Przyzwojak niechromochionny
(chemodectoma) ucha srodkowego,
diagnostyka, postepowanie.
Prezentacja dwach przypadkow

Paraganglioma of the middle ear, diagnosis,
management. Presentation of two cases

STRESZCZENIE

Celem pracy jest oméwienie nowoczesnych metod diagnostyki i leczenia przyzwojakow
niechromochionnych ucha srodkowego. Autorzy przedstawiaja dwoje chorych (61 i 70 lat)
z przyzwojakami wywodzacymi sig z opuszki zyty szyjnej wewnetrznej oraz opisuja trudno-
$ci diagnostyczne zwigzane z niecharakterystycznym przebiegiem choroby, w pierwszym
przypadku sugerujacym przewlekty proces zapalny, w drugim nowotwor ztosliwy ucha
Srodkowego. Oboje pacjentéw poddano leczeniu operacyjnemu: petrosektomia boczna
z resekcja guza opuszki zyty szyjnej wewnetrznej. W przebiegu pooperacyjnym obserwo-
wano przej$ciowy niedowtfad nerwéw czaszkowych: VIl i X. Omowiono szczegétowo zasady
diagnostyki i rozpoznawania tego typu nowotworéw ucha.
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ABSTRACT

The aim of this paper was describing the modern diagnosis and treatment methods of mid-
dle ear nonchromaffin paragangliomas. The authors present 2 patients (61 and 70 years
old) with paraganglioma from the bulb of internal jugular vein and diagnostic difficulties
concerning noncharacteristic course, suggesting chronic otitis media in the first case and
malignant tumor of the ear in the second. Both of them were treated surgically: lateral
petrosectomy with internal jugular bulb tumor resection. In postoperative observation the
pare sis of VII-th and X-th cranial nerves was seen. The authors present specific methods
of diagnosis and identification of this tumor cell type.
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Przyzwojak niechromochlonny (chemo-
dectoma) jest tagodnym nowotworem pocho-
dzenia neuroektodermalnego z mozliwoScia
zeztosliwenia (u okoto 10% pacjentéw) [1].
Ten wolno rosnacy guz wystepuje sporadycz-
nie, stanowi 0,6% wszystkich nowotwordéw
glowy i szyi. Chemodectoma jest najczestszym
guzem ucha Srodkowego (10-15%) i drugim
co do czestosci nowotworem kosci skroniowej
[2,3]. Wystepuje jedno- i obustronnie lub jako
guz wieloogniskowy (10%) [4, 5]. Nowotwor
ten moze mie¢ podtoze genetyczne (w 30-40%)
badz tez wspotistnie¢ w takich zespotach, jak
zespOl mnogiej gruczolakowato$ci wewnatrz-
wydzielniczej typu 2 (MEN 11, multiple endocri-
ne neoplasia I1), chorobie von Hippla-Lindaua
badz nerwiakowlékniakowatosci typu 1 (NF-1,
neurofibromatosis type 1) [6]. Szczyt zacho-
rowalnosci przypada na piata dekade zycia.
Czesciej choruja kobiety 6 : 1[7]. W okoto 3%
wykazuje aktywnos$¢ hormonalna [4, §].

Obraz kliniczny chemodectoma ucha
Srodkowego zalezy od stopnia zaawanso-
wania nowotworu. Najczestszymi objawami
sa: postepujacy niedostuch, pulsacyjny szum
uszny, uczucie petnosci w uchu, zawroty glo-
wy lub krwawienie z przewodu stuchowego
zewnetrznego. Gdy guz rozrasta si¢ z otworu
zyly szyjnej wewnetrznej i rozprzestrzenia
si¢ wewnatrzczaszkowo, pojawiaja si¢ obja-
wy neurologiczne zwigzane z uszkodzeniem
nerwéw VIII-XII. Otoskopowo stwierdza si¢
obecno$¢ sinoczerwonej masy guzowatej za
uwypuklong btong begbenkowa, niekiedy per-
foracje btony bebenkowej lub polip w przewo-
dzie stuchowym zewnetrznym [9-11].

Ze wzgledu na nietypowe objawy oraz
powolny wzrost, rozpoznawanie tych nowo-
twordw jest utrudnione. Nieocenione w tym
procesie sa badania radiologiczne. Dopiero
w okresie ostatnich 20-30 lat wprowadzenie
nowoczesnych technik obrazowania, takich
jak tomografia komputerowa (TK) koSci
skroniowej z kontrastem, rezonans magne-
tyczny (MRI, magnetic resonance imaging)

z gadoling lub kontrastem, angiografii tetnic

szyjnych, jugulografii wstecznej, ultrasono-
grafii dopplerowskiej oraz scyntygrafii, umoz-
liwito wezesne rozpoznawanie przyzwojakow
oraz oceng¢ ich zaawansowania.

Standardem w rozpoznawaniu przyzwo-
jakéw jest doktadnie zebrany wywiad oraz
diagnostyka, to jest badania krwi, moczu,
badania genetyczne oraz badania obrazowe.
We wczesnym okresie rozwoju guza, czesto
bezobjawowym, jego rozpoznanie jest trudne
lub wrecz niemozliwe. U niektérych chorych
rozpoznanie jest przypadkowe, w trakcie dia-
gnostyki radiologicznej objawdw, takich jak
szumy uszne lub niedostuch.

Ostateczne rozpoznanie guza usuni¢tego
w czasie zabiegu opiera si¢ na badaniu histo-
patologicznym oraz immunohistochemicz-
nym. W réznicowaniu tego dobrze unaczy-
nionego guza nalezy uwzgledni¢ przewlekte
zapalenie ucha Srodkowego (perlakowe lub
ziarninowe), ziarniniak cholesterolowy, opo-
niak, rak ucha srodkowego, chtoniak, rzadko
guz przerzutowy oraz wysokie ustawienie
opuszki zyly szyjnej wewnetrzne;j.

Leczenie chirurgiczne przyzwojakéw ucha
jest ograniczone do przypadkéw w niezaawan-
sowanych stadiach. W stadiach zaawansowa-
nych stosuje si¢ leczenie chirurgiczne z naste-
powa radioterapia lub wylacznie radioterapie.
Przydatna w leczeniu jest przedoperacyjna
embolizacja naczyn zaopatrujacych guz [2, 12].

Celem niniejszej pracy jest przedstawienie
trudno$ci diagnostycznych u dwojga chorych
z przyzwojakami ucha srodkowego.

B Przypadek 1.

Chory L.J., lat 70, przyjety do Kliniki Oto-
laryngologii GUMed w celu pogtebie-
nia diagnostyki oraz leczenia z powodu
przewlektego zapalenia ucha §rodkowego
lewego. Z wywiadu wynika, ze u chorego od
czterech lat wystgpowaly okresowe wycieki
ropne, béle, oraz pulsujace szumy uszne ucha
lewego. Zachowana funkcja nerwu twarzowe-
g0, bez oczoplasu oraz innych objawéw mo-

gacych sugerowaé nowotwor ztosliwy. Wyni-
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ki badania otolaryngologicznego ucho lewe:
ziarnina wypetniajaca caly przewdd stuchowy
zewnetrzny, blona bebenkowa niewidoczna,
wyrostek sutkowaty na ucisk niebolesny.
Wezty chtonne szyi niepowigkszone. Bada-
nie stuchu: w uchu lewym gteboki niedostuch
mieszany, w uchu prawym stuch prawidtowy.

W TK koSci skroniowej uwidoczniono za-
cienienie wszystkich komoérek powietrznych
piramidy i wyrostka sutkowatego lewego,
catkowite zacienienie jamy sutkowej i jamy
bebenkowej. Przewdd stuchowy zewnetrzny
w catoSci wypetiony przez masy tkankowe,
przewodu stluchowego zewnetrznego. Uwi-
doczniono poszerzenie otworu zyly szyjnej
wewnetrznej lewej z widoczng destrukcja
kostna piramidy.

W badaniu histopatologicznym ziarni-
ny z przewodu stuchowego zewnetrznego
nie stwierdzono nowotworu. Pacjent zostat
zakwalifikowany do operacji zwiadowczej
ucha. W czasie zabiegu w pobranym materia-
le stwierdzono guz o niewielkiej ztosliwosci,
prawdopodobnie przyzwojak niechromo-
chtonny. W celu doktadniejszej oceny zmian
w kosci skroniowej wykonano TK z kontra-
stem oraz MRI z opcja naczyniowa. Badanie
wykazato ropien ptata skroniowego lewego
oraz rozlegly guz wychodzacy z opuszki zyly
szyjnej wewnetrznej (ryc. 1).

W pierwszym etapie leczenia wykonano
drenaz ropnia mézgu z dojscia przezsutkowe-
go oraz operacje radykalng ucha. W materiale
pooperacyjnym stwierdzono tagodna postac
przyzwojaka niechromochtonnego. Przebieg
pooperacyjny byt niepowiktany. Uzyskano
peina remisje zmian zapalnych w mézgu
z ustapieniem b6low glowy. W drugim etapie
wykonano petrosektome¢ boczna z usunigciem
guza wychodzacego z opuszki zyly szyjnej
wewnetrznej. Chory opuscit Klinike w stanie
og6lnym dobrym z niewielka dysfunkcja ner-
wu twarzowego lewego (I1I-IV H-B). Kon-
trolne badanie MRI po szeSciu miesigcach nie
wykazato nawrotu choroby.
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B Przypadek 2.

Chora I.B., lat 61, przyjeta do Kliniki z podej-
rzeniem perlaka ucha lewego. W wywiadzie
stwierdzono wyst¢powanie objawdw od kilku
lat. Gléwne dolegliwosci, na ktdre skarzyla sie
pacjentka, to postepujacy niedostuch, piski
oraz trzaski w uchu lewym, bez dolegliwosci
bolowych, zawrotéw glowy. W badaniu stwier-
dzono szarorézowe masy tkankowe przypo-
minajace ziarning oraz ropna wydzieling
wypetniajaca przewdd stuchowy zewnetrzny,
wyrostek sutkowaty niezmieniony. Wezly
chlonne szyi niepowigkszone. W badaniu
audiometrycznym stwierdzono niedostuch
mieszany.

W badaniu TK gtowy stwierdzono migk-
kotkankowa mase wypetniajaca jame beben-
kowa, wyrostek sutkowaty oraz przewdd stu-
chowy zewnetrzny z rozlegta osteoliza podsta-
wy piramidy koSci skroniowej lewej. W MRI
glowy z kontrastem stwierdzono: guz szczytu
piramidy lewej koSci skroniowej przylegajacy
do kanatu tetnicy szyjnej, przekraczajacy tylne
ograniczenie kostne piramidy i wpuklajacy si¢
do tylnego dotu czaszki, zamykajacy zatoke
esowata lewa i przylegajacy do lewej potkuli
mozdzku (ryc. 2).

Na podstawie badania histopatologicz-
nego wycinka pobranego z ucha Srodkowe-
go stwierdzono paragangliome¢. Badanie
immunohistochemiczne: chromogranina+,
synaptofizyna+, Ki-67 w < 1% komorek,
S100+ w komdrkach podtrzymujacych,
CKAE1/3. Leczenie polegato na wykona-
niu petrosektomii bocznej z petna resekcja
guzawychodzacego z opuszki zyly szyjnej we-
wnetrznej. Przebieg pooperacyjny powiktany
chrypka, ktéra byta nastepstwem uszkodze-
nia nerwu blednego lewego w czasie opera-
cji. Kontrolne badanie po kilku miesigcach
wykazato ustgpowanie zaburzef ruchomosci
lewej strony krtani zwigzanej z podraznie-
niem nerwu btednego. W badaniu MRI nie
stwierdzono cech nawrotu procesu nowotwo-

rowego.
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Rycina 1. Chory L. J. lat 70. A. Rezoznans magnetyczny twarzoczaszki, projekcja poprzeczna
— wzmochienie sygnatu w okolicy opuszki lewej zyty szyjnej wewnegtrznej — obraz przemawia za
zakrzepicg; B. Audiogram tonalny-niedostuch mieszany ucha lewego (]— przewodnictwo kostne,

— przewodnictwo powietrzne); C. Rezonans magnetyczny gfowy-ropien lewego ptata skroniowego
13 X 17 mm, z restrykcja dyfuzji i obrgczkowatym wzmocnieniem; D. Tomografia komputerowa HR
kosci skroniowych — po stronie lewej stan po wykonaniu tamponady jamy bebenkowej i wyrostka
sutkowatego oznaczone strzatkami

DYSKUSJA

W opisanych przypadkach przyzwojak nie-
chromochtonny wywodzit si¢ z opuszki zyty
szyjnej wewnetrznej. Jest to najczestsza lo-
kalizacja pierwotna tych guzéw, ktére moga
by¢ zlokalizowane w rdznych miejscach kosci
skroniowej. Czas, jaki uptynat od pierwszych
objaw6w do rozpoznania u naszych pacjen-
tow, wynosit kilka lat. Diagnostyke oparto na
podstawie wywiadu, badania przedmiotowego
oraz badaniach obrazowych. Podejrzenie guza
ucha §rodkowego zdiagnozowano na podsta-
wie badan obrazowych (TKiMRI). Badania te

stanowia podstawe rozpoznania przyzwojakow
ucha. Do diagnostyki tych nowotworéw wyko-
rzystuje si¢ rowniez bardziej zaawansowane
techniki radiologiczne, takie jak pozytronowa
emisyjna tomografia (PET, positron emission
tomography) z uzyciem 18-fluorodihydroksy-
fenyloalaniny (¥ F-DOPA) lub scyntygrafii
z wykorzystaniem metajodobenzyloguanidy-
ny (MIBG) [13]. Techniki te stosuje si¢ w celu
wykrycia wieloogniskowych przyzwojakow
w innych niz uszna lokalizacjach.
Przyzwojaki w obrebie ucha srodkowe-

go moga rozwijac si¢ jako guzy opuszki zyty
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Rycina 2. Chora l. B., lat 61. A. Rezonans magnetyczny gtowy, z sekwencjg CIS i non-EPI DWI cor. A.
W czesci srodkowej lewej piramidy kosci skroniowej widoczna masa patologiczna 27 x 32 x 22 mm,
ulegajgca wzmocnieniu pokontrastowemu; B. Audiogram tonalny-niedostuch mieszany ucha lewego
(]— przewodnictwo kostne, — przewodnictwo powietrzne); C. Rezonans magnetyczny gtowy,
projekcja poprzeczna — guz wpukla sie od géry do przewodu stuchowego wewnetrznego, przekracza
tylne ograniczenie kostne piramidy kosci skroniowej wpuklajgc sie do tylnego dotu czaszki, zamyka
zatoke esowatg lewg i przylega do potkuli mézdzku; D. Rezonans magnetyczny glfowy — zmiana
otaczajgca struktury ucha wewnetrznego (slimak, przedsionek, kanaty pétkoliste), zajmujgca jame

bebenkowg

szyjnej wewnetrznej (glomus jugulare) oraz
guzy ktebka bebenkowego (glomus tympani-
cum). O ile w przypadku guza wywodzacego
si¢ z klebka bebenkowego objawy stuchowe
pojawiaja si¢ jako pierwsze, o tyle guzy wywo-
dzace si¢ z opuszki zyly szyjnej wewnetrznej
daja objawy otologiczne stosunkowo p6zno
[2,5,6,10].

Ze wzgledu na brak objawdw internistycz-
nych oraz negatywnego wywiadu rodzinnego
nie wykonywano badafi hormonalnych oraz
badan genetycznych. Objawy tego guza ucha
Srodkowego sa charakterystyczne (pulsujacy
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szum uszny i niedostuch), aczkolwiek réznia
si¢ w zaleznoSci od stopnia zaawansowania
i moga by¢ podobne do innych guzéw wyste-
pujacych w tej okolicy.

W przypadku penetracji guza do jamy
bebenkowej pojawia si¢ niedostuch prze-
wodzeniowy lub czesciej mieszany. W miare
rozrostu guza niedostuch ewoluuje od stopnia
lekkiego do gtebokiego lub calkowitej glucho-
ty. Leczenie chirurgiczne z reguly nie przynosi
poprawy stuchu. Dwo6ch opisywanych przez
nas chorych rozwingto niedostuch mieszany

ucha zajgtego procesem nowotworowym.
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Leczenie operacyjne, ktore przebyli pacjenci,
to jest petrosektomia boczna, wigze si¢ z re-
sekcja struktur ucha srodkowego i wewnetrz-
nego oraz z nieodwracalna gtuchota.

Objawy u opisywanych chorych byly niety-
powe. Wycieki ropne oraz postepujacy niedo-
stuch mogly sugerowad przewlekle zapalenie
ucha §rodkowego. U chorych wykazano nie-
dostuch mieszany. Diagnostyka radiologiczna
opierata si¢ na badaniu TKi MRI z podaniem
Srodka cieniujacego. W spiralnej tomografii
wielorzedowej u pacjentéw stwierdzono ce-
chy destrukcji kostnej kosci skroniowej o cha-
rakterze swoistej dla przyzwojakow [12, 14].
W pierwszym przypadku okreSlono Srednice
otworu zyly szyjnej, ktory stanowi element
rozpoznawczy przyzwojaka [6]. Nie zaobser-
wowano zmian wczesnych, to jest masy tkan-
kowej wystepujacej w obrebie promontorium
(wzgorek), wzmacniajacej si¢ po podaniu kon-
trastu [5].

Badanie MRI pozwala ocenic zasieg guza
zewnatrz- i wewnatrzczaszkowo, potozenie
wzgledem otaczajacych struktur, uktadu na-
czyfi, a ponadto utatwia réznicowanie innych
guz6w oraz zmian zapalnych w mézgu i na
szyi. W MRI u jednego z pacjentéw stwier-
dzono w obrazach zaleznych T1 oraz T2 na-
czynia o nieprawidtowej budowie z szybkim
przeptywem krwi oraz tak zwany obraz ,soli
i pieprzu”, ktéry byt opisywany przez innych
autoréw [13]. Barwienie immunohistoche-
miczne ujawnia czesto obecno$¢ chromogra-
niny i biatka S100.

W réznicowaniu nalezy uwzglednic: prze-
wlekte zapalenie ucha Srodkowego perlakowe
lub ziarninowe, ziarniniak cholesterolowy,
oponiak, rak ucha §rodkowego, chtoniak, guzy
przerzutowe, wysokie ustawienie opuszki zyly
szyjnej wewnetrznej. Ostateczne rozpoznanie
ustalono na podstawie badania histopatolo-
gicznego oraz immunohistochemicznego. Na-
lezy podkresli¢, ze pobieranie wycinkéw z guza
ucha poza salg pooperacyjna moze by¢ niebez-
pieczne dla chorego z uwagi na obfite krwawie-

nie. Dlatego wycinki z ucha Srodkowego nalezy

pobiera¢ w warunkach sali operacyjnej. Roz-
poznanie histopatologiczne jest podstawa do
wdrozZenia leczenia chirurgicznego.

Leczenie tych tagodnych (histologicznie)
guzOow jest bardzo trudne. Tylko nieliczne
o$rodki w Europie podejmuja si¢ tego typu
zabieg6éw na kosci skroniowej. Nie wszyscy cho-
rzy decyduja si¢ narozlegly zabieg operacyjny,
zwiazany z mozliwo$cia powiktaf neurologicz-
nych. W zwiazku z tym stosuje si¢ obecnie rézne
strategie lecznicze, od Scistej obserwacji (wait
and scan), przez embolizacje¢ guza, subtotalna
resekcje, radioterapie stereotaktyczna, adju-
wantowa lub intensywnie modulowana (IMRT,
intensity-modulated radiotherapy), az po pota-
czenie tych metod [3, 9, 11, 13]. O rozlegtosci
zabiegu decyduje zaawansowanie kliniczne
guza. W przypadku pierwotnej lokalizacji do-
tyczacej opuszki zyly szyjnej wewnetrznej opty-
malnym rozwigzaniem staje si¢ petrosektomia
boczna. Nalezy pamigtac, ze przed przystapie-
niem do leczenia operacyjnego, nalezy chorego
poinformowac o trudnos$ciach operacyjnych
i mozliwosci uszkodzenia stuchu, nerwu twa-

rzowego i blednego.

PODSUMOWANIE

1. Kluczowym elementem rozpoznania przy-
zwojaka niechromochtonnego ucha jest
diagnostyka obrazowa.

2. Symptomy przyzwojaka ucha sa mato
charakterystyczne, aczkolwiek rdznig si¢
w zaleznoS$ci od stopnia zaawansowania
choroby i moga by¢ podobne do innych
guzow wystepujacych w tej okolicy.

3. Badanie TK koSci skroniowej jest metoda
z wyboru do badania nowotwordw ucha,
aczkolwiek bez podania $rodka cieniuja-
cego nie ma mozliwoSci oceny $rednicy
otworu zyly szyjnej i pokontrastowego
wzmocnienia guza jako elementéw roz-
poznawczych dla przyzwojakow.

4. Badanie MR ze wzgledu na mozliwos¢
oceny tkanek migkkich przy guzach bar-
dziej zaawansowanych jest badaniem bar-

dziej swoistym niz TK.
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Obfite krwawienie z guza podczas pobie-
rania wycinka z ucha moze by¢ wskazowka,
ze mamy do czynienia z guzem niechromo-

chtonnym ucha.

6.

Ostateczne rozpoznanie opiera si¢ na ba-
daniu histologicznym i immunohistoche-

micznym usuni¢tego guza.
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