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A glomus vagale tumorok
kivizsgalasa és ellatasa
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Esetbemutatisunkban a vildgviszonylatban is ritkdnak szimité glomus vagale tumorok kivizsgalasardl, terdpidjarol
adunk Osszefogd képet. A jellemz8en kozépkort néket érinté betegség unilateralisan elhelyezkedd nyaki tumoros
elvaltozas képében jelenik meg, melyre nem minden esetben jellemz§ a felette érezhetd pulzicié (Fontaine-jel), a
glomus caroticum tumorokkal szemben. Nagy hangsulyt fektetve a fiil-orr-gégészeti fizikalis vizsgalatra, a betegség
pontos diagnodzisit a CT-angiogrifia adja meg. Figyelembe véve a kiterjedést, a szomszédos erekhez, idegekhez, iz-
mokhoz, illetve csontszerkezetl képletekhez (koponyaalap, nyaki gerinc) val6 viszonyt, az esetek nagy részében se-
bészi beavatkozds mellett dontiink. A bemutatott beteg kezelése 2017 szeptemberében tortént Osztdlyunkon.
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Tumors of glomus vagale: diagnostics and therapy

Introducing the diagnostic protocol and therapy of a rare disease reviewing the worldwide literature named as vagal
paraganglioma is our main target. This type is specific for women of middle age, and it is appearing as a unilateral
neck mass, with or without Fontaine’s sign. Giving a heavy aspect on the ear, nose and throat examination, the most
important diagnostic tool is CT-angiography. Carefully looking at the size and relationship with the narrowing arter-
ies, veins, nerves, muscles and bony structures (skull base, cervical spine), in most of the cases we choose the surgical

procedure.
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Roviditések

ACC = arteria carotis communis; ACE = arteria carotis externa;
ACI = arteria carotis interna; CBT = (carotid body tumor) a
glomus caroticum paragangliomdja; CT = (computed tomog-
raphy) komputertomografia; DSA = (digital subtraction angi-
ography) digitilis szubtrakciés angiografia; ENT = (ear, nose
and throat) fiil-orr-gégészet; GAD = (generalized anxiety dis-
order) generalizilt szorongdsos zavar; MR = (magnetic reso-
nance) magneses rezonancia; MRI = (magnetic resonance
imaging) magnesesrezonancia-képalkotis; PDGF = (platelet
derived growth factor) vérlemezkébdl szirmazé novekedési
faktor; PVA = poli-vinil-alkohol; SDH = szukcinat-dehidro-

gendz; SMA = (spinal muscular atrophy) spinalis izomatroéfia;
UH = ultrahang; VEGF = (vascular endothelial growth factor)
vascularis endothelialis névekedési faktor

A 61 éves nébeteget 1998-ban Basedow-korral diag-
nosztizaltik; kezelése folytonos, endokrinolégiailag tii-
netmentes. Coderit (kodein-hidroklorid)-érzékenység-
gel rendelkez6 paciensiink ASA Protect (aszpirin) 100
mg-os, illetve Letrox (levotiroxin) 25 pg-os kezelésben
részesiilt. Perzisztil6é szédiiléses panaszai miatt kereste
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fel fiil-orr-gégészeti és fej-nyaksebészeti ambulancidnkat,
ahol altalanos fiil-orr-gégészeti vizsgalata kovetkezett. A
fenti kivizsgalas sordn a nyak jobb oldaldn kb. 20 x 20
mm-es pulzilé rezisztencia mutatkozott; hallgatézaskor
a képlet folott surrogds volt hallhaté, tapintisra enyhe
pulziciét észleltiink (Fontaine-jel).

A fentieket figyelembe véve, nyaki MRI mellett foglal-
tunk allast, melynek sordn egy 20 mm-es, a carotis inter-
na szintjén elhelyezkedd, jol vascularisalt tumort irtak le.

Tobbnapos premedikiciét kovetGen CT-angiografia,
illetve DSA kovetkezett. Az el6z6leg leirt 20 mm-es kép-
let vascularisati6jat az ACE pharyngea ascendens aga
adta (1. abra).

DSA sorin a jobb oldali femoralis punkcién keresztiil
az azonos oldali ACE-n athaladva az arteria (a.) pharyn-

1. dbra MegfigyelhetS a tumor (piros nyil), illetve annak vascularisatija
a vascularis dgydval (fehér nyil), az a. carotis externa (z6ld nyil),
illetve az a. pharyngea ascendens (fekete nyil)
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2. ibra A tumor (piros nyil), a katétervég PVA-szemcsék injektdldsa

utdn (lila nyil), illetve a kialakult avascularis allapot (sirga nyilak)

PVA = poli-vinil-alkohol
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3. dbra Beavatkozds utdni dllapot, mely mutatja a meghagyott nyaki és
agyi vérkeringés teljességét, illetve az avascularis tumort (piros

nyil)

gea ascendensbdl ledgazd vaskos afferens, a tumort ellitd
artériadba 0,25 ampulla 710-1000 mikronos PVA-szem-
csék injektalasa tortént, amit egy ’fibered coil’ (fonalas
tekercs) visszahagyasa kovetett (2. 4bra). DSA utani dlla-
potban a teljes nyaki, illetve agyi vérkeringés megmaradt.
A beavatkozas sordn a tumor vascularis dgya, illetve an-
nak keringése szubtotilis mértékben lecsokkent, az ACI
teldl tel6dés nem volt megfigyelhetd (3. dbra).

Miitét

Az endovascularis beavatkozist kovetSen — tekintettel a
beteg kielégits statusara, életkorira, a tumor avascularis
kozeli 4llapotira — intravénds antibiotikumvédelemben

4. ibra Lathato a sebészi metszés helyzete (fehér nyil), illetve a felszines

nyaki fascia kiemelve (piros nyil)
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5. abra Megtorténik a sebszélek rogzitése, illetve az a. carotis externa
folott elhelyezkedd behatolisi teriilet is megfigyelhetd (sziirke
nyil)

6. abra Az a. carotis externa, illetve a canalis vasovagorum kiprepardildsa

(z6ld nyil). Cranial irdnyba t6rténd haladds

(3 x 1,2 g amoxicillin-klavulinsav 5 napig) a 7. napon
végzendd teljes sebészi eltavolitis mellett foglaltunk allast.

Intratrachealis narkézisban torténd mitétiink sordn a
jobb oldali fejbiccentd izom eliilsé szélének megfelelGen
egy 8 cm-es metszést ejtettiink, majd a felszines nyaki
fascidt atmetszve a fejbiccents izom elkampodzdsra keriilt
(4. abra). A kialakitott sebszélek rogzitésre keriiltek,
majd a kils6 nyaki ver6ér folotti teriiletet kaptuk (5.
abra). Azonositva az ACE-t, illetve a szomszédos nervus
(n.) vagust, cranial felé haladva az ebbdl kiindul6 tumo-
ros elvéltozds kertilt a miitéti litotérbe; az ezt ellatd vas-
kos a. pharyngea ascendensbdl a DSA sorin visszaha-
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7. abra Az a. pharyngea ascendens eltartva (lila nyil), a kiprepardlt tu-
mor (fekete nyil)
8. dbra Teljes eltdvolitast kovetSen a preparitum (fekete nyil) mérése

lathat6, mely pontosan 2 cm

gyott fonalas tekercset eltavolitottuk, majd a leirt képletet
lekotottiik (6. abra). Az ellitdé mikroerek lekotését kove-
téen a n. vagusbol kinduld tumoros képlet azonositasa
kovetkezett (7. dbra). Az eltavolitott tumor nagysiga 2
cm volt (8. dbra). Vérzéscsillapitist kovetSen a sebalap-
ba szivédrént helyeztiink, majd a sebszéleket réteg sze-
rint egyesitettiik. A sebfelszinre fed6kotést helyeztiink, a
nyomoékotést nem tartottuk sziikségesnek.

Mindennapos kotéscsere, illetve a dréneltavolitas utin
a beteg folytonos antibiotikumvédelem, illetve zavartala-
nul gyégyulé sebszélek mellett j6 altalanos allapotban
tavozott otthonaba.

2019 m 160. évfolyam, 34. szam

ORVOSI HETILAP



PR ol

“"fl
Pad
Thodn 3

ol g
o

9. dbra

szinaptofizinpozitivitdsa

A fenti m@tét a kovetkezd linken tekinthet6 meg:
https: / /www.youtube.com/watch?v= QMRbUhoAmal-
&t=17s

Szovettan

Pontos szovettani eredményt a 3. hét sorin kaptunk,
melynek diagnézisa paragangliomdt eredményezett. He-
matoxilin-eozin festés soran j6l megfigyelhets volt a b6-
séges vascularisalt stroma. Tovabba SMA-, CD34-,
S§100- ¢és szinaptofizinpozitivitds is rogzitésre kertilt

(9. abra).

Megbeszélés

A n. vagus, illetve a vena (v.) jugularis interna paragang-
liomai azon ritka tumorok csoportjaba tartoznak, me-
lyekre jellemz6 az agressziv novekedés, az anatémiai el-
helyezkedésiik folytin 1étrejové kompresszids hatds,
illetve a tovabbi jellemzGjikbdl ad6dé infiltracid, mely
legt6képp a kornyezé lagyszovetekre, agyidegekre, illet-
ve csontos struktarakra (koponyaalap) vonatkozik. Egy-
harmad résziik intracranialis terjedést mutat.

Egy 1310 betegrdl késziilt tanulmanyban csupin 226
esetben (17,26%) diagnosztizaltak glomus vagalét, 1084
esetben (82,74%) tympanojugularis paraganglioma ke-
rilt felfedezésre, tehit a glomus vagale megjelenési esé-
lye a jugularis paragangliomakkal szemben 4-szer kisebb.

Mind a mai napig a sebészi beavatkozis jelenti a leg-
biztosabb moddszert a teljes eltivolitas irdnyaba, ellenben
a tumor gazdag vérellitisa komoly komplikiciékhoz ve-
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A) Lathat6 a fészkes, trabecularis szerkezet(i glomussejt-prolifericié, relative monomorf sejtképpel, béségesen vascularisalt stromdval. B) A CD34 a
vasculaturdnak megfelel6en mutat pozitivitist. C) A SMA a vasculaturdnak megfelel§en mutat pozitivitast. D) Megfigyelhetd a glomussejtek intenziv

zethet, melyek kozé soroljuk a kompressziés hatds sordn
kialakul6 vénas visszafolyasi elégtelenséget (v. jugularis
interna), illetve az agyi hipoperfaziét (a. carotis interna).

Mindazondltal megemlitends, hogy konvencionalis
sugarterapia, kiils6 frakcionalt d6zist sugarterapia, illet-
ve ezek kombindcidja javasolt olyan betegeknél, akik vo-
natkozdsiban nem beszélhetiink sebészi beavatkozasrol
altalanos dllapotrosszabbodas, el6rehaladott stadium,
kor, tarsbetegségek vagy inkomplett tumorreszekcié mi-
att. Mivel a finomt(-biopszia abszolat kontraindikalt,
terapids dontéshozatal kizarélag klinikailag lehetséges.
Fontos kiemelni, hogy a sugarterapia célja a tumor néve-
kedésének megillitisa, méretének csokkentése, mintsem
ennek teljes eltiintetése. Elfogadott tény, hogy tiineteket
okozé, nem kétoldali, agyidegi bénulast nem kiviltd,
intracranialisan terjed§ tumorokat sebészi beavatkozas-
nak vetiink ala legf6képp akkor, ha a beteg a 40. életévét
nem toltotte be [1].

A paragangliomak kialakuldsa az autoném idegrend-
szer neuroendokrin sejtjeihez kothetd. Megjelenésiik
testszerte jellemzd, a legnagyobb szamban a mellékvese-
kéreg medulldjinak szintjén jelenhetnek meg. Fej-nyaki
paragangliomak kialakulasat a nagy nyaki ver&ér, a nagy
nyaki gy(jt&ér, illetve a n. vagus szovettani struktaraihoz
kothetjiik. Ezen struktirdk baroreceptorok, melyek
funkcidja a vérnyomds, illetve a szivfrekvencia szabalyo-
zésa az altaluk kialakitott homeosztatikus mechanizmus
révén [2].

Mivel a carotisoszlas, illetve a foramen jugulare k6zott
helyezkednek el, tulajdonsdgaik hasonléak a paragangli-

ORVOSI HETILAP

2019 m 160. évfolyam, 34. szam



1. tablazat | A fej-nyaki paragangliomdk stidiumbesoroldsa

Stadium Leiras

I A parapharyngealis térben elhelyezkedd tumor, mely a
foramen jugularét nem fogja be.

II. A foramen jugularét befogd tumor, mely csontdestruk-
ciét nem okoz.

I11. Tumor, mely mélyen befogja a foramen jugularét és a

kozépfiilet, esetenként befogva a canalis carotist.

omikéhoz. Méret, illetve kiterjedés szerint besorolasuk
stadiumokba torténik (1. tablazat) [3].

Létrejottitk 10-15%-ban a szukcinat-dehidrogeniz
(SDH) génjeinek mutacidéjaval magyarizhat6, melyek
jellemz&en jéindulatd  tumorok, ndvekedéstik lasst
(4, 5].

Nagyfokt érellatasukat magyarizza a kiilonb6z6 no-
vekedési faktorok jelenléte, fokozott expresszidja, tob-
bek kozott a VEGF és a PDGE. 5-15%-uk malignizal6d-
hat, noha primer szovettani megjelenésiikben ez nem
mutatkozik. Sok esetben a regionilis nyirokcsomdk me-
tasztdzisa utal a folyamat jellegére [6].

Hormonszekrécidjuk nem teljesen tisztazott, legfs-
képp katecholaminokat termelnek norepinefrin formdja-
ban, a dopaminszekréciot kimutattak tobb alkalommal
glomus vagale esetén [7]. Fontos kiemelni, hogy bete-
giink generalizalt szorongasos zavarban (GAD, general-
ized anxiety disorder) szenvedett, mely a mdtétet kove-
téen, heteken beliil megsziint.

Kemoreceptiv tulajdonsigukbdl adédédan vilaszolnak
a vér O,-, CO,-, illetve pH-szintjének véltozasira, igy
chemodectomaknak is nevezziik 6ket. Fontos megemli-
teni, hogy a legnagyobb malignitdsi allandéval a glomus
vagale rendelkezik, igy a diagnézis feldllitisaban a fizikai
vizsgalat mellett nagy jelentGsége van az UH-nak és az
MR-nek, melyek kimutatjdk az idegi eredetiséget, a vég-
leges diagnozis felillitisihoz azonban nélkiilozhetetlen a
szovettani eredmény [8, 9].

A glomus caroticum paragangliomdinak ellitisihoz
hasonléan itt is alapvet§ a DSA, az embolisatio (mely
tobblépesds terdpia formdjiban is végbemehet ACI-ane-
urizma esetén), majd a sebészi eltavolitis a stidiumtol
fiiggben [10, 11].

Kovetkeztetés

A CBT-hez viszonyitott kevesebb esetszimban, mely vi-
lagviszonylatban és Magyarorszagon is jellemz8, a n. va-
gus nyakon elhelyezked$ tumorainak kivizsgalasa, keze-
lése nem protokoll szerint torténik.

Tekintettel a fentiekre, fontosnak tartjuk a fizikalis
vizsgalatra fektetett nagyobb hangsulyt, melynek sordn a
pulzal6é nyaki teriméket szélesebb kivizsgilasnak vetjiik
ala; noha a Fontaine-jel hidnyozhat glomus vagale eseté-
ben, a tirsszakmak véleménye nagymértékben hozzdji-
rul a diagnézis felallitisihoz.
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Tovibbd megemlithetjiikk azt, hogy a posztoperativ
gyogyulasi folyamat nagymértékben fliigg a tumorstadi-
umtdl, illetve a preoperativ vizsgilatok pontossagatol.

Fontos kiemelni, hogy a DSA szinte minden esetben
donté mind a kivizsgalds, mind a terdpia szempontjabol,
melyet a kiterjedést, illetve a vérellatast figyelembe véve a
legtobb esetben sebészi beavatkozis kovet.

Tapasztalatunk, hogy a glomus vagale tumorok elldti-
sa komplex, 6sszehangolt interdiszciplinaris munka for-
méjaban kell, hogy megvaldsuljon, figyelembe véve a
beteg 4ltalanos allapotat, korit, a tumor kiterjedését, il-
letve a piciens életmindségének javitdsit is.

Anyagi tamogatis: A kozlemény megirdsa és a kapesolo-
dé kutatémunka anyagi timogatisban nem részestilt.

Szerzdi megoszrds: 1. Z.: Az informécidk begytjtése, fel-
dolgozasa, a kézirat megirdsa, mitéti asszisztencia.
Sz. E.: Szévettani feldolgozds, a metszet digitalizaldsa.
K. T.: Irinymutatds, a muitét elvégzése.

Evdekeltségek: A szerzGknek nincsenek érdekeltségeik.
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