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Streszczenie

W pracy przedstawiono opis przypadku 51-letniego pacjenta skierowanego do tutejszej
Kliniki z powodu dusznosci w przebiegu guza krtani. Po wnikliwej diagnostyce obrazowej i hi-
stologicznej stwierdzono przyzwojaka okolicy lewego przedsionka krtani. Guz zostat usunigty
w catosci z dostepu przez faryngotomig boczng z zaoszczedzeniem szkieletu krtani i przylegajg-
cych struktur naczyniowo-nerwowych. Na podstawie dostgpnego pismiennictwa przedstawiono
szczegotowo etiologie, diagnostyke oraz mozliwosci leczenia tego rzadkiego schorzenia.

Stowa kluczowe: przyzwojak, krtan, guzy neuroendokrynne, okolica nadgtosniowa.

Abstract

We present a case of 51-year-old male patient admitted to our Department with dyspnoe
due to a large laryngeal tumor. As a result of the meticulous radiological and histopatho-
logical dignostics the supraglottic laryngeal paraganglioma was recognized. The tumor was
totally excised from lateral pharyngotomy approach preserving important neuro-vascular
structures and the larynx. Based on the review of the literature the etiology, diagnostics and

possible treatment options of this rare clinical entity was discussed in detail.
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(Postepy w Chirurgii Gtowy i Szyi 2015; 1: 10-13)

Wstep

Przyzwojaki krtani (laryngeal paraganglioma) to
rzadko spotykane guzy nalezace do nieztosliwych no-
wotworéw neuroendokrynnych krtani. Wywodzg si¢
z komorek grzebienia nerwowego przywspdiczulnego
uktadu nerwowego [1]. Przyzwojaki w tej lokalizacji
wystepuja niezwykle rzadko. Okoto 90% przypadkéw
tych guzow jest umiejscowionych w nadgltosniowym
pietrze krtani, a pozostate w gtosni i okolicy podgtos-
niowej krtani [2, 3]. Przyzwojaki krtani pojawiajq si¢
u 0s6b w przedziale wiekowym 40-60 lat [4]. W przeci-
wienistwie do innych nowotworéw neuroendokrynnych
krtani przyzwojaki czesciej rozpoznaje si¢ u kobiet
(K:M =3 :1). Postaci ztosliwe przyzwojakéw stano-
wig ponizej 2% przypadkow [1, 3, 5].
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Opis przypadkv

Mezczyzna, lat 51, zostat przyjety do Kliniki Otola-
ryngologii i Onkologii Laryngologicznej Uniwersytetu
Medycznego w Poznaniu z powodu dusznosci. U pacjen-
ta miesiagc przed przyjeciem stwierdzono guz krtani po
stronie lewej i wykonano tomografi¢ komputerowa szyi
z kontrastem. Badanie potwierdzito obecnos¢ wzmac-
niajacej si¢ zmiany guzowatej w obrebie krtani o wy-
miarach 39 x 28 x 35 mm, na poziomie kosci gnykowej
prawie catkowicie zwezajacej szpare glosni, bez destruk-
cji chrzastek krtani. W badaniu laryngologicznym przy
przyjeciu stwierdzono duzy guz w okolicy lewego przed-
sionka krtani przystaniajacy prawie catkowicie szparg
glosni, obejmujacy fald nalewkowo-nagtosniowy, po-
kryty gtadka btong Sluzowa, lekko przekrwiong (ryc. 1).
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W wywiadzie odnotowano niekontrolowang niedo-
czynno$¢ tarczycy na tle immunologicznym, otytos¢
oraz nikotynizm.

Ze wzgledu na nasilajacg si¢ dusznos$¢ w trybie pil-
nym wykonano zabieg tracheotomii dolnej oraz mikro-
laryngoskopi¢ wg Kleinsassera. Stwierdzono guz po-
kryty gtadka blong sluzowa, silnie krwawigcy podczas
pobierania wycinkéw. W badaniu mikroskopowym wy-
kazano fragmenty btony sluzowej pokryte pogrubiatym
nablonkiem wielowarstwowym plaskim z ogniskowg
obecnoscig parakeratozy oraz niewielkiego stopnia prze-
wlekly proces zapalny w podscielisku. Nie stwierdzono
utkania nowotworowego. Badanie metodg rezonansu
magnetycznego szyi wykonane w trakcie hospitalizacji
potwierdzito obecnos¢ duzego guza w obrebie gardia
dolnego, ktéry zdaje si¢ wyrasta¢ z bocznej lewej Sciany
przedsionka krtani. Guz o nieregularnych zarysach i wy-
miarach ok. 4,7 x 3,5 x 3,5 cm wykazywal intensywne
wzmocnienie po dozylnym podaniu kontrastu i nie na-
ciekat struktur przylegajacych (ryc. 2, 3).

Miesigc pdZniej chory zostal ponownie przyjety na
oddzial w celu powtérnego pobrania wycinkéw i po-
nownej weryfikacji histopatologicznej. Wynik badania
mikroskopowego ponownie byl niejednoznaczny —
zmiana moze odpowiadaé¢ wysoko dojrzatemu (tagod-
nemu) guzowi pochodzenia mezenchymalnego.

Z powodu niepewnego charakteru guza pacjent po
raz trzeci zostal przyjety do Kliniki po uptywie miesigca
od ostatniego pobytu. Podjeto decyzje o srédoperacyj-
nej ocenie makroskopowej oraz mikroskopowej guza
i zakwalifikowano pacjenta do zabiegu chirurgicznego.
Guz usunigto z dostgpu zewnetrznego przez faryngo-
tomi¢ boczng po stronie lewej. W trakcie operacji po-
brano okoliczne wezly chlonne oraz fragment guza do
badania srédoperacyjnego, w ktérym stwierdzono no-
wotwér mezenchymalny bogatokomérkowy z cechami
atypii bez zaznaczonej aktywnos$ci mitotycznej oraz
fragmenty utkania wezta chlonnego o lekko zaburzo-
nej architektonice. Po uzyskaniu wstepnej oceny histo-
patologicznej usunigto guz krtani i gardta dolnego po
stronie lewej. W badaniu histopatologicznym oraz im-
munohistochemicznym materialu pobranego w trakcie
zabiegu ustalono ostateczne rozpoznanie przyzwojaka.
W 13. dobie po zabiegu pacjenta dekaniulowano z pozy-
tywnym efektem. Uzyskano peing droznos¢ drég odde-
chowych z zachowang ruchomoscig fatldéw glosowych.
Pacjent zostal wypisany do domu w stanie ogélnym
i miejscowym dobrym z zaleceniem kontroli w poradni
laryngologicznej oraz wskazaniem do wykonania rezo-
nasu magnetycznego klatki piersiowej i jamy brzusznej
w celu oceny obecnosci ewentualnych dodatkowych
ognisk przyzwojaka.

Kontrola po uptywie miesigca od zabiegu wykazala
znakomitg droznos¢ drég oddechowych, prawidtowo
ruchome faldy glosowe oraz brak wznowy miejscowe;j.
Pacjent nie zgtaszal zaburzen potykania i dusznosci.
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Rycina 1. Olbrzymi gladkoscienny guz uwypukla sie do $wiatta krtani,
przestaniajac catkowicie szpare glosni

Rycina 2. Rezonans magnetyczny szyi z kontrastem — w obrebie gardia
dolnego i przedsionka krtani po stronie lewej widoczny guz o nieregularnych
zarysach, o wymiarach 4,7 x 3,5 x 3,5 cm, wykazujacy intensywne
wzmocnienie po podaniv $rodka kontrastowego

Rycina 3. Rezonans magnetyczny szyi — guz zamyka niemal catkowicie
gardlo dolne i swiatto krtani
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Omowienie

Przyzwojaki (paragangliomas) to rzadko wyste-
pujace tagodne guzy nalezace do grupy nowotworéw
neuroendokrynnych. Wywodzg si¢ z pozanadnerczowej
tkanki przyzwojowej tworzacej skupiska wystgpujace
w przebiegu nerwéw czaszkowych oraz wzdiuz aorty
w postaci cialek przyzwojowych autonomicznego ukta-
du nerwowego [5]. Najczesciej pojawiajg si¢ w okolicy
kigbka szyjnego, opuszki gérnej zyly szyjnej wewnetrz-
nej, jamy bgbenkowej oraz na przebiegu IX i X ner-
wu czaszkowego. Niezwykle rzadko umiejscawiajg si¢
w takich strukturach, jak oczodél, tarczyca czy krtan.
Sg guzami bogato unaczynionymi. Stanowig 0,03%
wszystkich nowotworéw i 0,6% nowotworéw glowy
iszyi[2, 6].

Przyzwojaki krtani sg najczesciej spotykang posta-
cig nowotworéw neuroendokrynnych w tej lokalizacji
[7]. Inne, rzadsze postaci guzéw klasyfikowanych do
nowotworéw neuroendokrynnych krtani obejmuja guzy
ztosliwe: typical carcinoid, atypical carcinoid, rak neu-
roendokrynny drobnokomoérkowy i wielkokomérkowy
[7]. W pismiennictwie opisano pojedyncze przypadki
rodzinnego wystepowania przyzwojakow (dziedzicze-
nie autosomalnie dominujace), jak réwniez przypadki
synchronicznego i metachronicznego wystgpowania
tych guzéw w réznych lokalizacjach w obregbie glowy
i szyi [6]. Postaci mnogie pojawiajg si¢ czgsciej w przy-
padkach zwigzanych z dziedziczeniem (25-50%) [8, 9].
Dziedziczne wystgpowanie przyzwojakow jest zwigzane
z mutacja genéw SDHD, SDHB oraz SDHC, a takze
VHL i NF1 [3, 9].

Pierwszy opis przypadku przyzwojaka krtani zo-
stal przedstawiony w 1955 r. [1, 3, 7]. Dotychczas
w pisSmiennictwie opisano ok. 80 przypadkéw [1, 7].
W krtani przyzwojaki wystgpuja na przebiegu nerwu
krtaniowego gérnego i nerwu krtaniowego wsteczne-
go [1, 3]. Komérki neuroendokrynne znaleziono row-
niez w tkance nabtonkowej krtani u zwierzat i ludzi
[7]. Guz ten zwykle jest widoczny jako gtadki, lezacy
podsluzéwkowo twor wpuklajacy si¢ do swiatta krtani.
Czesciej rozwija si¢ po stronie prawej krtani (stosunek
2,3:1)[10].

W zaleznosci od wielkoSci guza oraz lokalizacji
w obrebie krtani mogg wystgpowac: chrypka — jako naj-
czgstszy objaw, dysfagia, dusznosé, stridor oraz uczucie
ciala obcego w gardle, a takze krwioplucie i otalgia [6,
10]. W przypadku przedstawionego pacjenta pierw-
szym objawem przy przyjeciu do Kliniki byta dusznos¢,
w zwigzku z czym ze wskazan zyciowych wykonano
tracheotomi¢. W wyniku rozrostu guza moze dojs¢ réw-
niez do unieruchomienia krtani, co w badaniu klinicz-
nym moze by¢ czynnikiem utrudniajagcym prawidlowe
rozpoznanie.

Rozpoznanie kliniczne przyzwojaka ustala si¢ na
podstawie rezonansu magnetycznego szyi z kontrastem
oraz angiografii, ktére umozliwiaja ocen¢ wielkosci
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i charakteru guza, jego unaczynienia, lokalizacji, a tak-
ze przylegania badZ tez naciekania struktur przylegtych.
Ze wzgledu na brak histologicznego potwierdzenia
przyzwojaka oraz przestanek sugerujacych takie roz-
poznanie w przypadku naszego pacjenta nie wykonano
angiografii.

Pod wzgledem histologicznym paraganglioma ce-
chuje obecnos¢ licznych komérek gtéwnych, otoczo-
nych mniej licznie wystepujacymi komérkami pod-
porowymi tworzacymi gniazda (model Zellballena).
Niezwykle trudne jest morfologiczne odréznienie guza
tagodnego od ztosliwego. Obecnie panuje poglad, ze
niezaleznie od cech histopatologicznych o zlosliwym
charakterze nowotworu decyduje przede wszystkim
obecnos¢ przerzutéw [4, 9, 11]. Diagnostyka histolo-
giczna przyzwojakéw obecnie jest poszerzona standar-
dowo o diagnostyke immunohistochemiczng polegajaca
na badaniu obecnosci markeréw neuroendokrynnych,
takich jak: synaptofizyna, chromogranina, Leu-7, CD56
(NCAM), CD57 oraz biatka neurofilamentéw [7]. Test
na obecnos¢ biatka S100 jest ujemny, natomiast w przy-
padku zmian o charakterze ztosliwym — dodatni [3].
Specyficznym markerem dla przyzwojakéw jest gala-
nina w badaniu immunohistochemicznym [3].

Leczeniem z wyboru w przypadku guzéw zlokalizo-
wanych w okolicy nadglosniowej jest resekcja catkowita
z dostepu zewngtrznego przez faryngotomie¢ boczng [3].
Niezbedne jest wykonanie tracheotomii dla utrzymania
prawidtowej droznosci drég oddechowych, a takze ze
wzgledu na zwigkszone ryzyko krwawienia podczas
zabiegu chirurgicznego. W przypadku przyzwojakéw
lezacych w obrebie glosni, podgtosni lub w razie zmian
ze stwierdzong w tomografii komputerowej destrukcja
chrzastek krtani wskazana jest laryngektomia catkowita
[1]. W wybranych przypadkach przyzwojaka krtani, ze
wzgledu na niewielkie ryzyko wystapienia przerzutow
do weziéw chlonnych, prawidlowym postgpowaniem
jest laryngektomia czesciowa [1, 3]. Operacje oszcze-
dzajgce umozliwiaja zachowanie funkcji fonacyjnej
krtani oraz pozostawienie waznych struktur naczynio-
wo-nerwowych.

Przed operacja w przypadku rozpoznanego wczes-
niej przyzwojaka nalezy wykona¢ angiografi¢ z em-
bolizacjg guza, co znacznie ulatwia przeprowadzenie
zabiegu i zmniejsza ryzyko wystgpienia masywnego
krwawienia [3, 4]. Nie nalezy jednak zapominaé o groz-
nych dla zycia powiklaniach (niedokrwienie osrodkowe-
go uktadu nerwowego), jakie niesie ze sobg ta procedu-
ra, zwlaszcza w przypadkach przezskérnej embolizacji
guza [3].

Rokowanie, a co za tym idzie — czystos¢ onkologicz-
na zaréwno po zabiegach oszczedzajacych krtani, jak
i po catkowitej resekcji guza z dostepu zewnetrznego sg
bardzo dobre [3]. W dostgpnym piSmiennictwie opisano
przypadki resekcji guzéw z dostepu przez jame ustng
(transoral resection), a takze resekcje endoskopowe,
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jednak ze wzgledu na bardzo duze ryzyko niekontro-
lowanego krwawienia srédoperacyjnego oraz wigksze
ryzyko wznowy przyzwojaka nie sg one powszechnie
zalecane [11].

W przypadku naszego pacjenta ze wzgledu na roz-
miar guza, jego lokalizacje, zwigkszone ryzyko krwa-
wienia i niepewny wynik histologiczny co do ztosliwo-
$ci zmiany podjeto decyzje o leczeniu chirurgicznym
z dostgpu przez faryngotomi¢ boczng. Guz wyresekowa-
no w catosci, zachowujac w catosci szkielet krtani oraz
przylegajace naczynia i nerwy. Pacjenta dekaniulowano
w 13. dobie po zabiegu, dzigki czemu uzyskano znako-
mity pasaz powietrza.

Radioterapi¢ w przypadkach przyzwojaka krtani
stosuje si¢ w sytuacjach, gdy leczenie chirurgiczne jest
przeciwwskazane, a takze w przypadkach szczegdl-
nych — gdy guz przylega lub nacieka okolice podstawy
czaszki badz7 tez znajduje si¢ wewnatrzczaszkowo oraz
w postaciach mnogich [6]. Stwierdzono, ze radiotera-
pia w przypadku przyzwojakéw krtani hamuje dalszy
wzrost guza, nie obserwowano natomiast jego regre-
sji [4]. Radioterapia uzupelniajaca nie jest opisywana
w literaturze jako mozliwe postgpowanie pooperacyjne.

Odsetek wznéw przyzwojaka krtani wg réznych au-
toréw wynosi odpowiednio 17% dla lokalizacji nadgtos-
niowej oraz 4% dla lokalizacji podgtosniowej [1, 6].

Rozpoznanie przyzwojaka krtani, pomimo wysoko
zaawansowanej diagnostyki obrazowej (MRI, TK), jest
niezwykle trudne, poniewaz wigkszos¢ objawow suge-
ruje najczesciej spotykany w tej okolicy guz, czyli raka
ptaskonabtonkowego. Wnikliwy wywiad oraz ewentu-
alne wystgpowanie przyzwojakéw w rodzinie pozwalajg
naprowadzi¢ na wlasciwe rozpoznanie.
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