmiana na-
ciekata $ciane zyly szyjnej, a ponadto powodowata
destrukcje Scian otworu szyjnego i tylnej Sciany
otworu tetnicy szyjnej oraz przemieszczenie tetnicy
szyjnej wewnetrznej w kierunku przysrodkowym
(ryc. 3). Obraz radiologiczny sugerowat rozpozna-
nie przyzwojaka szyjno-bebenkowego.

W badaniu otoskopowym i badaniu endoskopo-
wym nosogardla nie uwidoczniono zmiany rozro-
stowej, stwierdzono natomiast niewielkie obnize-
nie stropu nosogardla oraz obrzek lewego migdatka
trabkowego i dysfunkcje lewej trgbki stuchowe;j.

Rycina 2A, B. Badanie kregostupa szyjnego metodg rezonansu magnetycznego — obrazy T2-zalezny w projekcji czotowej (A) oraz
T2-zalezny w sekwencji FATSAT (fat saturation) w projekcji osiowej (B). W gornej czegsci obrazu, na wysokosci kregu C1, wida¢ guz
(zaznaczono strzatkg) rozrastajacy sie w przestrzeni naczyn szyjnych po lewej stronie. Zmiana uciska i przemieszcza lewg $Slinianke

przyuszng oraz migsnie skrzydiowe
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Rycina 3A-C. Badanie twarzoczaszki metoda tomografii komputerowej wykonane po podaniu $rodka kontrastowego — rekonstrukcje
wieloptaszczyznowe (MPR, multiplanar reconstrucion) w projekcji czotowej (A) i strzatkowej (B) oraz przekroj osiowy (C). Po lewej stro-
nie, w okolicy otworu zyly szyjnej oraz w przestrzeni naczyn szyjnych, wida¢ duzy guz (zaznaczono strzatka) ulegajacy intensywnemu
wzmocnieniu kontrastowemu. Guz powoduje destrukcje kosci $cian otworu szyjnego oraz tylnej $ciany kanatu lewej tetnicy szyjnej

Rycina 4A-C. Kontrolne badanie twarzoczaszki metodg tomografii komputerowej wykonane po zabiegu operacyjnym — rekonstrukcije
wieloptaszczyznowe (MPR, multiplanar reconstrucion) w projekcji czotowej (A) i strzatkowej (B) oraz przekréj osiowy (C) po podaniu
Srodka kontrastowego. Nie wykazano cech miejscowej wznowy guza. W okolicy zabiegu w przestrzeni naczyn szyjnych po lewej stronie,
az do podstawy czaszki, wida¢ zmiany pooperacyjne (zaznaczono strzatkg)

W badaniach laboratoryjnych utrzymywaly sie
podwyzszone stezenie kinazy kreatynowej (CK,
creatine kinase; 299 jm./1) oraz odczyn Biernackie-
go (OB; 35 mm), przy prawidlowych wartos$ciach
innych parametréw stanu zapalnego. Stwier-
dzono réwniez obecno$é¢ przeciwcial przeciw
peroksydazie tarczycowej (anty-TPO; 627,2 jm./
/ml), przy prawidtowych stezeniach hormonu
tyreotropowego i hormondéw tarczycy.

U opisywanej chorej za przyczyne nieprawid-
fowego ustawienia glowy i ograniczenia rucho-

mos$ci w odcinku szyjnym kregostupa uznano
guz okolicy otworu zyly szyjnej wewnetrznej
o kliniczno-obrazowych cechach przyzwojaka.
Chora zakwalifikowano do leczenia operacyjnego
w Klinice Otolaryngologii Warszawskiego Uni-
wersytetu Medycznego. W sierpniu 2014 roku
wykonano resekcje zmiany, a w badaniu histo-
patologicznym potwierdzono rozpoznanie przy-
zwojaka (chemodectoma). W sierpniu 2015 roku
pacjentka zostala ponownie przyjeta do Kliniki
Neurologii Uniwersyteckiego Szpitala Klinicznego
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we Wroctawiu. W badaniu przedmiotowym przy
przyjeciu stwierdzono: utrzymujace sie¢ ograni-
czenie skretu glowy w prawo, ale z czeSciowq
poprawg w stosunku do stanu przed leczeniem
operacyjnym, cechy obwodowego uszkodzenia
lewego nerwu twarzowego (okolozabiegowe),
brak lewego odruchu podniebiennego i staby od-
ruch gardlowy, poza tym stan przedmiotowy jak
podczas przedniej hospitalizacji. W kontrolnym
badaniu TK twarzoczaszki nie wykazano cech
wznowy miejscowej przyzwojaka ani obecnosci
patologicznie powiekszonych wezléw chtonnych.
Stwierdzono wykrzepienie w zatoce esowatej
po operowane;j stronie oraz scieficzenie lewego
migénia mostkowo-obojczykowo-sutkowego i asy-
metrig faldéw nalewkowo-nagtoéniowych (ryc. 4).
W badaniu elektromiograficznym (EMG) z mieé$ni
obreczy barkowej wykazano niewielkie zmiany
miogenne. W badaniu sluchowych potencjaléw
wywolanych stwierdzono znacznie diuzszg la-
tencje sktadowej III w lewym uchu i przedtuzonag
latencje wzgledna I-I1I na niekorzy$¢ lewej strony.
W badaniu somatosensorycznych potencjatéow
wywolanych latencje wszystkich sktadowych
uzyskanych w wyniku draznienia nerwu posrod-
kowego potencjatéw obustronnie pozostawaty
w granicach normy. Rok po usunieciu przyzwoja-
ka okolicy lewego otworu zyly szyjnej u pacjentki
nie stwierdzono cech wznowy procesu nowo-
tworowego. Chora pozostaje pod opieka Kliniki
Neurologii oraz Kliniki Otolaryngologii WUM.

Podsumowanie

Autorzy przedstawili rzadki przypadek przy-
zwojaka wywodzacego sie z ciatka przyzwojowego
szyjnego i bebenkowego, ktérego gtéwna manife-
stacja kliniczng byto nieprawidtowe ustawienie
glowy z napinaniem miesnia szerokiego szyi oraz
jednostronne uposledzenie stuchu. W réznico-
waniu brano pod uwage idiopatyczna dystonie
szyjng, dystonie w przebiegu parkinsonizmoéw
atypowych i innych schorzen neurozwyrodnienio-
wych, a takze niedystoniczny krecz karku w prze-
biegu innych proceséw miejscowych (guzy, wady
kostne), zaburzen widzenia i zespolu Sandifera.
Pacjentka przebylta radykalng resekcje guza. Ze
wzgledu na znaczne miejscowe zaawansowanie
choroby nie uzyskano ustapienia opisywanych
objawow klinicznych, a leczenie operacyjne

bylo dodatkowo powiktane jatrogennym jed-
nostronnym uszkodzeniem nerwu twarzowego
i jezykowo-gardlowego. Ze wzgledu na rzadkos¢
wystepowania przyzwojaka, jego mozliwy zwia-
zek z zespolami uwarunkowanymi genetycznie,
r6zng lokalizacje i zwigzany z nig odmienny obraz
kliniczny, a takze trudnosé¢ leczenia, podczas
postepowania diagnostyczno-terapeutycznego
konieczna jest Scista wspélipraca lekarzy neu-
rologéw, radiologéw, chirurgéw naczyniowych
i otolaryngologéw, a czesto takze radioterapeutéw,
neurochirurgéw, endokrynologéw i genetykéw [8].
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