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Carotid artery paraganglioma: a family — case
report, occurrence, and the method of treatment
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Abstract

Gangliomas are tumors of the neurogenic origin, developing from non-chromocytomic paraganglioma cells. The
most common location of paragangliomas in the head and neck region is the bifurcation of the common carotid
artery. Paragangliomas are very rare tumours. They stand for approximately 0.03%. of all neoplasms. The 0%
of the cases have a family history. This is also associated with a higher risk of multiple neoplasms and more
frequent coexistence of other diseases such as pheochromocytoma, medullar thyroid carcinoma, parathyroid
adenoma and Recklinghausen’s disease. This publication presents cases of a carotid artery paraganglioma
occurring in both father and son case and it shows two different managements’ strategies.
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Streszczenie

Przyzwojaki (paraganglioma, chemodectoma, glomus tumors) sq guzami pochodzenia neurogennego, rozwi-
Jjajgcymi sie z komdrek przyzwojowych niechromochfonnych. Jedna z najczestszych lokalizacji przyzwojakéw
w obrebie glowy i szyi jest rozwidlenie tetnicy szyjnej wewnetrznej. Kfebczaki nalezq do rzadkich guzow
i stanowiq okofo 0,03%. wszystkich nowotwordw. W [ 0% przypadkéw stwierdza sie rodzinne wystepowanie
tych guzdw co wigze sie réwniez z wigkszym ryzykiem wieloogniskowosci zmian i czestszym wspdtistnieniem
takich chordb jak chordb jak pheochromocytoma, rakiem rdzeniastym tarczycy, gruczolakiem przytarczyc
i chorobg Recklinghausena. Praca ta przedstawia przypadek wystepowania kfebczaka tetnicy szyjnej u ojca
i syna oraz dwa rézne sposoby postepowania terapeutycznego.
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Carotid artery paraganglioma: Kiebczak tetnicy szyjnej,
a family-case report, occurrence, a wystepowanie rodzinne — opis
and the method of treatment przypadku i sposobu postepowania
Gangliomas are tumours of the neurogenic origin, Przyzwojaki (paraganglioma, chemodectoma, glo-
developing from non-chromocytomic paraganglioma mus tumors) s3 guzami pochodzenia neurogennego,
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cells. The most common location of paragangliomas
in the head and neck region is the bifurcation of the
common carotid artery, the upper ampulla of the in-
ternal jugular vein, the tympanic cavity, and the bottom
ganglion of the vagus nerve [I, 2]. The carotid artery
paraganglioma (carotid body tumour-CBT or carotid
chemodectoma) is the second most common tumour
of the parasympathetic autonomic nervous system in
the head and neck region comparing to vagus nerve
paraganglioma.

Paragangliomas are very rare tumours. They account
for approximately 0.6% of all head and neck tumours
and approximately 0.03% of all neoplasms [3]. They
can occur at any age but most often are diagnosed be-
tween the fourth and sixth decade of life. The incidence
is more often connected with female sex (3—-6 times).
Approximately 10% of cases have a family history. This
is also associated with a higher risk of multiple neoplasms
and more frequent coexistence of other diseases such as
pheochromocytoma, medullar thyroid carcinoma, para-
thyroid adenoma, and Recklinghausen’s disease [4, 5].
There are signs of malignancy in about 6% of cases. The
morphology of benign and malignant forms is the same.
The presence of metastases in regional lymph nodes is
a sign indicating the aggressive form of a tumour [6, 7].
This publication presents cases of a carotid artery para-
ganglioma occurring in both father and son and shows
two different management strategies.

Case report

A 56-year-old patient (father) was diagnosed with
periodic hypertension and many accompanying dis-
eases, unstable ischaemic heart disease, and obesity.
He was referred to the doctor in 2006 due to the
presence of a tumour located in the left common ca-
rotid artery bifurcation. The patient reported a 2-year
history of progressively growing tumour with-
out any symptoms.

On examination there was a 4 cm pulsating tumour
located around the left submandibular gland. Ultra-
sound examination showed a tumour measuring 25 x
24 x 32 mm with volume 9.7 ml, located around the
left common carotid artery bifurcation. Imaging examina-
tions were performed. The CT scan showed an intensive
supportive tumour measuring approximately 37 x 36 x
26 mm (CC x AP x SD) at and above the level of the
left common carotid artery bifurcation. The main mass
of the tumour was located above the common carotid
artery bifurcation. There was no evidence of a vascu-
lar invasion. The tumour did not exceed the limits of the
carotid region, and the vessel lumen was without any
stenosis. There was no evidence of metastases in cervi-

rozwijajacymi sie z komérek przyzwojowych niechro-
mochfonnych. Najczestsza lokalizacja przyzwojakéw
w obrebie glowy i szyi to rozwidlenie tetnicy szyjnej
wewnetrznej, opuszka gérna zyly szyjnej wewnetrzne;j,
jama bebenkowa zwdéj dolny nerwu btednego [I, 2].
Ktebczak tetnicy szyjnej czyli przyzwojak ktgbka szyjne-
go (carotid body tumor [CBT], carotid body paraganglioma
[CBP], carotid chemodectoma) jest najczesciej spotyka-
nym guzem czesci przywspoétczulnej autonomiczne-
go uktadu nerwowego gtowy i szyi obok przyzwojaka
nerwu bfednego. Kiebczaki nalezg do rzadkich guzéw
— stanowia okoto 0,6%. nowotworéw gtowy i szyi
i okoto 0,03%. wszystkich nowotworoéw [3]. Moga wy-
stepowac w kazdym wieku, ale najczesciej sa wykrywane
pomiedzy 4. a 6. dekadg zycia, kobiety choruja czesciej
(3-6 razy). W 10% przypadkéw stwierdza sie rodzinne
wystepowanie tych guzéw, co wiaze si¢ réwniez z wiek-
szym ryzykiem wieloogniskowosci zmian i czestszym
wspétistnieniem takich choréb jak choréb jak pheochro-
mocytoma, rakiem rdzeniastym tarczycy, gruczolakiem
przytarczyc i choroba Recklinghausena [4, 5]. W oko-
to 6% przypadkéw wykazuje cechy ztosliwosci. Pod
wzgledem morfologicznym postacie tagodne i zto$liwe
nie réznig sie miedzy soba, a objawem wskazujagcym
na agresywnos¢ sa przerzuty do okolicznych weztow
chtonnych [6, 7]. Praca ta przedstawia przypadek wy-
stepowania ktebczaka tetnicy szyjnej u ojca i syna oraz
dwa rézne sposoby postepowania terapeutycznego.

Opis przypadku

Pacjent (ojciec) w chwili rozpoznania lat 56, obcigzony
nadci$nieniem tetniczym z okresowymi zwyzkami, niesta-
bilng chorobga niedokrwienng migsnia sercowego i z oty-
toscia zglosit sie w 2006 roku do lekarza z powodu guza
okolicy podziatu tetnicy szyjnej wspdlnej lewej. W wy-
wiadzie stopniowo narastajacy guz od okofo 2 lat nieda-
jacy innych dolegliwosci. Palpacyjnie w okolicy $linianki
podzuchwowej lewej badalny guz wielkosci okofo 4 cm
z cechami udzielonego tetnienia. W badaniu USG stwier-
dzono guz o wymiarach 25 X 24 X 32 mm,V — 9,7 ml
w okolicy rozwidlenia tetnicy szyjnej wspdlnej lewe;j.
U chorego wykonano badania obrazowe. W badaniu TK
szyi stwierdzono na wysokosci i powyzej podziatu tetnicy
szyjnej wspolnej lewej intensywnie wzmacniajacy sie guz
o wymiarach okofo 37 X 36 X 26 mm (CC X AP X SD).
Gtéwna masa guza zlokalizowana powyzej rozwidlenia
tetnicy szyjnej wspolnej. Zmiana bez cech naciekania
naczyn, nie przekracza granic przestrzeni tetnicy szyjnej,
$wiatfo naczyn bez cech zwezenia. Wezty chtonne szyjne
bez cech przerzutéw. Agenezja zyty szyjnej wewnetrznej
lewej (ryc. ). Wielko$¢ zmiany i morfologie potwierdzit
wynik badania rezonansu magnetycznego.
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Rycina |. Obraz TK kiebczak tetnicy szyjnej lewej, stan przed
radioterapia (ojciec)

Figure |. CT scan Carotid artery paraganglioma, before
radiotherapy (father)

cal lymph nodes. An agenesis of the left internal jugular
vein was found. The size and morphology of the tumour
was confirmed by MR imaging examination.

Colour Doppler ultrasound examination revealed
that the common carotid artery was compressed by
the tumour. The flow level in the arteries was normal.
There were a large number of small blood vessels in the
tumour. The needle biopsy aspiration was performed
under an ultrasound control and atypical cells were found
in the tumour. The patient was treated at the Institute
of Oncology. Due to the high risk of surgical treatment
and the lack of the patient’s consent to this modality of
treatment, he was qualified for radiotherapy. He was
prescribed a dose of 54Gy/27 fractions. The course of
each radiotherapy cycle was performed without any
complications. A gradual decrease in the tumour size was
observed in the control imaging studies. CT examina-
tion performed in February 2010 revealed the tumour
size to be 29 X 24 X 36 mm, well demarcated from
the surrounding tissues, with concentrated contrast
intensification. The patient is currently in good general
condition without any complaints.

The 26-year-old son of the above-mentioned patient
was referred to our Department for surgery due to the
presence of a tumour in the left common carotid artery
site. He had noticed a tumour growing gradually for
several months on the left side of the neck with no
other coexisting symptoms. The patient had no co-mor-
bidities. There was a palpable, pulsating tumour of size

Rycina 2. Obraz TK kiebczak tetnicy szyjnej lewej, stan po
radioterapii (ojciec)

Figure 2. CT scan Carotid artery paraganglioma, after
radiotherapy (father)

W badaniu USG color Doppler stwierdzono guza
uciskajacego tetnice szyjna wspolna. Przeptyw w na-
czyniach tetniczych prawidtowy. Guz ma bardzo duza
liczbe drobnych naczyn krwionosnych. Wykonano
biopsje aspiracyjna cienkoigtowa pod kontrolg USG.
W badaniu histopatologicznym stwierdzono komér-
ki nowotworowe o cechach atypii. Pacjent leczony
w Instytucie Onkologii.

Ze wzgledu na duze ryzyko leczenia operacyjnego
oraz brak zgody chorego na leczenie operacyjne zakwa-
lifikowano do leczenia radioterapia 3D na obszar guza do
dawki 54Gy/ 27 frakcji. Przebieg poszczegdlnych cykli
bez powiktaii. W kontrolnych badaniach obrazowych
stwierdzano stopniowe zmniejszanie sie¢ masy guza.
W badaniu TK z lutego 2010 roku guz o wymiarach
29 X24 X 36 mm dobrze odgraniczony od okolicznych
tkanek, ulegajacy intensywnemu wzmocnieniu kontra-
stowemu (ryc. 2—4). Chory obecnie w stanie ogélnym
dobrym, bez dolegliwosci.

Syn tego chorego lat 26 zgtosit sie do Kliniki autoréw
niniejszej pracy celem leczenia operacyjnego z powodu
guza okolicy podziatu lewej tetnicy szyjnej wspdlnej. Od
kilku miesiecy zauwazyt stale powigkszajacy sie guz oko-
licy szyi po stronie lewej bez innych dolegliwosci. Chory
bez obciazen. Palpacyjnie badalny guz wielkosci okoto
4 x 3 cm w okolicy podziatu tetnicy szyjnej wspolnej le-
wej, zmiana przesuwalna wzgledem podtoza, z cechami
udzielonego tetnienia. W badaniu tomografii kompute-
rowej szyi opisano guza o wymiarach 32 X 28 X 41 mm
(AP x SD X CC). Guz w fazie tetniczej o densyjnosci
130 j.H. W koncowy odcinek guza zatopiony odcinek
tetnicy szyjnej wspolnej wraz z opuszka na dtugosé
1,5 cm. Zmiana obejmujaca okoto 60% obwodu tetnicy.
Zmiana wnika pomiedzy tetnice szyjna zewnetrzna i we-
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Rycina 3. Obraz TK kiebczak tetnicy szyjnej lewej, stan po
radioterapii (ojciec)

Figure 3. CT scan Carotid artery paraganglioma, after
radiotherapy (father)

approximately 4 X 3 c¢cm in the left common carotid
artery region. It was possible to move and lift the tumour
from the surrounding tissues. CT neck scan displayed
the tumour size to be 32 X 28 X 41 mm (APxSDxCC).
The tumour density in the arterial phase was 130 H. The
|.5-cm segment of the common carotid artery was en-
folded by a section of the tumour. The tumour covered
approximately 60% of the diameter of the artery. It
penetrated between the internal and the external carotid
arteries and caused them to slide apart. It extended to
approximately 50% of the diameter of these vessels. The
surrounding lymph nodes were not enlarged.

On admission to the Department there were no
deviations in laboratory and imaging results, and the
patient was qualified for surgery. An operation of the
tumour resection was performed. The course of the
treatment and post-operative period were without any
complications. The patient was discharged home in good
general condition with the postoperative wound healing
well. A histopathological examination confirmed the
“carotid paraganglioma”

Discussion

Gangliomas grow slowly and locally. During their
growth they provoke symptoms caused by compression
of the surrounding tissues and organs. The symptoms
depend on the location of the tumour. Symptoms of
gangliomas located in the jugular vein ampulla and in
the tympanic cavity are hearing loss and tinnitus. A rosy,
domed and pulsating eardrum is observed in otoscopy.
Continued tumour growth leads to paralysis of the facial,

Rycina 4. Obraz TK kiebczak tetnicy szyjnej lewej, stan po
radioterapii (ojciec)

Figure 4. CT scan Carotid artery paraganglioma, after
radiotherapy (father)

whnetrzng i powoduje ich rozsuniecie, obejmujac okoto
50% obwodu tych naczyn. Okoliczne wezty chtonne
niepowiekszone (ryc. 5, 6).

W chwili przyjecia do Kliniki w badaniach labora-
toryjnych i obrazowych bez odchylen. Chory zakwali-
fikowany do leczenia operacyjnego. Wykonano zabieg
wyciecia guza okolicy podziaty lewej tetnicy szyjnej
wspdlnej (ryc. 7). Przebieg zabiegu i okres pooperacyj-
ny bez powiktan. Chory wypisany do domu w stanie
ogdlnym dobrym z prawidtowo gojaca sie rang po-
operacyjna. Badanie histopatologiczne potwierdzito
Carotid paraganglioma.

Dyskusja

Ktebczaki charakteryzuja sie powolnym wzrostem
miejscowym. W trakcie wzrostu daja objawy wynikajace
z ucisku na okoliczne tkanki i narzady. Objawy te zaleza
od lokalizacji guza. Objawami ktebczakéw opuszki zyty
szyjnej i jamy bebenkowej sa niedostuch i szumy uszne.
Zmiany wykazywane w otoskopii to zarézowienie, uwy-
puklenie i tetnienie btony bebenkowej. Dalszy wzrost
nowotworu prowadzi do porazenia nerwu twarzowego,
btednego, dodatkowego, podjezykowego [4, 8]. W dia-
gnostyce ktebczakéw mamy do dyspozycji wiele metod.
Podstawowym ze wzgledu na powszechnos$¢ i nieinwa-
zyjnos¢ jest badanie USG. Badanie te zawsze musi obej-
mowac obie strony szyi [9]. Zdaniem autoréw badanie
USG powinno by¢ zawsze potaczone z badaniem color
Doppler, ktére dostarcza jednoczesnie istotnych infor-
magcji na temat stanu naczyn krwionosnych i zaburzen
przeptywu krwi. Podobne informacje daja inne badania
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Rycina 5. Obraz TK kiebczak tetnicy szyjnej lewej (syn)
Figure 5. CT scan Carotid artery paraganglioma (son)

Rycina 6. Obraz TK kiebczak tetnicy szyjnej lewej (syn)

Figure 6. CT scan Carotid artery paraganglioma (son)

vagus, accessory, and sublingual nerves [4, 8]. There are
many methods used in the diagnosis of “paraganglioma”.
The primary examination is an ultrasound scan due to
its universality and non-invasive nature. This examina-
tion should always include both sides of the neck [9].
In our opinion, ultrasound examination should always
be performed with a colour Doppler option, which
provides important information about the condition of
blood vessels and the blood flow. Other imaging ex-
aminations such as CT and MR scanning provide similar
information; however, they are much more precise. In
our opinion, a CT angiography with 3D reconstruction
is a particularly important examination, which provides
very detailed information about the morphology and

Rycina 7. Kiebczak tetnicy szyjnej lewej (syn). Obraz po
wycieciu
Figure 7. Carotid artery paraganglioma (son). After excision

obrazowe, takie jak tomografia komputerowa i rezonans
magnetyczny. W odréznieniu od USG informacje w nich
zawarte s3 znacznie bardziej precyzyjne. Szczegdlnie
waznym badaniem zdaniem autoréw tej pracy jest an-
giotomografia komputerowa z rekonstrukcja obrazu 3D,
ktora dostarcza bardzo doktadnych informacji dotycza-
cych morfologii oraz topografii zmiany. Wykonywanie
biopsji zmiany podejrzanej o kiebczaka naszym zdaniem
nie jest zalecane. W przypadku kiebczakoéw istnieje duze
ryzyko powikian krwotocznych oraz ryzyko uszkodzenia
struktur nerwowych [10].

Leczenie operacyjne kigbczakow tetnicy szyjnej
jest metoda z wyboru. W osrodkach angiochirurgicz-
nych o duzym dos$wiadczeniu przeprowadzaniu tych
operacji $miertelno$¢ nie przekracza 5%, a czestosé
powikian neurologicznych 10% [|]. Radioterapia jest
metoda stosowang samodzielnie w przypadku leczenia
zZmian zaawansowanych miejscowo oraz kiebczakéw po
niepetnej resekgji chirurgicznej. Niekiedy wykonuje sie
réwniez przedoperacyjna radioterapig u pacjentéw z za-
awansowanym miejscowo guzem w celu cytoredukgji
i umozliwienia wykonania zabiegu [2]. Radioterapia jest
stosowana réowniez w przypadku przerzutéw odlegtych
(chociaz s3 one raczej stabo wrazliwe na promieniowa-
nie),przerzutéw do okolicznych weztéw chtonnych oraz
w przypadku wznowy miejscowe;j [I1].

Whioski
W pracy pokazano sposéb postepowania z kieb-
czakiem tetnicy szyjnej u pacjentéw spokrewnionych.
Zgodnie z literatura w 10% przypadkéw choroba wy-
stepuje rodzinnie. W niniejszej pracy opisano przypadek
ojca i syna. U obu stwierdzono kiebczaka lewej tetnicy
szyjnej, ale sposéb postepowania w tych przypadkach
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topography of the tumour. We do not recommend
performing a biopsy of a paraganglioma malformation.
During ganglioma biopsy there is a high risk of bleed-
ing complications and an increased risk of damage to
neural structures [10]. Surgery is the method of choice
for treatment of carotid artery gangliomas. In the
surgical centres performing these operations with
teams who have extensive experience, mortality does
not exceed 5% and the incidence of the neurologi-
cal complications is lower than 10% [I]. Radiotherapy
is a method used only for the treatment of locally ad-
vanced tumours or after incomplete surgical resection.
Preoperative radiotherapy is sometimes performed
in patients with locally advanced tumours to obtain
a cytoreduction and to allow implementation of the
treatment [2]. Radiotherapy is also used in cases of
distant metastases (although they are not particularly
sensitive to radiation), metastases to regional lymph
nodes, and in cases of a local recurrence [1].

Conclusions

in this publication we have reviewed methods of
treatment in related patients with carotid artery para-
gangliomas. According to the literature, in 10% of cases
the disease occurs within families.

Our publication describes the case of a father and
his son. Left carotid artery paraganglioma was found in
both cases, but the treatment methods were different.
The father was treated with a radiotherapy modality,
due to many co-morbidities, a high risk of complica-
tions, and a lack of consent to surgery. In his son’s case,
surgery was performed. We believe that the treatment
should be adequate to the condition of the patient. Each
treatment method should be explained to the patient
and a suggestion of which modality is the best option
in his/her particular case should be performed. In our
opinion, surgery is the best method for the treatment
of carotid artery paragangliomas unless there are seri-
ous contraindications to this modality of treatment.
The authors believe that the success rate of surgery
increases when patients are treated by an experienced
surgical team. We believe that such highly specialized, ex-
perienced surgical teams are to be found in angiosurgical
centres. Indications for radiotherapy are well known and
patients should be selected for such treatment accordingly.
The authors recommend colour Doppler ultrasound and
CT angiography examination with 3D reconstruction as the
preoperative diagnostic method. It should be considered
whether the colour Doppler ultrasound scanning could
be the control and screening examination of the patient’s
family with carotid artery paraganglioma.

byt inny. U ojca ze wzgledu na obciazenia, duze ryzyko
powiktan i brak zgody zastosowano radioterapie. U syna
natomiast wykonano zabieg operacyjny. Zdaniem auto-
réow sposéb postepowania nalezy dostosowaé do stanu
chorego, kazda z metod nalezy przedstawi¢ choremu
i zaproponowac te, ktora bedzie najlepsza w jego przy-
padku. Naszym zdaniem operacja jest metoda najlepsza
w leczeniu ktgbczakdw tetnicy szyjnej, o ile nie istnieja
powazne przeciwwskazania do operacji. Warunkiem
przeprowadzenia operacji jest duze do$wiadczenie ze-
spotu operacyjnego, a takie wtasnie, zdaniem autoréw,
maja osrodki angiochirurgiczne. Wskazania do radiote-
rapii s znane i zgodnie z nimi powinno sie kwalifikowa¢
chorych do leczenia.

Jezeli chodzi o diagnostyke przedoperacyjna, meto-
dami polecanymi przez autoréw jest badanie USG color
Doppler oraz badanie angiotomografii komputerowej
z rekonstrukcja 3D.

Nalezatoby sie zastanowi¢ czy badanie USG co-
lor Doppler nie powinno by¢ badaniem kontrolnym
i przesiewowym u potomstwa chorych z kiebczakiem
tetnicy szyjnej.
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