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Célunk egy 44 éves nébeteg esetének bemutatisa kapesin rovid és atfogd képet adni a glomus caroticum paragang-
liomdjarél, diagnosztikajardl és komplex ellitasarél. A glomus caroticum paragangliomdja a glomus caroticumbél
kiindulé ritka, tobbnyire sporadikusan megjelend, joindulatd fej-nyaki daganat. A legtobbszor kozépkora nébetegek
érintettek; a nyak egyik oldaldn jelentkezd, igen lassan novekvd, szemifix, fajdalmatlan nyaki duzzanatként jelentke-
zik. Diagnosztikdjaban a fizikdlis vizsgdlaton tdl (pulzicié, Fontaine-jel) az arany standard a CT-angiogrifia. Hang-

ez

angiogrifia sordn elvégzett embolisatio, majd a tumor sebészi eltdvolitisa. Inoperabilitas és/vagy irreszekabilitds, il-
letve residualis tumor esetén a vilasztando terapia a sugdrkezelés. A kozleményben bemutatott beteget 2017 dprilisd-
ban kezeltiik osztilyunkon.
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Carotid body tumor and its treatment

A case report

Our goal was to report a 44-year-old woman with carotid body tumor, and to give a brief and comprehensive pres-
entation about the disease and summarize its complex management. Carotid body tumor is a rare, mostly sporadic,
benign head and neck mass originating from the glomus caroticum. It occurs mostly in middle-aged women as a
slowly growing, semifix, painless neck mass. The diagnosis is based upon the physical examination (pulsatile mass,
Fontaine-sign) and — as the gold standard — CT-angiography. It should be established that preoperative embolisation
by digital substraction angiography plays a crucial role in the treatment of carotid body tumors that should be fol-
lowed by surgical removal. In case of inoperable /irresecable and residual tumors, radiotherapy is the treatment op-
tion. The patient was treated in our department in April 2017.
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Roviditések

ACC = arteria carotis communis; ACE = arteria carotis externa; | DSA = (digital subtraction angiography) digitalis szubsztrakci-
ACI = arteria carotis interna; CBT = carotid body tumor, a | 6s angiogrifia; FNAC = (fine needle aspiration cytology) fi-
glomus caroticum paragangliomaja; COPD = (chronic ob- | nomtii-aspiracids citolégia; MR = magneses rezonancia; PVA =
structive pulmonary disease) kronikus obstruktiv tiidébeteg- | polivinil-alkohol; VEGF = (vascular endothelial growth factor)
ség; CT = (computer tomography) szimitégépes tomogrifia; | vascularis endothelialis novekedési faktor
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1. 4bra
terna (fekete nyil) agait — lirajel (lyre sign)
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A) Kontrasztanyagos CT-felvétel paramedidn sagittalis metszete. A tumor jol lithatéan diszlokalja az a. carotis externa (fehér nyil) és az a. carotis in-

B) Kontrasztanyagos CT-felvétel horizontilis metszete. A bal oldalon nagyméret(, kerekded, kontrasztanyagot intenziven halmozé terime lithaté

(csillag)

Egy 44 éves n6beteg 8 éve progressziven novekvd, bal
oldali nyaki duzzanattal kereste fel jir6beteg-rendelé-
stinket. Mas intézetben tortént FNAC-vizsgilatinak le-
letét mutatta be, amely sejtszegénység miatt nem volt
diagnosztikus értékd. A fizikalis vizsgalat sordn a nyak
bal oldaldn, az ACC oszlasanak magassagaban 50 x 40 x
40 mm-es, a nagyerekkel egyiitt oldalirinyban mozgé,
de fel-le mozgatva immobilis (Fontaine-jel), rugalmas
tapintatd, fijdalmatlan, pulzdlé terimét észleltiink. Fil-
orr-gégészeti vizsgalattal a fej-nyak egyéb teriiletén ké-
ros eltérést a teriméhez kapcsolédodan, valamint attol
fiiggetleniil sem talaltunk. Kéros belgyogyaszati és neu-
rolégiai jelet nem lattunk. Az anamnézis és status alapjan
a glomus caroticum paragangliomija, CBT mertlt fel
els6 diagnoézisként.

A CT-angiografos vizsgilat azonositott egy, az ACC
oszlasiban elhelyezkedd, azt ivelten diszlokald, az érfalat
infiltral6, 43 x 34 x 49 mme-es, intenziven kontraszt-
anyag-halmozist mutaté terimét, igazolva a Shamblin
szerinti I1I-as stddiuma (1. tdblazar) CBT diagndzisat
(1. dbra). A preoperativ digitilis szubsztrakcids angio-
grafiat és egyben az ellitéerek embolisatidjat intézmé-
nytink DSA-laborjaban végezték el. Az angiogrifos vizs-
gélat sordn az intracranialis anastomosisok nem telGdtek,
és az ACI felél sem latszott tumortel6dés. Els6ként a bal
arteria (a.) lingualist és az a. facialist coilokkal proximali-

1. tablazat | Shamblin-stidiumok

san lezdrtak, majd a bal carotis externa tumort ellaté af-
ferenseibe 1 és Y4 ampulldnyi, 710-1000 mikronos PVA
(polivinil-alkohol)-szemcséket injektaltak (2. dbra). Az

1. A carotisok kozott elhelyezked6 tumorszovet
(az adventitidrdl konnyen levilaszthatd)

II. A carotisokat részben bennfoglalé tumorszovet

III. A carotisokat teljesen korilolelé tumorszovet
(ér feldldozdsdra, rekonstrukcidjira van sziikség)

2. dbra

A glomus caroticum paragangliomdjinak DSA-felvételei

A, B) Az a. carotis externa (fehér nyil) és az a. carotis interna
(fekete nyil) dgait ivelten diszlokdl6 (lirajel) hipervaszkularizélt
tumorszovet lithaté. Fontos szempont, hogy a carotis dgai kozt
extra- és intracranialis anastomosisok nem telédtek, igy elvégez-

hetd az embolisatio

C) Az a. lingualis és facialis coilokkal lezarva (fekete nyilak); a
tumor mar kevésbé, de tel6dik

D) A polivinil-alkoholos embolisatio utini DSA-felvétel. A tu-
mor tel6dése megsziint (csillag). Az a. carotis interna (nyil) fel6l
tumortel6dés nincs
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3. dbra
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A) A miitéti teriilet, az a. carotis communis (kék nyil) oszldsa, attél cranialisan az a. carotis externdt (fehér nyil) és az a. carotis interndt (fekete nyil)

korbesleld, balrél klammerbe fogott tumorszovet (csillag). Jobbra fent zold varréanyaggal a musculus sternocleidomastoideust (z6ld nyil), attél len-
tebb narancssirga gumiszalaggal a vena jugularis internat tartjuk el (narancssirga nyil)

B) A dissectorral eltartva lithat6, hogy a tumorszovet az a. carotis interndrél lefejthetd (fekete nyil)

C) A tumorszdvet az a. carotis externat oly mértékben infiltrdlta, hogy attél elkiiloniteni nem lehetett, az ér felaldozdsara kényszeriiltink (fehér nyil).
Az ¢ér felildozdsinak korai vagy késdi tiinetei, szovédményei nem voltak

4. dbra

embolisatio a tumor vascularis dgyat és annak keringését
szubtotdlisan csokkentette, szovédmény nem volt. A
mdtétet intratrachealis dltalinos narkézisban végeztiik.
Lidokain-tonogén infiltricidja utin a bal oldalon kb. 10
cm-es fvelt metszést vezettiink a musculus sternocleido-
mastoideus mentén, s a lagy részek preparalasa, elkam-
pozasa utan eljutottunk az ACC-oszlasig, ahol az ACE-
dgat korilvevs, az ACIl-dgat eclfed6 tumorszovetet
lattunk (Shamblin III.). A vena jugularis interndt, a mus-
culus sternocleidomastoideust és a nervus (n.) vagust
nem infiltrdlta a tumor. A tumor fels§ széle fel§l megta-
laltuk a coilozott afferens ereket, a coilt eltiavolitottuk,
majd lekotottiik az artéridkat. Inferior irdnybdl az ACC,
az ACC oszlasa, majd a tumor kornyezetének kiprepara-
ldsa utdn lathatova valt, hogy a tumor olyan mértékben
infiltrilta az ACE-t, hogy az nem volt megtarthatd, igy a

A) A mitéti teriilet a tumor eltavolitdsa utdn. Az a. carotis externa lekotve (fehér nyil). Az a. carotis interna intakt (fekete nyil)
B) A koriilbeliil 5 cm legnagyobb dtmérdjd carotid body tumor specimen

tumorral egyiitt, az ACC-oszlastdl distalisan 1 cm-re le-
kotottiik és eltavolitottuk (3. és 4. dbra). A tumor szo-
vettani metszetei a 5. dbrdan lathaték. A miitéti vided a 6.
Abra magyarizata utn szerepld YouTube™ linken talal-
haté. A posztoperativ szakban szovédményt nem észlel-
tiink, a beteg az dpolds 5 napja alatt egyediil a a nyaki seb
teriiletén jelentkezd fokozddo fijdalomra panaszkodott,
melyet 50 mg diklofendk és 50 mg tramadol sziikség sze-
rinti, valtott haszndlata mellett uralni tudtunk. Sebgyé-
gyuldsa zavartalanul zajlott, 10 nappal késébb a varratok
cltdvolitisakor elsédlegesen gyogyult heget lattunk. A
beteg tovibbra is fijdalomra panaszkodott, igy otthond-
ban tramadol 50 mg tabletta sziikség szerinti szedését
javasoltuk. Pdciensiink jelenleg panaszmentes, és fél év-
vel a beavatkozds utdn végzett MR-angiografos vizsgila-
ton recidiva nem volt lithaté (6. dbra).
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| C, chromogranin A 10x

A) A glomus caroticum paragangliomdjinak hematoxilin-eozin metszete 20x-0s nagyitdsban. A kotészovetes dllomanyban bdséges eosinophil cito-

plazmadval bird, fészkes megjelenést mutatd daganatsejt-prolifercié. A magok mérsékelt magpolimorfidt mutatnak, ovoidok, rogés magkromatin-

szerkezettel birnak, és nucleolusok lathatok

B) A glomus caroticum paragangliomajinak immunfluoreszcens, szinaptofizinmetszete 10x-es nagyitisban
C) A glomus caroticum paragangliomdjianak immunfluoreszcens, kromogranin-A-metszete 10x-es nagyitasban

6. dbra
Mtéti vide6: https://youtu.be/Bpr4rl WgktY

A glomus caroticum paragangliomaja,
carotid body tumor

Attekintés

A paragangliomak ritka neuroendokrin tumorok. Kiin-
dulasi pontjaik az extraadrenalis autoném paraganglio-
nok, melyek f6ként neuroendokrin sejtekbdl allo, az
embriondlis vel6csGbdl kifejl6ds, katecholaminszekre-
talo kis szervek.

A fej-nyak paragangliomai paraszimpatikus eredettick,
a n. glossopharyngeus és a n. vagus lefutdsit kovetik. A
glomus caroticum az ACC oszldsiban posteromedialisan
clhelyezkedd kemoreceptor sejtcsoport, fizioldgidsan
3-5 mm atmér6jl, tomege 15 mg alatt van [1]. Vérelld-
tasat az ACE agaibdl, tipusosan az a. pharyngea ascen-
densbdl és az a. occipitalisbdl kapja; beidegzéséért a n.
glossopharyngeusbdl (IX.) a foramen jugulare szintje
alatt kb. 1,5 cm-rel ered§ Hering-féle ideg felel [2]. A
vérplazma Osszetételének ,,monitorozasaval” és ehhez
kapcsolt katecholaminszekréciéjdval fontos szerepe van a

A, B) Posztoperativ, tél évvel a miitét utdn késziilt MR-angiografos felvételek. Recidiva nincs, a bal oldali carotis externa reszekdlt (fehér nyil).

testiink fluktualé oxigén-, szén-dioxid- és pH-szintjéhez
valé gyors adapticidjiban. Az ezekbdl a sejtekbdl kiin-
dul6 jéindulatt daganat a CBT. A fej-nyak paraganglio-
mdinak incidencigja 1-2,/100 000, a CBT-k a fej-nyak
paragangliomainak 65%-at adjak [3]. Hiarom form4jat
irtak le, familidris, sporadikus, hyperplasias. A leggyak-
rabban, az esetek 85%-dban sporadikus megjelenést. A
hyperplasias forma krénikus hypoxias allapota betegek-
ben gyakori, az 1500 méter tengerszint feletti magassig-
ban él6k (példdul Uj-Mexiké és Colorado [Amerikai
Egyesiilt Allamok], Peru), valamint COPD-s vagy cian6-
zissal jar6 szivelégtelenségben szenvedSk betegsége [4].

A CBT a kozépkoraak betegsége, az atlagéletkor 45
év. (2) 10-50%-ban 6rokolt a betegség, ebben az eset-
ben az dtlagéletkor alacsonyabb, 2040 év kozott van
[5].

A CBT-k 5%-a kétoldali és 5-10%-uk malignus; az
oroklott formaban a kétoldalisdg és a malignitds ardnya
magasabb [6].

Etiologidjiban rizikofaktor a krénikus hypoxia és a ge-
netikai prediszpozici6é. Genetikai prediszpoziciérdl az
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oroklott formaban beszélhetiink. Heterogén entitds: ez
iddig 4 gént sikertilt azonositani, melyek koziil 3 a Szent-
Gyorgyi—Krebs-ciklus  szukcinat-dehidrogendz enzim-
komplex alrészeit kédolja. A negyedik gén terméke
azonositatlan [7]. A szukcinat-dehidrogendz hibas ma-
kodésének kovetkeztében a vascularis novekedési faktor
(VEGEF) és az intracelluldris molekularis hypoxia media-
torok szintje novekszik, igy okozva hyperplasit, angio-
genezist és neoplasiat a glomusban [3].

A kronikus hypoxia — példaul hegyi telepiiléseken
él6kben, cianodzissal jar6 szivbetegekben, COPD-s bete-
gekben — talterheli a glomus caroticum sejtjeit, igy okoz-
va hypetrophiat, hyperplasiat, neoplasiit; ennek mecha-
nizmusa mind ez iddig ismeretlen [7].

A CBT esetenként nem paragangliomakkal asszocialt
daganatszindromak része is lehet, példaul MEN II.
szindroma, von Hippel-Lindau-szindroma, I-es tipusa
neurofibromatosis.

A CBT a legtobbszor az eliilsé nyaki hiromszogben
okoz progressziven névekvé duzzanatot. Jansen és misai
képalkoté vizsgalati megfigyelése alapjan atlagban 0,83
mm-t nd évente, a méretét 7,13 év alatt duplazza meg
(Td) [8].

A fizikalis vizsgdlat sordn tipusos a Fontaine-jel: a teri-
me horizontilis irianyban mobilis, de vertikdlisan fixalt az
ACC-oszlashoz val6 fixaciéja miatt. A terime felett gyak-
ran zorej hallhat6, tapintisra pedig a vér aramlasa érez-
hetd; e tiinetek hidnya azonban nem zdrja ki a CBT lehe-
tOségét.

Az esetek 10%-4ban agyidegtiinetek is kisérik a CBT-t:
bénulhat a n. hypoglossus (XII.), a n. glossopharyngeus
(IX.), a n. laryngeus recurrens (X.), a n. accessorius (XI.)
vagy a szimpatikus idegfonat. Ennek megteleléen a CBT-t
kisérheti fijdalom, rekedtség, nyelészavar, a nyelv bénu-
lasa, Horner-szindréma vagy a vallov azonos oldali
izomgyengesége, aszimmetridja [9]. Funkcionald, ka-
techolaminszekretalé CBT esetén a tiinetek hasonl6ak a
pheochromocytomids betegekéihez: izzadds, paroxisma-
lis hypertensio, palpitatioérzés.

Funkcionalé CBT-re utalé tiinetek esetén a vizelet ka-
techolaminszintjeinek vizsgalata diagnosztikus értékd.

Képalkot6 vizsgalatként ultrahang (Duplex), CT, CT-
angiografia, MR és MR-angiogrifia hasznilatos. A be-
tegségben alapvetS diagnosztikai értékkel bird, T1- és
T2-stlyozott MR-felvételen karakterisztikus a terime
hypervascularitasa miatt lathaté ,,salt and pepper” jel. Az
erek helye a flow void jelenségbdl adédodan sotét, jel-
mentes, ez a ,pepper/bors” jel. A ,salt/s6” az intratu-
moralis lasst dramlds és a pontszer( vérzések hiperinten-
zivjele (7. abra) [10]. Szintén jellemz6 radioldgiai kép a
diszlokalt ACE- és ACI-4gak és a kozrefogott tumorszo-
vet adta lirajel (lyre sign, 1. dbra). Az cllitéerek és a
Shamblin-féle stadizalas (1. tablizat) szempontjabdl a
CT-angiografia bir a legtobb informacidval, igy a miitét
tervezésének arany standardja [11]. A szerzok kiemelik,
hogy az embolisatio 6nmagiban nem elégséges, kizaré-
lag preoperativ beavatkozas, igy azt a terapiaban sebészi
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7. 4bra

A ,salt and pepper” jel T2-stlyozott MR-felvételen (fehér csil-
lag) (dr. Arthur Daire, Radiopaedia.org, rID: 30208)

eltavolitasnak kell kévetnie. A CBT szovetének és az el-
litéereknek a mivi embolisatidjat kovets gyors rekanali-
zacié miatt a mUtéti eltavolitds 48-72 6ran belil elvég-
zendS. A nyaki biopszia CBT gyantgja esetén
kontraindikalt, finomtG-aspiriciés citologiai vizsgalat
csak a diagnosztikai vizsgalatok ellentmondasossiga ese-
tén johet széba [12].

A mtéti eltavolitds dltalinos érvényd megfontolasai-
ban utalunk a fent leirt esetre és a 3. és 4. 4bra magyari-
zataira.

Intraoperativ szovédményként a vérzés elsédleges ri-
zikéval bir, mely megfelel§ miitéti technikdval és a pre-
operativ embolisatiéval minimalizalhat6. Az idegek ko-
zil a n. laryngeus superior sériilése a leggyakoribb,
kovetkezményeként a beteg valtozé mértéki és gyakori-
sdgh aspiraciotdl és hangjinak megvaltozasitél szenved
majd. A n. vagus (X.) sériilése a hangszalag bénuldsin
keresztiil rekedtséget, aspiraciot okoz. A n. hypoglossus
(XII.) sériilése beszéd- és nyelészavart idéz el6. A n. ac-
cessorius (XI.) sériilése a vall fijdalmaval és gyengeségé-
vel jar, a kovetkezménye jelentds mozgaskorlitozottsag
is lehet.

A beteg mUtét utani megfigyelése posztoperativ 6rz6-
ben javasolt. Komplikicioként a vérzés és a késdi stroke
lehetGségét kell szem el6tt tartani. Fontos a megfelel6
fajdalomesillapitds és a szoros obszervacid. A beteg utan-
kovetésére a fizikalis vizsgalat mellett az MR-képalkotas
javasolt.

A CBT-ben szenvedd beteg ellitasa minden esetben és
egészében olyan intézetben javasolt, ahol megfelel$ ta-
pasztalattal és felszereltséggel rendelkezé fej-nyak sebé-
szeti centrum mellett a radiolégiai hittér, a diagnoszti-
kus és a terapias DSA is elérhetd.
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Inoperabilis beteg és/vagy irreszekibilis CBT esetén
radioterapias kezelés javasolt. Residualis tumor esetén is
a sugdrkezelés a vilasztandé terapia. Tobbgocu para-
ganglioma vagy agyi érpatolégiaval komplikalt glomus-
tumor esetén az endovascularis, intervenciés radiolégiai
beavatkozas és az azt kovet§ sugirkezelés javasolt [13].

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirasa, illetve a kap-
csolodd kutatémunka anyagi timogatasban nem része-
stilt.

Szerzdi munkamegosztas: G. K.: Operdld asszisztens, a
cikk szovegének megirasa és szerkesztése. A. 1.: Fotodo-
kumentacié. L. I.: DSA elvégzése. B. T.: Szovettani lele-
tezés. K. T.: Témavezets, operatSr. A kézirat végleges
valtozatat valamennyi szerzé elolvasta és jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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