© PrzypadkiMedyczne.pl, e-ISSN 2084-2708, 2017; 97:454-457

PfngC\dkl MNiSW 3 pkt  IndexCopernicus 60.29  wersja pierwotna

wiedyCzi I.C‘.pJ.

Paraganglioma in a 41-years old woman: a rare neoplasm
of the retroperitoneal space

Przyzwojak u 41-letniej kobiety — rzadki nowotwor przestrzeni zaotrzewnowej
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Streszczenie

Przyzwojak to rzadko wystepujacy, najczesciej tagodny, guz neuroendokrynny wywodzacy sie z ciatek przyzwojo-
wych uktadu autonomicznego. Budowa histopatologiczna i objawy przypominajg guza chromochtonnego rdzenia
nadnerczy.

Prezentujemy przypadek 41-letniej kobiety, u ktérej w badaniu usg wykryto guza przestrzeni zaotrzewnowej.
Obecnos¢ zmiany potwierdzono w TK. Poza tym wykryto podobng, ale znacznie mniejszg zmiane w okolicy lewej
Sciany pecherza moczowego. Pacjentka pozostawata bezobjawowa. U chorej wykonano otwartg biopsje guza,
a nastepnie zdecydowano sie na jego radykalne usuniecie. Srédoperacyjnie nie potwierdzono obecnosci guza
o podobnym charakterze przestrzeni okotopecherzowej. Histopatolog rozpoznat przyzwojaka. W kontrolnym usg
wykonanym 3 miesigce po zabiegu nie stwierdzono wznowy procesu, ani nie odnaleziono guza okolicy okotope-
cherzowej.

Guz przestrzeni zaotrzewnowej u naszej pacjentki zdiagnozowany zostat przypadkowo. Pomimo podejrzenia roz-
sianego charakteru procesu usunieto wiekszego guza. Obecnosci mniejszego guza nie potwierdzono. Z powodu
rzadkiego wystepowania tego rodzaju nowotworu nie jest ustalone jednoznaczne postepowanie diagnostyczno-
terapeutyczne.
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Abstract

Paraganglioma is a rare, usually benign, neuroendocrine tumor, oryginating from paraganglioma bodies of the
autonomic nervous system. Histopathological structure and symptoms of paraganglioma are often similar to
pheochromocytoma.

Here we report the case of a 41-year old woman who was diagnosed for a retroperitoneal tumour by the US. CT
confirmed the diagnosis. Similar, but of a much less diameter tumour was found near the left side of the urinary
bladder. No symptoms were observed in the patient. First, the open biopsy of the tumour was performed. Next,
a radical surgery of the tumour was chosen. During the surgery we did not find the other, similar tumour near
the left side of the urinary bladder. Histopathological diagnosis revealed paraganglioma. Three months after the
surgery there are no signs of the tumour recurrence.

Retroperitoneal tumour in our patient was diagnosed accidentally. Despite the suspicion of the disseminated
character of the disease, the bigger tumour was removed and the presence of an additional tumour was not
confirmed. Due to the rare occurence of this kind of tumour, there is no established, accurate and clear diagnostic
or therapeutic approach for it.

paraganglioma
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Wstep

Przyzwojak (tac. paraganglioma) to rzadko wystepujacy, naj-
czesciej nieztosliwy guz neuroendokrynny wywodzacy sie z cia-
tek przyzwojowych uktadu przywspodtczulnego i wspétczulne-
go. W Krajowym Rejestrze Nowotwordw z 2013 nie odnalezio-
no zadnych danych na temat wystepowania tego nowotworu
w Polsce [1]. Budowa histopatologiczna i objawy guza przypo-
minajg czesto guza chromochtonnego rdzenia nadnerczy (phe-
ochromocytoma). Mozna powiedzie¢, iz pheochromocytoma
jest szczegdlnym typem przyzwojaka. Przyzwojaki wywodzgce
sie z ciatek przyzwojowych uktadu przywspdtczulnego umiej-
scowione sg przewaznie w poblizu duzych naczyn gtowy i szyi
(rozwidlenie tetnicy szyjnej wspdlnej — najczestsza lokaliza-
cja) [2], natomiast przyzwojaki z ciatek przyzwojowych uktadu
wspotczulnego wystepuja wzdtuz pnia wspétczulnego potozo-
nego w sgsiedztwie kregostupa, aorty brzuszneji zyty czczej dol-
nej [parzysty ktebek aortalny (narzad Zuckerkandla) lezacy po
obu stronach aorty, tuz nad jej rozwidleniem — najczestsza lo-
kalizacjal.

Przyzwojaki sg nowotworami wieku starszego, ze szczytem
zachorowalnosci w 5 i 6 dekadzie zycia. W okoto 10% przypad-
kéw wystepujg rodzinnie, wchodzac w skfad takich zespotow
uwarunkowanych genetycznie jak [3]:

- zespot von Hippel-Lindaua

- zespo6t mnogiej gruczolakowatosci wewnatrzwydzielniczej

typu 2Ai 2B

- zespot Carneya
Rozpoznanie przyzwojaka nie jest proste, gdyz guzy te wystepu-
ja rzadko. W przypadkach gdy guz jest hormonalnie czynny wy-
stepujg objawy zwigzane z wysokim poziomem katecholamin
we krwi (przyspieszenie akcji serca, wzrost ciSnienia tetniczego
krwi, uderzenia goraca, bdle gtowy). Gdy brak jest hormonal-
nej czynnosci guza objawy moga wynika¢ z rozrastania sie guza
w konkretnym umiejscowieniu (tepe bdle okolicy ledZzwiowej).
Najczesciej jednak przyzwojak rozpoznawany jest przypadkowo
w usg szyi lub jamy brzusznej i miednicy mniejszej wykonanym
z innych przyczyn lub jako coroczna profilaktyka (rozpoznanie
guza potwierdzone nastepnie zostaje w TK).

Biopsja cienkoigtowa guza nie powinna by¢ raczej wykony-
wana ze wzgledu na bogate unaczynienie guza i zwigzane z tym
ryzyko krwawienia.

W zwigzku z rzadkim wystepowaniem przyzwojaka nie ist-
nieja ustalone algorytmy diagnostyczno-terapeutyczne.

Leczenie polega na chirurgicznym usunieciu guza. W przy-
padkach gdy usytuowanie guza nie pozwala na jego chirurgicz-
ne usuniecie zastosowanie ma radioterapia.

Rokowanie na ogét jest bardzo dobre. W przypadku catko-
witego usuniecia guza wyleczenie jest kompletne.

Opis przypadku

W niniejszym opracowaniu pragnhiemy zaprezentowac przypa-
dek 41-letniej kobiety, u ktérej w kontrolnym badaniu usg ja-
my brzusznej wykryto guza przestrzeni zaotrzewnowej po stro-

nie prawej. TK jamy brzusznej i miednicy mniejszej potwier-
dzito rozpoznanie: ,,do przodu i w przyleganiu do nerki prawej
widoczna jest intensywnie wzmacniajaca sie masa guzowata
o wymiarach 6,7x5,2x12,0 cm z rozsianymi przestrzeniami pty-
nowymi wielkosci do 1,9 cm”. Dodatkowo ujawniono podobng
zmiane o wymiarach 5,3x2,5 cm pomiedzy naczyniami lewej osi
biodrowej a pecherzem moczowym. W badaniach obrazowych
wezty chtonne przestrzeni zaotrzewnowej byty niepowiekszo-
ne.

Rysunek 1: TK jamy brzusznej

Pacjentka uskarzata sie na okresowe pobolewania okolicy
ledzwiowej. Innych dolegliwosci nie zgtaszata. Cisnienia tetni-
cze krwi byty w normie.

W kwietniu 2016 chora zostata zakwalifikowana do otwar-
tej biopsji guza. Przy przyjeciu w badaniach laboratoryjnych
CA125, CA19.9, CA 15.3, CEA, LDH, kreatynina, D-dimery w nor-
mie. CRP=4,32 mg/|. Zdjecie przegladowe klatki piersiowej nie
ujawnito zadnej nieprawidtowosci. Cieciem przyprostnym pra-
wym dotarto do zmiany pobierajgc do badania hist.-pat. kilka
drobnych fragmentow guza.

Histopatolog rozpoznat: ,,Mezenchmalny nowotwér o utka-
niu epitelioidalnym z komponentg jasnokomérkowa najpraw-
dopodobnie pochodzenia nerwowego — wskazuje na to pro-
fil IHC (silnie dodatnia, rozlana reakcja S100+ w catym guzie).
Obraz morfologiczny przemawia raczej za rozpoznaniem no-
wotworu tagodnego (maty polimorfizm komérkowy, brak cech
martwicy komdrkowej, indeks mitotyczny 0, indeks prolifera-
cyjny Ki67 1% [31)".

We wrzesniu 2016 roku pacjentka zostata przyjeta na Od-
dziat Urologii i Urologii Onkologicznej Wojewddzkiego Szpitala
Specjalistycznego we Wroctawiu celem radykalnego usuniecia
guza. Cieciem posrodkowym, po przesunieciu wstepnicy przy-
Srodkowo dotarto do bogato unaczynionego, miekkiego guza,
nienaciekajgcego struktur sasiednich, ktérego usunieto makro-
skopowo w catosci. Srédoperacyjnie nie potwierdzono obecno-
$ci podobnego guza, o wymiarach 5,3x2,5 cm, pomiedzy na-
czyniami lewej osi biodrowej a Sciang pecherza opisywanego
wczesniej w TK. W trakcie zabiegu obserwowano wzwyzki RR
do 250/120 mmHg. Przebieg pooperacyjny byt gtadki. Pacjent-
ke wypisano do domu w 5 dobie po operacji.

Histopatolog rozpoznat: ,,makroskopowo — nieotorebkowa-
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ny, ptaski, galaretowaty guz o wymiarach 10x11x2,5 cm, mikro-
skopowo — paraganglioma; mikroskopowy obraz przemawia za
fagodnym przebiegiem nowotworu”.

W kontrolnym usg wykonanym 3 miesigce po zabiegu nie
ujawniono wznowy guza. W miednicy mniejszej nie stwierdzo-
no zadnej nieprawidtowosci. Obecnie pacjentka nie uskarza sie
na okresowe, tepe bdle okolicy ledzwiowej. Cisnienia tetnicze
krwi s3 w normie. Sze$¢ miesiecy po zabiegu zaplanowano TK
jamy brzusznej i miednicy mniejszej. W Poradni Onkologicz-
nej Instytutu Onkologii w Gliwicach trwajg badania pacjentki
i cztonkdéw jej rodziny pod katem wystepowania w tej rodzinie
zespotéw chorobowych uwarunkowanych genetycznie, a zwia-
zanych z paraganglioma.

Dyskusja

Najczestszg lokalizacjg przyzwojakdw sg gtowa i szyja [2, 4]. Pa-
raganglioma przestrzeni zaotrzewnowej wystepuje niezwykle
rzadko. Autor niniejszej pracy nie odnalazt zadnej polskojezycz-
nej publikacji opisujacej przyzwojaka przestrzeni zaotrzewno-
wej. W literaturze polskiej opisano kilka przypadkéw przyzwo-
jaka pecherza moczowego [5-7]. Jako, ze paraganglioma prze-
strzeni zaotrzewnowe] wystepuje rzadko, postepowanie dia-
gnostyczno — terapeutyczne nie jest jednoznacznie okreslone.

W niniejszej pracy omoéwiono przypadek 41-letniej kobiety,
u ktérej wykonano biopsje guza nie uzyskujac jednoznacznego
rozpoznania. Dodatkowo wydawato sie, iz proces npl ma cha-
rakter rozsiany (,,zmiana o wymiarach 5,3x2,5 cm pomiedzy na-
czyniami lewej osi biodrowej a Sciang pecherza moczowego”).
Zdecydowano sie jednak na radykalne usuniecie guza z dobrym
efektem (brak wznowy guza w kontrolnym usg), a srédope-
racyjna eksploracja przestrzeni okotopecherzowej nie ujawni-
fa opisywanego w TK dodatkowego guza. Obecnie operowa-

na nie zgtasza zadnych dolegliwosci, a RR jest w normie. Nasza
pacjentka pozostaje pod opiekg Poradni Urologicznej WSS we
Woroctawiu i Poradni Onkologicznej Instytutu Onkologii w Gli-
wicach oraz Poradni Endokrynologicznej. Rokowania co do na-
wrotu choroby i dtugoletniego przezycia wydajg sie by¢ dobre.
Po 4 tygodniach od wypisu ze szpitala pacjentka powrdcita do
wczesniej wykonywanej pracy.

Whnioski

Obecnie jest jeszcze za wczednie na wyciggniecie wnioskéw co
do dalszej prognozy naszej pacjentki, jednak przebieg jej choro-
by i dotychczasowy sposéb leczenia z pewnoscia sg warte pre-
zentacji.
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Komentarz:

W przestrzeni zaotrzewnowej, zamknietej pomiedzy otrzewna scienng a tylng, miesniowo-kostng sciang brzucha lokali-

zujg sie pierwotne guzy zaotrzewnowe. Wystepujg one rzadko, stanowig do 1% wszystkich nowotworéw. Mogg pochodzi¢ ze
wszystkich trzech listkéw zarodkowych tj. ektodermy, endodermy i mezodermy. Najczesciej wystepujg guzy wywodzace sie
z mezenchymy (50-60%) takie jak ttuszczaki, miesaki czy wtdkniaki. Nastepng pod wzgledem liczebnosci grupe guzéw stano-
wig guzy mieszane np. potworniaki (u dzieci traktowane jako nieztosliwe, u dorostych jako ztosliwe) oraz guzy pochodzenia
neurogennego (neuroblastoma — najczestszy guz lity wystepujgcy w dziecinstwie, guz chromochtonny zlokalizowany poza
nadnerczem, przyzwojak). Okoto % guzéw przestrzeni zaotrzewnowej stanowig guzy pierwotne, zas % przerzutowe np. prze-
rzut guza jadra (najczestszy nowotwor ztosliwy, lity u mtodych mezczyzn). Osiemdziesiat procent tych zmian ma charakter
ztosliwy. Szczyt wystepowania guzéw przestrzeni zaotrzewnowej to 4 i 5 dekada zycia, chociaz potworniaki i guzy neurogen-
ne rozpoznawane sg czesciej w wieku dzieciecym i mtodzienczym. Objawy kliniczne sg niecharakterystyczne i uzaleznione od
wielkosci guza i jego potozenia. Dolegliwosci pojawiajg sie wskutek ucisku lub przemieszczania sgsiednich narzadéw. W przy-
padku hormonalnej czynnosci guza moga pojawic sie np. zwyzki cisnienia tetniczego (guz chromochtonny). Podstawg leczenia
guzow przestrzeni zaotrzewnowej jest ich operacyjne usuniecie (w miare mozliwosci radykalne). Rokowanie na ogoét jest zte
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ze wzgledu na przewaznie zaawansowane stadium choroby w momencie rozpoznania. Autorzy artykutu prezentuja w sposéb
bardzo przejrzysty, ciekawy przypadek 41-letniej kobiety, u ktérej w , kontrolnym” (profilaktycznym) badaniu usg rozpoznano
guza przestrzeni zaotrzewnowej po stronie prawej. W tym miejscu nalezy podkresli¢ znaczenie corocznego, profilaktycznego
badania usg jamy brzusznej i miednicy mniejszej w rozpoznawaniu réznych schorzen, a przede wszystkim guzow, w stadiach
umozliwiajacych radykalne ich wyleczenie. W tomografii komputerowej jamy brzusznej i miednicy mniejszej potwierdzono
obecnos¢ guza a dodatkowo ujawniono podobna, ale znacznie mniejsza zmiane w okolicy pecherza moczowego. Z powodu
podejrzenia rozsianego charakteru choroby pacjentke zakwalifikowano do otwartej biopsji guza. Wynik histopatologiczny byt
niejednoznaczny, ale histopatolog opowiedziat sie raczej za rozpoznaniem nowotworu tagodnego. W zwigzku z powyzszym
autorzy publikacji, jak najbardziej stusznie, podjeli prébe radykalnego usuniecia guza pomimo, iz resekcja tej wielkosci zmia-
ny przestrzeni zaotrzewnowej stanowi prawdziwe wyzwanie dla nawet bardzo doswiadczonego chirurga. Zabieg operacyjny
pozwolit dodatkowo na wykluczenie rozsianego charakteru procesu (,,Srédoperacyjnie nie potwierdzono obecnosci podob-
nego guza, o wymiarach 5,3x2,5 cm, pomiedzy naczyniami lewej osi biodrowej a $ciang pecherza”). Praca stanowi cenne
przypomnienie i uzupetnienie wiedzy na temat diagnostyki i leczenia guzow przestrzeni zaotrzewnowej, w tym przypadku
przyzwojakow, rzadko wystepujgcych i najczesciej nieztosliwych guzéw neurogennych. Niezwykle ciekawe mogg okazac sie
wyniki badan pacjentki i cztonkéw jej rodziny pod katem wystepowania zespotéw chorobowych uwarunkowanych genetycz-
nie. Serdecznie zachecam autoréw do opublikowania wynikéw tychze badan a lekarzy réznych specjalnosci do lektury.

dr n. med Marek Pudetko
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