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Przyzwojaki regionu głowy i szyi
– diagnostyka i leczenie
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Streszczenie
Przyzwojaki s¹ rzadkimi nowotworami neuroendokrynnymi wystêpuj¹cymi w wielu
lokalizacjach, zarówno w rejonie g³owy i szyi jak i poza tym obszarem. Wiêkszoœæ
przyzwojaków to guzy ³agodne, ale w 20% maj¹ charakter z³oœliwy, manifestuj¹ce siê
tendencj¹ do dawania przerzutów. Brak jest du¿ych prospektywnych randomizowanych
badañ klinicznych, bêd¹cych podstaw¹ opracowania standardów leczenia przyzwojaków,
szczególnie postaci z³oœliwych. Doniesienia, przedstawiaj¹ce ró¿ne metody postêpowa-
nia w przyzwojakach, opieraj¹ siê jedynie na ma³ych grupach pacjentów. W poni¿szej
pracy przedstawiono przegl¹d metod diagnostyki i leczenia przyzwojaków regionu g³owy
i szyi, ze szczególnym uwzglêdnieniem radioterapii, która stanowi skuteczn¹ i bezpieczn¹
opcjê postêpowania w tych nowotworach.
S³owa kluczowe przyzwojaki, nowotwory g³owy i szyi, radioterapia
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WSTĘP
Przyzwojaki (paraganglioma) s¹ nowotworami wywodz¹-
cymi siê z pierwotnego grzebienia nerwowego i pochodz¹
z cia³ek przyzwojowych uk³adu wspó³czulnego oraz przy-
wspó³czulnego [1]. Wed³ug niektórych klasyfikacji rów-
nie¿ rdzeñ nadnerczy, ze wzglêdu na pochodzenie z grze-
bienia nerwowego jest zaliczany do cia³ek przyzwojo-
wych uk³adu wspó³czulnego. Przyzwojaki s¹ bardzo rzad-
kimi nowotworami, wystêpuj¹cymi z czêstoœci¹ 2-8 przy-
padków na milion [2]. Odpowiadaj¹ one za 0,2-0,6%
przypadków nadciœnienia têtniczego oraz stanowi¹ do
5 % przypadków guzów nadnerczy [3]. W regionie g³o-
wy i szyi najczêœciej wystêpuj¹ przyzwojaki uk³adu przy-
wspó³czulnego, zlokalizowane wzd³u¿ du¿ych naczyñ.
Najczêstsze to przyzwojak k³êbka szyjnego, przyzwojak
szyjno-bêbenkowy oraz przyzwojaki nerwu b³êdnego [4].
Przyzwojak têtnicy szyjnej wystêpuje najczêœciej
u mê¿czyzn, zaœ przyzwojaki nerwu b³êdnego u kobiet

[4]. Œredni wiek zachorowania to 50 lat, natomiast bar-
dzo rzadko przyzwojaki pojawiaj¹ siê u dzieci [5].
W wiêkszoœci przypadków paraganglioma s¹ nowotwo-
rami ³agodnymi, z³oœliwe formy wystêpuj¹ zaledwie w 6-
19% wszystkich zachorowañ. Poza rdzeniem nadnerczy
przyzwojaki najczêœciej wystêpuj¹ w regionie g³owy
i szyi. Brak jest obecnie precyzyjnych kryteriów histo-
patologicznych, pozwalaj¹cych jednoznacznie odró¿niæ
guzy ³agodne od z³oœliwych. O z³oœliwoœci mo¿e œwiad-
czyæ obecnoœæ martwicy centralnej w guzie, nadmierne
unaczynienie lub zwiêkszony indeks mitotyczny. Niew¹t-
pliwym kryterium klinicznym odró¿niaj¹cym przyzwoja-
ki z³oœliwe od ³agodnych, jest zdolnoœæ do tworzenia prze-
rzutów, zarówno regionalnych, jak i odleg³ych.[4]. Przy-
zwojaki z³oœliwe wystêpuj¹ najczêœciej w okolicy nerwu
b³êdnego (19%), nastêpnie têtnicy szyjnej (6%) i w oko-
licy zwoju szyjno-bêbenkowego (2-4%) [6]. Przerzuty
odleg³e zlokalizowane s¹ najczêœciej w p³ucach, w¹tro-
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bie, koœciach i skórze [7]. Stwierdzono, ¿e oko³o 1-3%
przyzwojaków regionu g³owy i szyi posiada aktywnoœæ
biologiczn¹ i wydziela katecholaminy, posiadaj¹ce zdol-
noœci wydzielnicze i pe³ni¹ce funkcjê chemoreceptorów
[5].

40% wszystkich przyzwojaków zwi¹zanych jest z obec-
noœci¹ mutacji germinalnych, powi¹zanych z wieloma
zespo³ami genetycznymi [8]. Jednym z nich jest neuro-
fibromatoza typu 1 (NF1), zespó³ genetyczny dziedziczo-
ny autosomalnie dominuj¹co, cechuj¹cy siê zwiêkszonym
ryzykiem zachorowania na nowotwory. W zespole tym
wystêpuje tak¿e podwy¿szone, w porównaniu do popu-
lacji ogólnej, ryzyko powstawania przyzwojaków, siêga-
j¹ce 5% przypadków, z czego 12% z nich to przyzwo-
jaki z³oœliwe, zarówno jedno- jak i obustronne. Œredni
wiek zachorowania na przyzwojaki wœród chorych na
NF1 wynosi 42 lata i jest nieco ni¿szy ni¿ w populacji
ogólnej. [9]. MEN 2 z kolei jest zespo³em dziedziczonym
autosomalnie dominuj¹co, w którym a¿ w 50% przypad-
ków wystêpuj¹ przyzwojaki, a po³owa z nich to przyzwo-
jaki obustronne. Z³oœliwe przyzwojaki stanowi¹ w tej
grupie 5% przypadków [10]. Mutacja w genie VHL,
odpowiadaj¹ca za zespó³ von Hippla Lindau predyspo-
nuje do powstawania przede wszystkim nowotworów
nerek oraz oœrodkowego uk³adu nerwowego. Jedno
i obustronne przyzwojaki wystêpuj¹ u 10-20% chorych
z tym zespo³em, a œredni wiek chorych z zespo³em von
Hippla Lindau w momencie rozpoznania przyzwojaka to
30 lat [11]. Mutacja autosomalna dominuj¹ca genu de-
hydrogenazy bursztynianowej (SDH - succinate dehydro-
genase), wchodz¹cej w sk³ad kompleksu II cyklu odde-
chowego na b³onie wewnêtrznej mitochondrium, jest
kolejn¹ przyczyn¹ wrodzonego zespo³u przyzwojaków.
Mutacja podjednostki B enzymu jest odpowiedzialna za
wiêkszoœæ przypadków wrodzonego zespo³u przyzwoja-
ków i wi¹¿e siê z 23% ryzykiem powstawania przyzwo-
jaków z³oœliwych. W przypadku rzadziej wystêpuj¹cej
mutacji podjednostki D, ryzyko zez³oœliwienia jest ni¿-
sze i wynosi poni¿ej 5% [12]. Œrednia wieku rozpozna-
nia tego zespo³u wynosi 32-33 lata [13]. Natomiast
mutacja w podjednostce C genu dehydrogenazy mlecza-
nowej jest rzadka, alew przypadku jej wyst¹pienia a¿ w
83% przypadków, przyzwojaki lokalizuj¹ siê w regionie
g³owy i szyi [14].

OBJAWY CHOROBY I ROZPOZNANIE
Pacjenci z przyzwojakami czêsto prezentuj¹ charaktery-
styczny zespó³ objawów: bóle g³owy, nadmiern¹ potli-
woœæ, ko³atanie serca i nadciœnienie têtnicze. Zdarzaj¹ siê
tak¿e omdlenia, dr¿enie r¹k z odczuciem niepokoju,
hiperglikemia, utrata lub wzrost wagi cia³a. Objawy te s¹
zwykle zwi¹zane z nadmiernym wydzielaniem katecho-
lamin oraz ich pochodnych [15].

Rozwój metod diagnostyki obrazowej spowodowa³, i¿
wiele bezobjawowych przyzwojaków wykrywanych jest
przypadkowo. Do oceny umiejscowienia oraz zaawanso-
wania klinicznego, a tak¿e zdiagnozowania guzów syn-
chronicznych najwiêksze zastosowanie ma tomografia

komputerowa oraz rezonans magnetyczny [16]. Do wy-
krycia zmian synchronicznych mo¿e tak¿e pos³u¿yæ scyn-
tygrafia receptorów somatostatynowych. Ma ona szcze-
gólne zastosowanie w przypadkach wykrycia mutacji,
predysponuj¹cych do powstania przyzwojaków, g³ównie
w zespole wrodzonych przyzwojaków [17]. Aktywnego
poszukiwania zmian o charakterze paraganglioma wyma-
gaj¹ tak¿e sytuacje takie jak: rodzinne wystêpowanie
przyzwojaków, obecnoœæ licznych przyzwojaków, wykry-
cie przyzwojaka u osoby poni¿ej 40 roku ¿ycia lub
podejrzenie obecnoœci mutacji w genie SDH [18]. Do
innych metod diagnostycznych, s³u¿¹cych przede wszyst-
kim ocenie w chorobie przerzutowej s³u¿¹ scyntygrafia
I-131MIBG oraz PET-CT [19]. Angiografia mo¿e byæ
szczególnie pomocna w ocenie zaawansowania miejsco-
wego przyzwojaka, zw³aszcza w sytuacji planowanego
zabiegu chirurgicznego przed którym ze wzglêdu na
bogate unaczynienie guza oraz zwi¹zane z tym ryzyko
krwawienia nie zaleca siê rutynowo wykonywania biop-
sji zmiany [16].

W przyzwojakach wydzielaj¹cych katecholaminy
wystêpuje podwy¿szony poziom metanefryny zarówno
we krwi jak i w dobowej zbiórce moczu. Testy przesie-
wowe, wykrywaj¹ce podwy¿szony poziom metanefryny
charakteryzuj¹ siê 90% czu³oœci¹ w wykrywaniu wydzie-
laj¹cego przyzwojaka, przy czym obecnoœæ podwy¿szo-
nego poziomu metanefryny we krwi charakteryzuje siê
wy¿sz¹ specyficznoœci¹ ni¿ w moczu (odpowiednio 79-
98% i 69-95%) [19]. Pomiar podwy¿szonego poziomu
katecholamin, ze wzglêdu na jego du¿e wahania oraz
wra¿liwoœæ nawet na minimaln¹ stymulacjê nie mo¿e
jednak s³u¿yæ wykrywaniu wydzielaj¹cych przyzwoja-
ków. Wyj¹tkiem s¹ przyzwojaki wydzielaj¹ce dopaminê
przy obecnoœci mutacji w genie SDH [20]. Ze wzglêdu
na fakt, i¿ wiele leków takich jak: acetoaminofen, inhi-
bitory zwrotnego wychwytu serotoniny, trójcykliczne leki
przeciwdepresyjne, inhibitory monoaminooksydazy czy
alfa i beta blokery, wp³ywa na wynik testu wydzielaj¹-
cego metanefrynê daj¹c fa³szywie pozytywne wyniki, na
10-14 dni przed wykonaniem testu wymagane jest odsta-
wienie powy¿szych leków [21].

LECZENIE – OPCJE POSTEPOWANIA
W CHOROBIE ZAAWANSOWANEJ MIEJSCOWO
Standardowym postêpowaniem w leczeniu ³agodnych
przyzwojaków jest leczenie operacyjne, którego celem
jest radykalna resekcja. Opcj¹ leczenia ³agodnych przy-
zwojaków, daj¹c¹ dobre wyniki przy niskim ryzyku
powik³añ jest konwencjonalna radioterapia, a w szczegól-
nych lokalizacjach np. regionu podstawy czaszki – radio-
chirurgia [22]. U pacjentów w podesz³ym wieku, z krót-
kim spodziewanym czasem prze¿ycia akceptowan¹ opcj¹
postepowania jest obserwacja. Dotyczy to szczególnie
ma³ych guzów, o stosunkowo powolnym wzroœcie [5]. Ze
wzglêdu na rzadkoœæ wystêpowania przyzwojaków z³o-
œliwych optymalne postêpowanie w ich leczeniu nie jest
jednoznacznie ustalone. Mimo radykalnego zabiegu
zwykle zaleca siê tak¿e pooperacyjn¹ radioterapiê. Radio-
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terapia jest tak¿e wskazana w przypadkach zoperowanych
nieradykalnie oraz w przypadkach nieoperacyjnych [5].
Decyzja o podjêciu leczenia powinna byæ podjêta zespo-
³owo, uwzglêdniaj¹c w³asne doœwiadczenia, czynniki
kliniczne, preferencje pacjenta oraz ryzyko powik³añ
proponowanych metod.

Leczenie chirurgiczne
Ze wzglêdu na du¿e ryzyko krwawienia zaleca siê wy-
konanie przed zabiegiem operacyjnym angiografii oraz
ewentualnej embolizacji guza [23]. Dodatkowo operacja
przyzwojaków wydzielaj¹cych katecholaminy niesie za
sob¹ ryzyko wyrzutu katecholamin w trakcie zabiegu,
gdzie œmiertelnoœæ w takich przypadkach siêga³a 35-45%.
Nowe, mniej agresywne techniki operacyjne oraz poda-
nie leków blokuj¹cych receptory alfa-adrenergiczne ob-
ni¿y³y œmiertelnoœæ oko³ooperacyjn¹ w tych przypadkach
do 0-2,9%.

Wyniki leczenia operacyjnego przyzwojaków okoli-
cy g³owy i szyi s¹ dobre. Papaspyrou i wsp. dokonali
retrospektywnej analizy 120 pacjentów operowanych
w latach 1989 do 2007 z powodu przyzwojaków. Wœród
analizowanych 146 przyzwojaków by³o 46 przyzwojaków
têtnicy szyjnej, 55 przyzwojaków szyjno-bêbenkowych
25 bêbenkowych, 13 nerwu b³êdnego oraz 7 umiejsco-
wionych w innych lokalizacjach. W obserwacji poopera-
cyjnej pacjentów operowanych z powodu przyzwojaków
têtnicy szyjnej nie stwierdzono ¿adnego przypadku wzno-
wy w czasie 87 miesiêcy. W czasie 36-miesiêcznej ob-
serwacji stwierdzono natomiast 2 wznowy miejscowe
przyzwojaków nerwu b³êdnego (18%). Wœród przyzwo-
jaków szyjno-bêbenkowych stwierdzono 10 nawrotów
miejscowych (19%) w trakcie 112 miesiêcy obserwacji,
a wœród przyzwojaków bêbenkowych wznowê zanotowa-
no u jednego pacjenta (4%) w czasie 90 miesiêcy obser-
wacji [25]. Z kolei Kohler i wspó³pracownicy opisali 36
pacjentów z przyzwojakami têtnicy szyjnej zoperowany-
mi radykalnie. Czas obserwacji wyniós³ od 4 miesiêcy do
12 lat. W tym okresie nie stwierdzono wznowy miejsco-
wej, ale u 4 pacjentów wystapi³y przerzuty odleg³e [26].

Najczêstszymi powik³aniami postepowanie chirurgicz-
nego jest uszkodzenie nerwów, naczyñ i zatoki têtnicy
szyjnej [27]. W wyniku uszkodzenia i pora¿enia nerwów
czaszkowych IX-XII dochodzi do problemów z po³yka-
niem, fonacj¹, aspiracj¹ pokarmów, bólów barków oraz
pora¿enia jêzyka. W przypadku szkodzenie nerwu b³êd-
nego mo¿e dojœæ do zgonu chorego [28].

Radioterapia
Radioterapia z wi¹zek zewnêtrznych jest metod¹ lecze-
nia miejscowego tradycyjnie zarezerwowan¹ dla pacjen-
tów ze zmianami nieoperacyjnymi (naciek podstawy
czaszki, naciek wewn¹trzczaszkowy), pacjentów w pode-
sz³ym wieku lub niekwalifikuj¹cych siê do zabiegu ze
wzglêdu na schorzenia wspó³istniej¹ce [29]. Uwa¿a siê,
¿e przyzwojaki s¹ nowotworami promienioopornymi
i napromienienie zazwyczaj nie powoduje ca³kowitej re-
gresji guza. Ze wzglêdu jednak na zwykle ³agodny cha-

rakter przyzwojaków, celem radioterapii staje siê zaha-
mowanie progresji guza z zachowaniem funkcji neuro-
logicznych [30]. Ponadto, ze wzglêdu na profil powik³añ
po leczeniu chirurgicznym, w wiêkszoœci przypadków na-
wet kwalifikowanych do zabiegu operacyjnego, nale¿y
rozwa¿yæ radioterapiê. Na razie ze wzglêdu na brak badañ
randomizowanych, porównuj¹cych chirurgiê z radiotera-
pi¹ nie mo¿na jednoznacznie porównaæ tych metod
i okreœliæ ich wartoœci.

W leczeniu przyzwojaków szyjno-bêbenkowych za-
stosowanie maj¹ zarówno radioterapia frakcjonowana
konwencjonalnie, jak równie¿ radioterapia stereotaktycz-
na. Rzadziej napromienia siê przyzwojaki têtnicy szyjnej
oraz nerwu b³êdnego. Radiochirurgia stereotaktyczna ma
zastosowanie przede wszystkim w leczeniu niewielkich,
o œrednicy <3cm przyzwojaków podstawy czaszki. Postaæ
z³oœliwa przyzwojaka, ze wzglêdu na zwykle wieloogni-
skowy charakter nie kwalifikuje siê do leczenia stereo-
taktycznego.

Wyniki napromieniania przyzwojaków obszaru g³owy
i szyi podobnie jak wyniki chirurgii s¹ dobre. Seth
i wspó³pracownicy na podstawie bazy SEER (Surveillan-
ce Epidemiology and End Results database) dokonali
analizy danych 86 pacjentów leczonych z powodów z³o-
œliwych przyzwojaków regionu g³owy i szyi na przestrze-
ni lat 1973-2009.Wœród zastosowanych metod by³y:
chirurgia, chirurgia z pooperacyjn¹ radioterapi¹ i samo-
dzielna radioterapia. Nie stwierdzono pomiêdzy badany-
mi grupami istotnej statystycznie ró¿nicy w 5-letnich
prze¿yciach ca³kowitych. Stwierdzono jedynie, ¿e lepsze
rokowanie charakteryzowa³o chorych w wieku <50 r¿
z zaawansowaniem lokoregionalnym. Natomiast znamien-
nie gorsze wyniki (5-letnie prze¿ycie -15%) stwierdzono
w grupie kontrolnej poddanej obserwacji [32]. Chino
i wsp. opisali z kolei grupê 31 pacjentów z przyzwoja-
kami g³owy i szyi leczonych napromienianiem. Œrednia
dawka ca³kowita wynios³a 54 Gy (w zakresie 38-65 Gy),
a œredni czas obserwacji wyniós³ 9 lat (2-35 lat). Badana
grupa obejmowa³a 17 pacjentów, u których radioterapia
zastosowana zosta³a jako pierwsze leczenie, natomiast u
14 pacjentów radioterapia mia³a charakter ratunkowy, po
leczeniu chirurgicznym. Zastosowanym leczeniem uzy-
skano kontrolê miejscowa wynosz¹c¹ 95%, nie stwierdza-
j¹c jednoczeœnie ciê¿kich powik³añ zwi¹zanych z napro-
mienianiem [33]. Podobnie w badaniu Zabela i wsp.
wœród 22 pacjentów z przyzwojakami podstawy czaszki,
wœród których u 10 radioterapia by³a leczeniem pierwot-
nym, 8 pacjentów przeby³o wczeœniej operacjê, a 4 cho-
rych– embolizacjê, wykazano kontrolê miejscow¹ na po-
ziomie 95%. Œredni czas obserwacji wyniós³ 5,7 lat (w
zakresie 1,6 - 14,8 lat) a podana dawka wynosi³a œrednio
57,6 Gy przy dawce frakcyjnej 1,8 Gy [34]. Kolejnym
badaniem oceniaj¹cym skutecznoœæ radioterapii u chorych
z przyzwojakami obszaru g³owy i szyi by³a analiza Hi-
nermana i wsp [22]. Opisali oni 104 pacjentów ze 121
przyzwojakami g³owy i szyi leczonych w latach 1969-
2004, z czego 6 guzów mia³o charakter z³oœliwy. 98
pacjentów by³o poddanych radioterapii frakcjonowanej
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konwencjonalnie, zaœ 6 chorych przeby³o radioterapiê
stereotaktyczn¹. 104 przyzwojaki nie by³y wczeœniej
leczone, 14 zmian by³o wczeœniej operowanych, w przy-
padku 2 zmian zastosowano wczeœniej chirurgiê w sko-
jarzeniu z radioterapi¹, a w 1 przypadku samodzieln¹
radioterapiê. Œrednia dawka ca³kowita wynios³a 45 Gy
w 25 frakcjach. Pacjenci byli poddawani badaniom kon-
trolnym przez okres œrednio 8,5 lat. Po 10 latach obser-
wacji uzyskano kontrolê miejscow¹ na poziomie 94%,
a wznowê zanotowano jedynie u 6 pacjentów nie stwier-
dzaj¹c jednoczeœnie ciê¿kich powik³añ popromiennych
[22]. W badaniu Dupina i wsp. poddano retrospektyw-
nej analizie dane 61 pacjentów, napromienianych z po-
wodu przyzwojaków obszaru g³owy i szyi w latach 1990-
2006. Z poœród 81 przyzwojaków tylko w 1 przypadku
stwierdzono utkanie nowotworu z³oœliwego. Pacjenci byli
napromieniani do œredniej dawki 45Gy (41,4 – 68Gy)
w 25 frakcjach. U 11 pacjentów z tej grupy stwierdzono
przyzwojaki wieloogniskowe, u 8 zaœ udowodniono ich
rodzinne wystêpowanie. Najczêstsz¹ lokalizacj¹, bo a¿
w 51 przypadkach by³a koœæ skroniowa, kolejno w 18
przypadkach okolica têtnicy szyjnej, a 10 zmian zloka-
lizowane by³o w okolicy nerwu b³êdnego. 46 pacjentów
by³o poddanych radioterapii jako pierwszorazowemu le-
czeniu, natomiast u 20 pacjentów radioterapia mia³a
charakter ratunkowy. Œredni czas obserwacji wyniós³ 4,1
roku. Po 5 latach kontrola miejscowa wynios³a 100%,
a po 10 latach – 98,7%, gdzie u jednego pacjenta stwier-
dzono wznowê miejscow¹ w koœci skroniowej w 8 roku
po zakoñczonym leczeniu. 2 pacjentów zmar³o w wyniku
powik³añ po radioterapii w ci¹gu 6 miesiêcy od zakoñcze-
nie leczenia. U 2 pacjentów pojawi³y siê póŸne powik³a-
nia naczyniowe zwi¹zane ze stenoz¹ naczyñ, a u kolejnych
2 stwierdzono, w 15 i 18 roku obserwacji, wyindukowa-
ne przez radioterapiê oponiaki. W trakcie radioterapii
9 pacjentów wymaga³o hospitalizacji z powodu wymio-
tów, zapalenia b³on œluzowych, nadmiernej utraty masy
cia³a i pó³paœca oka [30]. Kolejnym badaniem oceniaj¹-
cy z kolei skutecznoœæ radioterapii stereotaktycznej by³a
analiza Fotte i wsp., którzy opisali 25 pacjentów z przy-
zwojakiem k³êbka szyjnego. Dawka waha³a siê od 12 do
18 Gy. U wszystkich pacjentów uzyskano miejscow¹ kon-
trolê do koñca okresu obserwacji, który wyniós³ œrednio
35 miesiêcy (w zakresie 10-113 miesiêcy). Nie stwierdzo-
no jednoczeœnie obecnoœci istotnych powik³añ popro-
miennych [35].

Mimo doskona³ej kontroli miejscowej, wielkoœæ ca³-
kowitej dawki radioterapii wci¹¿ pozostaje przedmiotem
kontrowersji. W badaniu Kima i wsp. stwierdzono istot-
ny statystycznie zwi¹zek pomiêdzy dawk¹ ca³kowit¹
a odsetkiem kontroli miejscowych. Niepowodzenia miej-
scowe stwierdzano u 1% pacjentów napromienianych
dawk¹ powy¿ej 40 Gy, wobec 25% nawrotów miejsco-
wych, u pacjentów napromienianych dawk¹ mniejsz¹ ni¿
40 Gy [36]. Obecnie najczêœciej zalecan¹ dawk¹ ca³ko-
wit¹ w leczeniu przyzwojaków jest dawka 45Gy w 25
frakcjach po 1,8 Gy [29].

Ze wzglêdu na czêste pora¿enie nerwów i utratê s³u-
chu w przebiegu przyzwojaka zw³aszcza okolicy koœci
skroniowej, du¿e znaczenie, poza zachowaniem kontroli
miejscowej, ma odzyskanie funkcji pora¿onego nerwu
[29]. Zastosowanie radioterapii w leczeniu przyzwojaka
umo¿liwia równie¿ redukcjê o 88% szumów usznych,
wystêpuj¹cych przed leczeniem nawet u 60% chorych,
[37]. W przypadku czêsto d³ugotrwa³ego i nieodwracal-
nego uszkodzenie nerwów czaszkowych, zastosowanie
napromieniania daje szansê na powrót funkcji neurolo-
gicznych w oko³o 10% ( w zakresie 8-20%). Natomiast
u oko³o 1% pacjentów radioterapia pogarsza funkcje
neurologiczne pora¿onych nerwów [29].

Powik³ania radioterapii
W pracy podsumowuj¹cej 37 lat badañ z zastosowaniem
radioterapii u 795 pacjentów, w szerokim zakresie dawek
i technik, stwierdzono nasilone powik³ania popromienne
u 49 pacjentów (6%) oraz zgony zwi¹zane z radioterapi¹
u 5 pacjentów (0,6%), przy czym u 4 z nich zgony
nast¹pi³y z powodu martwicy tkanki mózgowej, zwi¹za-
nej z niestosowanymi obecnie technikami ortovoltowy-
mi oraz powtórnym napromienianiem. U 3 pacjentów
stwierdzono wtórne nowotwory: 2 w³okniakomiêsaki
w 15 i 25 roku obserwacji oraz 1 kostniakomiêsak
w 30 roku obserwacji [29]. Poniewa¿ ryzyko powik³añ
zale¿y od zastosowanej dawki oraz techniki leczenia,
wraz z wprowadzeniem nowych technik radioterapii m.in.
z modulacj¹ intensywnoœci dawki czêstoœæ powik³añ
popromiennych istotne spad³a. Nadal natomiast obserwuje
siê w okresie ostrego odczynu popromiennego czêste
zapalenie b³on œluzowych, utratê ow³osienia, zaburzenia
smaku i suchoœæ w jamie ustnej [29].

Radioterapia ratunkowa
Nawroty miejscowe wystêpuj¹ zwykle do 10 lat po le-
czeniu pierwotnym, ale opisywane s¹ nawet po 19 latach
obserwacji [22]. Carrasco i Rosenman dokonali oceny
danych 582 pacjentów leczonych chirurgicznie lub radio-
terapi¹ z powodu przyzwojaków g³owy i szyi. Z poœród
62 pacjentów pierwotnie leczonych operacyjnie, 95%
zachowa³o kontrolê miejscow¹ po radioterapii ratunko-
wej (56 na 59 pacjentów) a 100% po radioterapii i po-
wtórnej chirurgii (3 na 3 pacjentów). Niepowodzenia po
radioterapii uda³o siê wyleczyæ przy pomocy ratuj¹cej
chirurgii w 95% przypadków (19 na 20 pacjentów), oraz
przy pomocy ratuj¹cej chirurgii skojarzonej z powtórn¹
radioterapi¹ pooperacyjn¹ u 71% pacjentów (w 25 na 35
przypadków zachorowañ) [38].

CHOROBA PRZERZUTOWA
Oko³o 20% przyzwojaków g³owy i szyi ma charakter z³o-
œliwych z tendencj¹ do przerzutowana drog¹ ch³onn¹
i krwionoœn¹ [4]. Rokowanie w przypadku choroby prze-
rzutowej jest niekorzystne, bowiem 5 lat prze¿ywa oko³o
50% chorych [39]. U oko³o po³owy pacjentów z rozsian¹
postaci¹ przyzwojaków stwierdza siê mutacjê w genie
SDHB, a czynnikami predykcyjnymi przerzutowania s¹:
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wielkoœæ guza >4-5cm, wydzielanie pochodnych katecho-
lamin oraz mutacja germinalna w genie SDHB [40].

Ze wzglêdu na indolentny przebieg przerzutowego
przyzwojaka postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne
powinno uwzglêdniaæ, poza zachowaniem miejscowej
kontroli zmian, tak¿e stan ogólny pacjenta, choroby
wspó³istniej¹ce jak równie¿ preferencje pacjenta. Propo-
nowany algorytm postepowania przedstawia schemat 1.

Leczenie systemowe
W leczeniu rozsianej postaci przyzwojaka wykazano
skutecznoœæ schematu CVD (cyklofosfamid, winkrysty-
na, dakarbazyna). Mimo braku badañ prospektywnych,
w metaanalizie obejmuj¹cej 4 badania retrospektywne,
obejmuj¹cej 50 pacjentów wykazano, po zastosowaniu
tego schematu chemioterapii, ca³kowit¹ odpowiedŸ u 4%
pacjentów, a czêœciow¹ u 37% pacjentów. Stabilizacjê
choroby stwierdzono u kolejnych 14% chorych. Czas od-
powiedzi wyniós³ od 20-40 miesiêcy [42]. W zwi¹zku
z hipermetylacj¹ receptora MGMT, u pacjentów z przy-
zwojakami zwi¹zanymi z mutacj¹ w genie SHDB zast¹-
piono schemat chemioterapii CYD schematem CTD (cy-
klofosfamid, winrystyna, temzolomid). W grupie pacjen-
tów z mutacj¹ receptora MGMT czas do progresji by³
d³u¿szy ni¿ u pacjentów bez mutacji (19,7 vs 2,7 mie-
si¹ca) [43]. Van Hulstejn i wsp. dokonali z kolei meta-
analizy badañ z zastosowaniem znakowanej jodem me-
tylobenzylguanidyny I-MIBG. Do metaanalizy w³¹czono

dane 243 pacjentów z przerzutowymi przyzwojakami
ca³ego cia³a. W badaniu tym wykazano u 3% chorych
ca³kowit¹ odpowiedŸ oraz czêœciow¹ odpowiedŸ u 27%.
Wykazano tak¿e u 11% leczonych ca³kowit¹ i u 40%
czêœciow¹ odpowiedŸ hormonaln¹ [44]. W literaturze
opisano tak¿e próby tzw. leczenia celowanego z zastoso-
waniem inhibitorów szlaku mTOR, inhibitorów kinazy
tyrozynowej. Mimo nielicznych grup pacjentów wyniki
tego leczenia s¹ obiecuj¹ce [8].

Radioterapia paliatywna.
Mimo niewielkiej wra¿liwoœci przyzwojaków na napro-
mienianie radioterapia paliatywna ma na celu zachowa-
nie miejscowej kontroli guza oraz zmniejszenie dolegli-
woœci, przez niego wywo³anych. W najwiêkszej, dotych-
czas opublikowanej analizie napromienianiu poddano 24
pacjentów, ze z³oœliwym guzem chromoch³onnym oraz
przyzwojakiem. Dawka ca³kowita wynios³a 31,8 po 3,3
Gy/frakcjê. 92% pacjentów przeby³o wczeœniej leczenie
chirurgiczne. U 81,1% pacjentów uzyskano zmniejszenie
dolegliwoœci zwi¹zanych z rozrostem guza, a u 86,7%
stabilizacjê w badaniach obrazowych [45]. W badaniu
Fishbeina i wsp. dokonano z kolei retrospektywnej ana-
lizy 17 pacjentów ze z³oœliwym guzem chromoch³onnym
oraz przyzwojakiem zlokalizowanym poza obszarem
g³owy i szyi. Po podaniu œrednio dawki ca³kowitej 40 Gy
uzyskano u 76% pacjentów miejscow¹ stabilizacjê cho-
roby [46].

Schemat 1. Schemat postepowania diagnostyczno – terapeutycznego przy podejrzeniu rozsianego przyzwojaka [41]. CT – tomografia
kompuerowa (computed tomography), PET – pozytronowa tomografia emisyjna (positron emission tomography), I-MIBG – meta-jodo-ben-
zylo-guanidyna
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