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ÖSSZEFOGLALÁS
A  neuroblasztikus tum orok közé ta rtozó  ganglioneuromák pa
rapharyngealis elhelyezkedése igen ritka, az irodalom  kevesebb 
m int 40 ilyen esetet ta rt számon. A  szerzők egy 10 éves lány
gyermek koponyaalapra terjedő, parapharyngealis ganglioneuro- 
májának transzorális, endoszkóppal asszisztált eltávolításáról 
számolnak be. Az eset kapcsán a szerzők ism erte tik a diag
nosztikai és terápiás lehetőségeket, a szövettani je llem zőket, 
és felhívják a figyelm et a helyes indikációval végzett transzorális 
eltávolítás előnyeire.
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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 atransoral 
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.
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Bevezetés
A  ganglioneuromák a sympathoadrenalis rendszer jó l differen
ciált, benignus tum orai, amelyek a fejletlen velőcső szürkeállo
mányából a szimpatikus ganglionokba, a mellékvesevelőbe vagy 
más helyekre kivándorló sympathoblastokból jönnek lé tre  ( I ). A  
neuroblasticus tum orok a gyerm ekkori daganatok 6% -át teszik 
ki, és leggyakrabban a has- (65-80% ) vagy a mellüregben (10% ) 
alakulnak ki, és mindössze 5% -uk található a fej-nyak tájék te rü
letén (2). A  ganglioneuromák a szimpatikus lánc bármely részén 
jelentkezhetnek, de leggyakrabban a hátsó mediastinumra és a 
retroperitoneum ra lokalizálódnak. Leírtak már a középfülben, az 
orbitában és a bőrben kialakult ganglioneuromákat is (3). Para- 
vagy retropharyngealis megjelenésük igen ritka, a szakirodalom 
mindössze 3 retropharyngealis és kevesebb m int 40 parapharyn
gealis ganglioneuromát em lít meg (4-6 ). A  ganglioneuromák bár
mely életkorban kialakulhatnak, a leggyakrabban 10 éves korban 
jelentkeznek, lánygyermekekben kissé magasabb incidenciával. 
Döntően sporadikus megjelenésűek, azonban kapcsolódhatnak 
egyes típusú neurofibrom atosissal, Beckwith-W iedemann-, Di- 
George- vagy MEN2B szindrómával és Hirschsprung-betegséggel 
is (6 -8 ). Jellemző .rájuk az igen lassú, noninvazív növekedés; pa
rapharyngealis elhelyezkedés esetén leggyakrabban dysphagia, 
dyspnoe, obstruktiv alvási apnoe vagy a nyak megnagyobbodása 
hívja fe l rájuk a figyelm et (2, 6, 9, 10). Ha a ganglioneuroma 
diagnózisa szövettani m intavétellel igazolt, az egyedüli definitiv 
terápia a térim é sebészi eltávolítása ( I I ) .
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Esetismertetés
A  10 éves lánygyermeket 2011 novemberében utalták klinikánkra 
a mesopharynx hátsó és jobb oldali laterális falát bedom borító 
térim é m iatt. Fizikális vizsgálattal tö m ö tt tapintatú, immobilis, ép 
nyálkahártyával fedett, fájdalmatlan, légzési vagy nyelési pana
szokat nem okozó duzzanat vo lt észlelhető. A  gyermek teljesen 
tünetm entesnek bizonyult, anamnézisében rhinitis allergicán és 
adenotomián kívül más érdemleges nem szerepelt. A  tum or fe l
fedezése akcldentálisan, em elkedett ASO tite r (486 U/ml) m iatt 
végzett ru tin  fül-orr-gégészeti vizsgálat során tö rté n t. A  nyaki 
lágyrész ultrahangvizsgálata a jobb oldalon a parotis és a glandula 
submandibularis közö tti térben inhomogén echoszerkezetű, hy- 
povascularisált, éles határú képletet ír t le. A  nyaki MRI-vizsgálat 
szerint a kb. 6 5 x 3 5 x 4 0  mm-es tum or a középvonal m ellől, az 
atlas magasságától, distalisan egészen a mandibulaszárig húzódott. 
A  daganat behatolt a nagy erek közé, azokat diszlokálta, em ellett 
a garatot is jelentősen deform álta ( /. ábra). Aspirációs citológiai 
vizsgálat malignitás gyanúját nem vetette fel, azonban pontos di
agnózissal nem tu d o tt szolgálni. A  radiológiai vélemény, az anam- 
nézis és a térim é klinikai megjelenése is az elváltozás benignus 
voltát valószínűsítette. M éretéből és elhelyezkedéséből adódóan 
azonban a térim é m űtéti eltávolítását ta rto ttu k  szükségesnek. 
Az aspirációs citológia sikertelensége m ia tt pontos diagnózist 
is kizárólag a posztoperatív szövettani vizsgálattól várhattunk.
A  m űtétet antlbiotikumvédelemben, intratrachealis narkózisban, 
lógó fejtartásban, tonsillectom iás feltárásból végeztük. A  jobb 
oldali tonsillaágy m ögött a laterális és a hátsó garatfal határán a 
tum or elődomborodásának megfelelően, unipoláris elektrom os 
eszközzel m egközelítőleg 3 cm-es, hosszanti irányú metszést ej
te ttü nk. A  térim é kiterjedésének megfelelően a metszést a lágy 
szájpadra is k ite rjeszte ttük a garatívek megkímélése m ellett. A 
szürkésfehér tokkal körü lvett tum or közvetlenül a nyálkahártya
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I. ábra: A  parapharyngealisan elhelyezkedő tumor TI-súlyozott MRI-felvétele. A  tumor *-gal jelöve
a) Axialis sík
b) Coronalis sík
c) Sagittalis sík -  a tumor koponyabázisra terjedő részét külön jelöltük (piros ponttal)

átvágása után m ár láthatóvá vált (2.a ábra). Bipoláris csipesz
szel végzett vérzéscsillapítás m ellett, ollóval tom pán fe ltá rtuk 
a tum or elülső felszínének jelentős hányadát, majd húzóölté
sek behelyezése után a preparálást endoszkópos asszisztencia 
m elle tt fo ly ta ttuk  (2.b ábra). A m űtét során 0°, 30° és 45°-os 
optikájú endoszkópokat használtunk. Mivel az M RI-felvételek 
tanúsága szerint a daganat hátsó-alsó része az artéria carotis 
in te rna  falával közvetlenül é rin tkeze tt, így ezen a te rü le ten  
folyam atos endoszkópos ellenőrzés m elle tt választottuk el a 
tu m o rt a környező képletektő l (3. ábra). A  daganat garatfalat 
bedom borító, tömegesebb részéhez, vékony összeköttetéssel 
egy, a koponyaalapra rögzülő, kisebb té rim é is csatlakozott, 
am it húzóöltések behelyezése után szintén tom pán preparálva 
távo líto ttu nk el endoszkópos asszisztencia m ellett. A  garatfalon 
és a lágy szájpadon e jte tt metszéseket két rétegben, csomós

öltésekkel zártuk, és a sebvonal megóvása érdekében naso- 
gastricus tápszondát vezettünk le (4. ábra).
A  szövettani vizsgálat é re tt ganglionsejtek m ellett perifériás ideg- 
rostátm etszeteket ír t le szabálytalan lefutással (5. ábra). A  perifé
riás idegrostok helyenként jellegzetesen mucoid jellegű m átrixba 
ágyazottan helyezkedtek el. S100 immunhisztokémiai eljárással 
a perifériás idegrostok és a ganglionsejtek m utattak pozitivitást. 
GFAP-festéssel pedig a Schwann-sejtek m utattak festődést. 
EMA-festéssel nem vo lt látható reakció. Az elváltozás benignus 
voltát bizonyítja továbbá, hogy KI-67 immunhisztokémiával I %  
alatti arányban m utattak ki nukleáris pozitivitást. A  lézióban nek- 
rózis, citológiai atípia, bevérzés, in filtra tiv  növekedés nem volt 
látható, malignitás je lét nem észlelték.
A  m űtéti te rü le te t napi rendszerességgel akriflavinos oldattal 
ecseteltük, sebgyógyulási zavart, vérzést, lázat nem tapasztaltunk,

2. ábra: Intraoperatív képek. A tumor *-gal jelölve
a) A  parapharyngealis térimé transzorális feltárása
b) Húzóöltések behelyezése endoszkópos kontroll mellett
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azonban közvetlenül á m űtét után jobb oldali Horner-triász alakult 
ki. Egyebekben’ zavartalan posztoperatív szak után, a beteget 
jó  általános állapotban a beutaló intézm ény fül-orr-gégészeti 
osztályára adtuk át. A  nasogastricus szondát a m űtét trtáni 10. 
napon távo líto tták el. A  per os táplálás megkezdésekor nyelési 
nehézségek léptek fel, amely panaszok egy héten belül meg
szűntek, és a Horner-triász súlyossága is érdem ben csökkent. 
Jelenleg a visszamaradt ptosis minimális m értékű. A  m űtét to 
vábbi következményeként az arc jobb oldalán sem fizikális, sem 
emocionális hatásra kipirosodás nem jelentkezik. A  nyaki lágyrész 
kontroll-M RI-vizsgálatain recidíva nem igazolódott.

Megbeszélés
A  ganglioneuromák klinikai viselkedése benignus, de a foramen 
intervertebraléban kialakuló elváltozások a spinális térbeterjedve 
súlyos m otoros, majd később szenzoros tüneteket okozhatnak, 
továbbá a parapharyngealis elhelyezkedésű terim ék az agyidege
ket és a nagy ereket is komprimálhatják. Szekréciós aktivitással 
rendelkező daganatok esetén krónikus hasmenés, izzadás, flush, 
renalis acidosis vagy hipertenzió jelentkezhet a tum or vazoaktív 
intesztinális peptíd (VIP), illetve catecholamin-szintézise m iatt. 
A term elt horm onok bomlástermékeinek vizeletből tö rténő k i
mutatása a diagnosztika egyik ritkán használt, nem specifikus 
eszköze. A  tum or által szintetizált horm onok mennyisége nincs 
segítségünkre a folyam at prognózisának megállapításában, egye
dül a daganat recidívájára, illetve eltávolításának tökéletlenségére 
hívhatja fel figyelmünket ( 12). A  ganglioneuromák radiológiai képe 
szintén aspecifikus. A  CT-vizsgálat legtöbbször egy encapsuláit, 
alacsony sugárfogó képességű fusiform is té rim é t ír  le, amely
ben gyakran látható centrális denzitásfokozódás. T I -súlyozott 
MRI-vizsgálattal a tum ort általában jelszegénynek vagy közepes 
jelerősségűnek találjuk, míg T2-súlyozott képen a jelintenzitás 
közepes vagy magas (8). Habár a fej-nyak tájékon jelentkező 
ganglioneuromák igen ritkák, elkülönítésük egyéb kórképektől 
néha nehézségekbe ütközhet. Elsősorban nyaki lymphadenitistől, 
nyaki cisztáktól és fisztuláktól, malignomáktól -  például egyéb 
neuroblasticus tum oroktól, szarkómától - ,  illetve malignus lym - 
phomától tö rténő  elkülönítésük fontos ( 12). A  parapharyngealis 
terim ék differenciáldiagnosztikájában az aspirációs citológiai vizs
gálat döntő szereppel b ír ( 1, 13).

3. ábra: A  parapharyngealis térben futó, jobb oldali 
artéria carotis interna (*) endoszkópos képe

Stout a ganglioneurom ákat három típusra osztotta szövettani 
képük és áttétképzési hajlandóságuk alapján ( 14). A  jó l differen
ciá lt ganglioneuromákat teljes egészükben é re tt ganglionsejtek 
alkotják, amelyekhez szatellitasejtek csatlakozhatnak. A  sejtek 
különállóan vagy csoportokban helyezkednek el olyan alapál
lományban, am elyet nagy számú, Schwann-sejtekkel b o ríto tt 
neuritok hoznak létre. A  mátrixban jellemzően fibrosus szerkezet 
figyelhető meg. A  közepesen differenciált ganglioneuromákban 
elszórtan dedifferenciált ganglionsejtek is megtalálhatóak. Az ilyen 
típusú daganatokban a sym pathicoblastoktól kezdődően egé
szen a majdnem ére tt ganglionsejtekig a differenciálódás bármely 
szintjén álló sejteket megfigyelhetünk. A  harmadik típusba azok 
az összetett tum orok tartoznak, amelyek egyik része teljesen 
differenciált sejteket tartalmaz, míg a többi részben neuroblas- 
tomatosus elemeket figyelhetünk meg. Egyes szerzők szerint az 
utolsó két csoportban le írt tulajdonsággal bíró daganatok inkább 
a neuroblastomák közé sorolandók ( 15).

4. ábra: Az eltávolított daganat (a) és a zárt műtéti terület (b)



5. ábra: A  ganglioneuroma szövettani metszete 
(haematoxylin-eosin festés) < érett ganglionsejt,
<< Schwann-sejt

Ha a citológiai vizsgálat a tum orsejtek akár csak kisfokú differen
ciálatlanságát veti fel, neuroblastoma lehetősége m iatt a kezelést 
onkológus segítségével kell folytatni. Ilyen esetben a daganat bio
lógiai tulajdonságai, különösképpen a MYCN onkogén amplifiká- 
ciója befolyásolja a terápiát ( 16). Az előrehaladott, INSS szerinti 
4-es stádiumú neuroblastomák agresszív, összetett kem oterápiát 
igényelnek,'kivéve, ha a beteg egy év alatti ( 17). A jelenlegi proto
koll standard kem oterápiaként az OPEC- (vinkrisztin, ciszplatin, 
etopozid, ciklofoszfamld) vagy a váltakozó OPEC/OJEC (ciszplatin 
helyett karboplatin) kezelést írja  elő.
Ha a ganglioneuroma diagnózisa szövettani m intavétellel igazolt, 
az egyedüli de fin itív terápia a térim é sebészi eltávolítása (1 1, 18). 
Bizonyos esetekben a tum or kom plett eltávolítása súlyos idegsé- 
rülés nélkül nem lehetséges. Debulking alkalmazásával ezekben 
az esetekben is csökkentenünk kell a beteg panaszait. A daganat 
m érete, pontos elhelyezkedése és szövettani típusa alapján több 
m űtéti lehetőség közül választhat az operatőr. Ilyen például a 
transcervicalis, transparotidealis, transcervicalis-transpharyngea- 
lis, transzorális vagy a fossa infratem poralis felől tö rténő  feltárás, 
illetve ezek kombinációja (19, 20). Extrém  m éretű tum oroknál 
mandibulotomia is szükségessé válthat (2 1).

Összegzés
A  parapharyngealis té r transzorális feltárása esetén elkerülhető 
a nervus facialis ágainak sérülése, ezenkívül a transparotidealis 
behatolás után potenciálisan jelentkező fisztulák kialakulását is 
megelőzhetjük. A  kiváló kozm etikai eredm ény m ellett pedig a 
hospitalizációs időszak lerövidítése is kiem elt fontosságú (22). 
Összességében elm ondható, hogy parapharyngealis elhelyezke

désű daganatok esetén a megfelelő indikációval végzett transz- 
orális eltávolítás biztos eredm ényt ad, és endoszkópos asszisz
tencia m ellett azok a daganatok is eltávolíthatóak ilyen módon, 
amelyeket korábban csak jóval nagyobb feltárásból érhettünk el.
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