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Koponyabazisra terjedé gyermekkori
parapharyngealis ganglioneuroma endoszképpal
tamogatott transzoralis eltavolitasa
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A neuroblasztikus tumorok kézé tartozé ganglioneuromak pa-
rapharyngealis elhelyezkedése igen ritka, az irodalom kevesebb
mint 40 ilyen esetet tart szamon. A szerzék egy |10 éves lany-
gyermek koponyaalapra terjedd, parapharyngealis ganglioneuro-
majanak transzoralis, endoszképpal asszisztalt eltdvolitasardl
szamolnak be. Az eset kapcsan a szerz8k ismertetik a diag-
nosztikai és terapias lehetGségeket, a szovettani jellemzdket,
és felhivjak a figyelmet a helyes indikaciéval végzett transzorélis
eltavolitas elényeire.
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Endoscope-assisted transoral removal
of a juvenile parapharyngeal ganglioneu-
roma spreading to the skull base

SUMMARY -

Ganglioneuromas, a special type of neuroblastic tumors, are rarely
located in the parapharyngeal space; by far only 40 cases of such
have been reported. The authors report the case of a 10-year-old
girl, who developed a parapharyngeal ganglioneuroma involving
the skull base, that has been successfully removed with a transoral
endoscopic procedure. The authors review the diagnostic and
therapeutic options, the histological parameters and highlight
the advantages of transoral removal based on the right indication.

KEYWORDS

ENDOSCOPIC, GANGLIONEUROMA, JUVENILE, PARAPHARYNGEAL, TRANSORAL

Bevezetés

A ganglioneuromak a sympathoadrenalis rendszer jél differen-
cialt, benignus tumorai, amelyek a fejletlen velScsé sziirkeallo-
manyabdl a szimpatikus ganglionokba, a mellékvesevelébe vagy
més helyekre kivandorlé sympathoblastokbdl jénnek 1étre (1). A
neuroblasticus tumorok a gyermekkori daganatok 6%-at teszik
ki, és leggyakrabban a has- (65-80%) vagy a melliiregben (10%)
alakulnak ki, és mindéssze 5%-uk talalhat6 a fej-nyak tijék terii-
letén (2). A ganglioneuromak a szimpatikus lanc barmely részén
jelentkezhetnek, de leggyakrabban a hatsé mediastinumra és a
retroperitoneumra lokalizalédnak. Leirtak mar a kézépfiilben, az
orbitaban és a bérben kialakult ganglioneuromékat is (3). Para-
vagy retropharyngealis megjelenésiik igen ritka, a szakirodalom
minddssze 3 retropharyngealis és kevesebb mint 40 parapharyn-
gealis ganglioneuromat emlit meg (4-6). A ganglioneuromak bar-
mely életkorban kialakulhatnak, a leggyakrabban 10 éves korban
jelentkeznek, linygyermekekben kissé magasabb incidenciéval.
Déntden sporadikus megjelenésiiek, azonban kapcsolédhatnak
egyes tipust neurofibromatosissal, Beckwith—Wiedemann-, Di-
George- vagy MEN2B szindrémdval és Hirschsprung-betegséggel
is (6-8). Jellemzd rajuk az igen lass0, noninvaziv ndvekedés; pa-
rapharyngealis elhelyezkedés esetén leggyakrabban dysphagia,
dyspnoe, obstruktiv alvasi apnoe vagy a nyak megnagyobbodasa
hivia fel rajuk a figyelmet (2, 6, 9, 10). Ha a ganglioneuroma
diagnézisa szévettani mintavétellel igazolt, az egyediili definitiv
terapia a terime sebészi eltavolitasa (11).
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Esetismertetés

A 10 éves lanygyermeket 201 | novemberében utaltak klinikdnkra
a mesopharynx hatsé és jobb oldali lateralis falat bedomboritéd
terime miatt. Fizikalis vizsgalattal tomott tapintatd, immobilis, ép
nyalkahartyaval fedett, fajdalmatlan, légzési vagy nyelési pana-
szokat nem okozé duzzanat volt észlelhet8. A gyermek teljesen
tlinetmentesnek bizonyult, anamnézisében rhinitis allergican és
adenotomian kiviil mas érdemleges nem szerepelt. A tumor fel-
fedezése akcidentalisan, emelkedett ASO titer (486 U/ml) miatt
végzett rutin fiil-orr-gégészeti vizsgalat soran tértént. A nyaki
lagyrész ultrahangvizsgalata a jobb oldalon a parotis és a glandula
submandibularis kozotti térben inhomogén echoszerkezeti, hy-
povascularisalt, éles hatara képletet irt le. A nyaki MRI-vizsgélat
szerint a kb. 65X 35X 40 mm-es tumor a kdzépvonal mellél, az
atlas magassagatdl, distalisan egészen a mandibulaszarig hizédott.
A daganat behatolt a nagy erek kézé, azokat diszlokalta, emellett
a garatot is jelentSsen deformélta (1. dbra). Aspiréciés citolégiai
vizsgalat malignitds gyanijat nem vetette fel, azonban pontos di-
agnozissal nem tudott szolgalni. A radioldgiai vélemény, az anam-
nézis és a terime klinikai megjelenése is az elvaltozas benignus
voltat valészinisitette. Méretébdl és elhelyezkedésébdl adédéan
azonban a terime mlitéti eltavolitisat tartottuk sziikségesnek.
Az aspiraci6s citoldgia sikertelensége miatt pontos diagndzist
is kizérdlag a posztoperativ szovettani vizsgalattdl varhattunk.

A miitétet antibiotikumvédelemben, intratrachealis narkézisban,
16g6 fejtartasban, tonsillectomias feltarasbdl végeztiik. A jobb
oldali tonsilladgy mogétt a laterdlis és a hatsé garatfal hataran a
tumor elédomborodasanak megfelelden, unipolaris elektromos
eszkozzel megkozelitéleg 3 cm-es, hosszanti iranyt metszést ej-
tettiink. A terime kiterjedésének megfeleléen a metszést a lagy
szajpadra is kiterjesztettiik a garativek megkimélése mellett. A
sziirkésfehér tokkal koriilvett tumor kodzvetleniil a nyalkahartya
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I. dbra: A parapharyngealisan elhelyezkedé tumor Tl-sdlyozott MRI-felvétele. A tumor *-gal jelove

a) Auxialis sik
b) Coronalis sik

¢) Sagittalis sik — a tumor koponyabazisra terjedd részét kiilon jeléltiik (piros ponttal)

atvagasa utan mar lathatéva valt (2.a dbra). Bipolaris csipesz-
szel végzett vérzéscsillapitas mellett, olléval tompén feltartuk
a tumor eliilsé felszinének jelentés hanyadat, majd huzéslté-
sek behelyezése utan a preparalast endoszkédpos asszisztencia
mellett folytattuk (2.b dbra). A miitét soran 0°, 30° és 45°-os
optikaju endoszképokat hasznéltunk. Mivel az MRI-felvételek
taniisaga szerint a daganat hatsé-alsé része az arteria carotis
interna falaval kézvetlentil érintkezett, igy ezen a teriileten
folyamatos endoszképos ellendrzés mellett valasztottuk el a
tumort a kornyezd képletektdl (3. dbra). A daganat garatfalat
bedomborité, témegesebb részéhez, vékony &sszeksttetéssel
egy, a koponyaalapra rogziilé, kisebb terime is csatlakozott,
amit hizdoltések behelyezése utan szintén tompan preparilva
tavolitottunk el endoszképos asszisztencia mellett. A garatfalon
és a lagy szajpadon ejtett metszéseket két rétegben, csomos

oltésekkel zartuk, és a sebvonal megévasa érdekében naso-
gastricus tapszondat vezettiink le (4. dbra).

A szévettani vizsgalat érett ganglionsejtek mellett periférias ideg-
rostatmetszeteket irt le szabalytalan lefutassal (5. dbra). A perifé-
rias idegrostok helyenként jellegzetesen mucoid jellegli matrixba
agyazottan helyezkedtek el. S100 immunhisztokémiai eljarassal
a periférias idegrostok és a ganglionsejtek mutattak pozitivitast.
GFAP-festéssel pedig a Schwann-sejtek mutattak festédést.
EMA-festéssel nem volt lathaté reakcié. Az elvaltozas benignus
voltat bizonyitja tovabba, hogy KlI-67 immunhisztokémiaval | %
alatti aranyban mutattak ki nukleéris pozitivitast. A [ézidban nek-
rézis, citologiai atipia, bevérzés, infiltrativ névekedés nem volt
lathatd, malignitas jelét nem észlelték.

A mltéti teriiletet napi rendszerességgel akriflavinos oldattal
ecseteltiik, sebgyogyuldsi zavart, vérzést, lazat nem tapasztaltunk,

2. abra: Intraoperativ képek. A tumor *-gal jeldlve
a) A parapharyngealis terime transzoralis feltarasa

b) Hazéoltések behelyezése endoszképos kontroll mellett R
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azonban I{éz\‘/etle‘éhlfjl &m(itét utan jobb oldali Horner-triasz alakult
ki. Egyebekben’ zavartalan posztoperativ szak utén, a beteget
j6 éaltalanos llapotban a beutald intézmény fiil-orr-gégészeti
osztalyara adtuk at. A nasogastricus szondat a mdtét-utani [ 0.
napon tavolitottdk el, A per os taplalis megkezdésekor nyelési
nehézségek léptek fel, amely panaszok egy héten beliil meg-
sziintek, és a Horner-triasz silyossaga is érdemben csdkkent.
Jelenleg a visszamaradt ptosis minimalis mértékd. A mtét to-
vabbi kévetkezményeként az arc jobb oldaldn sem fizikalis, sem
emociondlis hatdsra kipirosodas nem jelentkezik. A nyaki lagyrész
kontroll-MRI-vizsgalatain recidiva nem igazolédott.

Megbeszélés

A ganglioneuromik klinikai viselkedése benignus, de a foramen
intervertebraléban kialakulé elvaltozasok a spinalis térbe terjedve
stilyos motoros, majd késébb szenzoros tiineteket okozhatnak,
tovabba a parapharyngealis elhelyezkedés( terimék az agyidege-
ket és a nagy ereket is komprimalhatjak. Szekrécids aktivitassal
rendelkezd daganatok esetén krénikus hasmenés, izzadas, flush,
renalis acidosis vagy hipertenzi6 jelentkezhet a tumor vazoaktiv
intesztindlis peptid (VIP), illetve catecholamin-szintézise miatt.
A termelt hormonok bomléstermékeinek vizeletbdl torténd ki-
mutatisa a diagnosztika egyik ritkdn hasznalt, nem specifikus
eszkdze. A tumor altal szintetizalt hormonok mennyisége nincs
segitségiinkre a folyamat prognézisanak megallapitasaban, egye-
diil a daganat recidivajara, illetve eltavolitasanak tokéletlenségére
hivhatja fel figyelmiinket (12). A ganglioneuromak radiolégiai képe
szintén aspecifikus. A CT-vizsgalat legtobbszor egy encapsullt,
alacsony sugarfogd képességti fusiformis terimét ir le, amely-
ben gyakran lathaté centrilis denzitasfokozddas. T1-stlyozott
MRIi-vizsgalattal a tumort altalaban jelszegénynek vagy kézepes
jelerésséglinek taldljuk, mig T2-sGlyozott képen a jelintenzitas
kézepes vagy magas (8). Habar a fej-nyak tajékon jelentkezd
ganglioneuromak igen ritkak, elkilénitésiik egyéb kérképektsl
néha nehézségekbe iitkdzhet. Elsésorban nyaki lymphadenitistél,
nyaki cisztaktdl és fisztulaktodl, malignomaktdl — példaul egyéb
neuroblasticus tumoroktdl, szarkématdl —, illetve malignus lym-
phomitél térténd elkiilonitésiik fontos (12). A parapharyngealis
terimék differencidldiagnosztikajaban az aspiraciés citoldgiai vizs-
galat donté szereppel bir (I, 13).

3. abra: A parapharyngealis térben futd, jobb oldali
arteria carotis interna (*) endoszképos képe

Stout a ganglioneuromékat harom tipusra osztotta szévettani
képiik és attétképzési hajlanddsaguk alapjan (14). A jél differen-
cialt ganglioneuromakat teljes egésziikben érett ganglionsejtek
alkotjak, amelyekhez szatellitasejtek csatlakozhatnak. A sejtek
kuldnalléan vagy csoportokban helyezkednek el olyan alapil-
lomanyban, amelyet nagy szamu, Schwann-sejtekkel boritott
neuritok hoznak létre. A matrixban jellemzden fibrosus szerkezet
figyelheté meg. A kézepesen differencialt ganglioneuromakban
elszértan dedifferencialt ganglionsejtek is megtalalhatéak. Az ilyen
tipust daganatokban a sympathicoblastoktél kezd6déen egé-
szen a majdnem érett ganglionsejtekig a differencialédas barmely
szintjén allé sejteket megfigyelhetiink. A harmadik tipusba azok
az Gsszetett tumorok tartoznak, amelyek egyik része teljesen
differencidlt sejteket tartalmaz, mig a t6bbi részben neuroblas-
tomatosus elemeket figyelhetiink meg. Egyes szerzék szerint az
utolsé két csoportban leirt tulajdonsaggal biré daganatok inkdbb
a neuroblastomak kézé sorolandék (15).

4, dbra: Az eltavolitott daganat (a) és a zart mitéti teriilet (b)
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5. abra: A ganglioneuroma szévettani metszete
(haematoxylin-eosin festés) < érett ganglionsejt,
<< Schwann-sejt

Ha a citolégiai vizsgalat a tumorsejtek akar csak kisfoku differen-
cidlatlansagat veti fel, neuroblastoma lehet&sége miatt a kezelést
onkoldgus segitségével kell folytatni. llyen esetben a daganat bio-
légiai tulajdonsagai, kiilondsképpen a MYCN onkogén amplifika-
cibja befolyasolja a terdpit (1 6). Az elérehaladott, INSS szerinti
4-es stadiumi neuroblastomik agressziv, &sszetett kemoterapiat
igényelnek, 'kivéve, ha a beteg egy év alatti (1 7). A jelenlegi proto-
koll standard kemoterapiaként az OPEC- (vinkrisztin, ciszplatin,
etopozid, ciklofoszfamid) vagy a véltakozé OPEC/OJEC (ciszplatin
helyett karboplatin) kezelést irja eld.

Ha a ganglioneuroma diagnézisa szovettani mintavétellel igazolt,
az egyediili definitiv terapia a terime sebészi eltavolitasa (I I, 18).
Bizonyos esetekben a tumor komplett eltavolitasa silyos idegsé-
riilés nélkiil nem lehetséges. Debulking alkalmazasdval ezekben
az esetekben is cs6kkenteniink kell a beteg panaszait. A daganat
mérete, pontos elhelyezkedése és szdvettani tipusa alapjan tébb
miitéti lehet&ség kozil vélaszthat az operatdr: llyen példaul a
transcervicalis, transparotidealis, transcervicalis-transpharyngea-
lis, transzoralis vagy a fossa infratemporalis feldl torténd feltards,
illetve ezek kombinacidja (19, 20). Extrém méret(i tumoroknal
mandibulotomia is sziikségessé valthat (21).

Osszegzés

A parapharyngealis tér transzoralis feltirasa esetén elkeriilheté
a nervus facialis againak sériilése, ezenkiviil a transparotidealis
behatolas utin potencidlisan jelentkezd fisztuldk kialakulasat is
megeldzhetjiik. A kivalé kozmetikai eredmény mellett pedig a
hospitalizaciés idészak leréviditése is kiemelt fontossagh (22).
Osszességében elmondhaté, hogy parapharyngealis elhelyezke-
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désii daganatok esetén a megfeleld indikacioval végzett transz-
orilis eltavolitis biztos eredményt ad, és endoszkdpos asszisz-
tencia mellett azok a daganatok is eltavolithatéak ilyen médon,
amelyeket korabban csak jéval nagyobb feltarasbél érhettiink el.
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