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Paragangliomi so redki tumorji, ki izvirajo iz parasimpati¢nega ali simpati¢nega Zivénega
sistema in lahko izlo¢ajo kateholamine. Glede na to, da paragangliomi glave in vratu veci-
noma izvirajo iz parasimpati¢nega Zivénega sistema in so ve¢inoma sekretorno neakti-
vni, so njihovi simptomi povezani predvsem z u¢inkom mase na okolna tkiva. V podro¢ju
glave in vratu se najpogosteje pojavljajo na razcepi§¢u skupne karotidne arterije (60 %),
v srednjem uSesu ali v podro¢ju jugularnega foramna (30 %) ter ob vagusnem Zivcu na
vratu (5-10 %). Njihova obravnava je odvisna od lokacije, velikosti tumorja, prizadetosti
okolnih struktrur in sploSnega stanja bolnika. UpoStevajo¢ prej omenjene dejavnike se
lahko odlo¢imo za opazovanje, kirur§ko odstranitev (z morebitno predhodno emboliza-
cijo) ali obsevanje. V zadnjih letih se je izkazalo, da naj bi bilo do 40 % paragangliomov
posledica mutacije razlicnih genov. Ker je pri dolocenih mutacijah moZen pojav ve¢ tumor-
jev oz. zasevanja, je pri vseh bolnikih s paragangliomi priporoceno genetsko testiranje.
V prispevku je poleg pregleda literature o obravnavi paragangliomov glave in vratu pred-
stavljen kratek pregled obravnave bolnikov s paragangliomi sen¢ni¢ne kosti na Kliniki
za otorinolaringologijo in cervikofacialno kirurgijo Ljubljana med letoma 2000 in 2022.
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ABSTRACT
KEY WORDS: paragangliomas, glomus, succinate dehydrogenase

Paragangliomas are rare tumors arising from the sympathetic or parasympathetic ner-
vous system that can secrete catecholamines. As the majority of head and neck paragan-
gliomas arise from the parasympathetic nervous system and are thus mainly secretory
inactive, they usually cause symptoms due to their mass effect on the surrounding tis-
sues. Their most common locations in the head and neck region are the carotid bifurca-
tion (60%), the middle ear or jugular foramen (30%), and along the vagus nerve (5-10%).
The management of head and neck paragangliomas depends on their location, size, invol-
vement of the surrounding structures, and general condition of the patient. Possible mana-
gement strategies are active surveillance, surgery (with or without preoperative
embolization), or radiotherapy. In recent years, it has been shown, that up to 40% of para-
gangliomas are related to genetic alterations. As some genetic mutations can cause mul-
tiple tumors or metastatic disease, genetic testing is recommended in all patients with
paragangliomas. In this paper, we review literature on the management of head and neck
paragangliomas, and also present a summary of the management of the temporal bone
paragangliomas at Clinic for Otorhinolaryngology and Cervicofacial Surgery in Ljubljana

between the years 2000 and 2022.

uvoD

Zadnja klasifikacija Svetovne zdravstvene
organizacije (SZO) (2022) opisuje paragan-
gliome (PGL) kot nevroendokrine tumorje,
ki izvirajo iz parasimpati¢nega ali simpati-
¢nega Zivénega sistema (1). Ocenjena letna
incidenca zna$a 2-8/1.000.000 prebivalcey,
s prevalenco 1/2.500-6.500 prebivalcev in
vrhom pojavnosti med 30. in 50. letom sta-
rosti (2-4). Prave $tevilke so lahko viSje, saj
so nekateri PGL lahko asimptomatski in jih
ne odkrijemo tekom Zivljenja. To potrjuje
viSje Stevilo feokromocitomov, ki jih naklju-
¢no odkrijejo med obdukcijami, in visokim
odstotkom (10-49 %) feokromocitomov in
PGL, naklju¢no odkritimi med slikovno dia-
gnostiko, ki je bila opravljena zaradi druge
patologije (5, 0).

PribliZzno 85% simpati¢nih PGL se
pojavi v trebuhu, najpogosteje v nadled-
vic¢ni Zlezi (feokromocitomi), vec¢ina para-
simpati¢nih PGL pa v podro¢ju glave in
vratu in so za razliko od simpati¢nih le redko
sekretorno aktivni (v priblizno 1-3 %) (7).

Simptomi sekretorno aktivnih PGL so odvi-
sni od stalnega ali pulznega sprosc¢anja kate-
holaminov. Izlo¢anje in posledi¢no simp-
tome lahko sproZijo vadba, hrana, zdravila
ali stres. Najpogostejsi simptomi so gla-
vobol, razbijanje srca, potenje, visok krvni
tlak, sledijo $ibkost, bledica, tremor, sla-
bost, zaprtost, izguba teZe in ortostatska
hipotenzija (7,8). Glede na to, da PGL glave
in vratu ve¢inoma ne izlocajo katehola-
minov, so njihovi simptomi povezani
predvsem z ucinkom mase na okolna
tkiva. V podrocju glave in vratu se PGL naj-
pogosteje pojavljajo na razcepi$¢u skupne
karotidne arterije - PGL karotidnega teles-
ca (60 %), v srednjem uSesu ali v podro¢-
ju jugularnega foramna - timpanicni,
jugularni ali jugulotimpani¢ni PGL (30 %)
ter ob vagusnem Zivcu na vratu - vagalni
PGL (5-10%) (9). Redkeje se PGL lahko
pojavijo tudi v grlu, nosu in obnosnih vot-
linah, §¢itnici, o¢nici in sapniku (10-13). PGL
glave in vratu se pogosteje pojavljajo pri
Zenskah (14, 15).
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Paragangliomi sencni¢ne kosti
PGL sencnicne kosti (timpanic¢ni, jugular-
ni in jugulotimpani¢ni) lahko vzniknejo iz
Jacobsonovega Zivca (veja glosofaringeal-
nega Zivca) na promontoriju ali v spodnjem
timpanicnem kanalcku (lat. canaliculus tym-
panicus inferior), iz Arnoldovega Zivca (veja
vagusnega Zivca) v mastoidnem kanalcku
(lat. canaliculus mastoideus) ali pa iz adven-
ticije jugularnega bulbusa. Najpogosteje
povzrocijo pulzirajo¢ tinitus, obicajno
v ritmu bitja srca, ter postopno slabSanje
sluha. Pojavijo se lahko tudi vrtoglavice,
obcutek pritiska ali bole¢ine v uSesu ter
krvavitev iz sluhovoda. Ob rasti tumorja
lahko pride tudi do poSkodbe sosednjih
struktur, kot so jugularni bulbus, notranja
karotidna arterija, obrazni Zivec in spodnji
moZganski Zivci (glosofaringealni Zivec
(IX)), vagusni Zivec (X.), akcesorni Zivec
(XI), hipoglosni Zivec (XIL)). Slednje se
kaZe s teZjim poZiranjem, hripavostjo, ome-
jenim gibanjem jezika s fascikulacijami in
kot slab$a moc pri dvigu ipsilateralne rame.
Napredovali tumorji se lahko Sirijo tudi zno-
trajlobanjsko (15-17).

Paragangliomi ob razcepiscu
skupne karotidne arterije
Karotidni PGL vzniknejo iz paraganglijev
karotidnih telesc ob razcepiscu skupne
karotidne arterije in se ve¢inoma kaZejo kot
neboleca (lahko pulzirajoca) oteklina na
vratu. Znacilno je, da s palpacijo tipljivo
tvorbo na vratu lahko premikamo v vodo-
ravni smeri, v navpicni pa ne (Fontainov
znak). Z rastjo lahko prizadenejo funkcijo
vagusnega Zivca, redkeje tudi ostalih spod-
njih moZganskih Zivcev (IX, XI., XII.) ter
obraznega Zivca. V primeru vpletenosti sim-
pati¢nega sistema lahko pride tudi do raz-
voja Hornerjevega sindroma (14, 15, 18).

Paragangliomi vagusnega Zivca

Vagalni PGL zrastejo iz paraganglijev ob
vagusnem Zivcu, vecinoma iz spodnjega
ganglija (lat. gangliom nodosum), ki se naha-

ja med jugularno veno in karotidno arterijo,
blizu jugularnega foramna. Tako kot karo-
tidni se vagalni PGL kaZejo z neboleco
tipljivo tvorbo na vratu, obic¢ajno za voga-
lom spodnje Celjustnice (lat. angulus man-
dibulae). Lahko povzrocajo pulzirajoc tinitus.
V primeru velikega tumorja se ta boci
medialno, kar se kaZe z oteklino lateralne
stene Zrela z medializacijo tonzile (15, 18, 19).
V do 50 % se vagalni PGL kaZejo s prizade-
tostjo vagusnega Zivca (hripavost) ali dru-
gih spodnjih moZganskih Zivcev (IX. XL,
XIL). Preko jugularnega foramna se lahko
Sirijo tudi znotrajlobanjsko (19, 20).
PribliZno polovica odkritih PGL glave in
vratu po diagnozi raste. Rast je po¢asna, oce-
njena na 0,8 mm letno. PGL sencni¢ne kosti
rastejo najpocasneje, in sicer v povprecju
0,4 mm letno. Povprec¢na rast karotidnih in
vagalnih PGL pa je 1,6 letno (18, 21).

ENDOKRINOLOSKA DIAGNOSTIKA
Endokrinolo8ka obravnava bolnikov s PGL
vklju€uje merjenje vrednosti kateholaminov
(dopamin, adrenalin, noradrenalin) in nji-
hovih metabolitov - metanefrinov (norme-
tanefrin, metanefrin, vanililmandljeva kisli-
na, metoksitiramin) v plazmi ali v 24-urnem
urinu. Za zdaj je najbolj priporocljiva meto-
da dolocanje prostih plazemskih metane-
frinov (obcutljivost 99 %, specifi¢nost 89 %)
ali frakcioniranih metanefrinov v urinu
(obcutljivost 97 %, specificnost 69 %), saj
imajo daljsi plazemski razpolovni ¢as v pri-
merjavi s kateholamini, ki se sproscajo le
epizodi¢no in imajo dokaj kratek razpolovni
¢as. Obcutljivost in specifi¢nost doloc¢anja
kateholaminov iz plazme (84 % in 81 %) in
urina (86 % in 88 %) sta nekoliko niZji (15).

Raziskava, ki je preucevala vrednosti
kateholaminov in njihovih metabolitov
v krvi pri 365 bolnikih s PGL, je poka-
zala, da je metoksitiramin (O-metiliran
metabolit dopamina) 4,7-krat vi§ji pri
bolnikih z metastazami v primerjavi s tisti-
mi brez metastaz. Vrednost metoksitira-
mina v plazmi tako skupaj z velikostjo in
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lokacijo tumorja ter z morebitno znano
mutacijo gena za sukcinat dehidrogenazo
B (angl. succinate dehydrogenase B, SDHB)
pomaga pri oceni malignosti in obravna-
vi bolnikov s PGL (22).

Na vrednost kateholaminov in njihovih
metabolitov vplivajo tudi nac¢in odvzema,
dolocena hrana, zdravila in spremljajoce
bolezni. Pred odvzemom krvi mora pre-
iskovanec 30 minut pocivati, kri je treba
odvzeti v leZeCem poloZaju. Tri dni pred
odvzemom vzorcev se odsvetuje uZivanje
kofeina, ¢rnega caja, nikotina, alkohola,
banan, sira, oreskov, cokolade, jajc, vanili-
na ali citrusov. Pet dni pred testiranjem je
treba prenehati jemati paracetamol. Na
rezultate lahko vplivajo tudi zaviralci adre-
nergicnih receptorjev B, tricikli¢ni antide-
presivi, inhibitorji monoamin-oksidaze
(MAO), levodopa, sulfasalazin, kokain, sim-
patikomimetiki in fenoksibenzamin (23).
PoviSane vrednosti kateholaminov so lahko
povezane tudi s kroni¢no ledvi¢no odpo-
vedjo, akutnim miokardnim infarktom,
hipotiroidizmom, kroni¢no obstruktivno
pljucno boleznijo (KOPB) in kongestivno
sréno odpovedjo. Tudi na vrednost kromo-
granina A vpliva ve¢ bolezni, tumorjev in
zdravil. Svetovano je, da se vsaj teden dni
pred testom prekine z jemanjem inhibi-
torjev protonske ¢rpalke in vsaj dva dni prej
z jemanjem zaviralcev histaminskih recep-
torjev H, (7, 15).

Vsak laboratorij ima dolocene referen-
¢ne vrednosti, naceloma pa se za pozitivno
Steje Stirikrat povecana vrednost metane-
frinov v plazmi ali urinu. ManjSe poveca-
nje se $teje za moZno pozitiven rezultat. Ce
so vrednosti mejno poviSane (manj kot Sti-
rikrat) in ostanejo poviSane kljub ponovi-
tvi testa in odstranitvi moznih dejavnikov
(ali ¢e bolniki jemljejo zdravila, ki jih ne
moremo ukiniti), lahko naredimo zaviral-
ni test s klonidinom. Klonidin naj bi zavi-
ral z avtonomnim Ziv€evjem uravnan izpust
kateholaminov, ne pa tudi izpusta iz tumor-
jev (15, 23).

GENETIKA
V starejsi literaturi in Se v nekaterih ucbe-
nikih lahko zasledimo, da je 10% PGL
povezanih z genetskimi mutacijami. V zad-
njih letih pa se je izkazalo, da je vsaj 40 %
PGL posledica mutacije razli¢nih genov. Za
zdaj je prepoznanih vsaj 20 razli¢nih genov,
povezanih z PGL. Ker je pri dolo€enih
mutacijah moZen pojav ve¢ (sinhronih ali
metahronih) tumorjev oz. metastatske bole-
zni, je pri vseh bolnikih s PGL (vklju¢no
s timpani¢nim PGL) priporoceno genetsko
testiranje (4, 15, 16, 24).
Do sedaj poznane mutacije lahko raz-
delimo v tri skupine (7):
+ psevdohipoksi¢ne (tumorsupresorski gen
Von Hippel-Lindau (VHL), geni iz skupi-
ne kompleksa sukcinat dehidrogenaz (angl.
succinate dehydrogenase complex, SDHX),
fumaratna hidrataza (angl. fumarate
hydratase, FH), dejavnik 20, ki ga inducira
hipoksija (angl. hypoxia-inducible factor-
2alpha, HIF2A), gen za encima prolil
hidroksilaza 1 in 2 (PHD1/PHD2), gen za
malat dehirogenazo 2 (MDH?2);
mutacije v povezavi s kinazno signalno
potjo (protoonkogen RET, gen za nevro-
fibromin 1 (NF1), dejavnik X, povezan
z myc (angl. myc-associated factor X, MAX),
gen za transmembransko beljakovino
127 (TMEM127), gen za kinezin iz dru-
Zine 1B (angl. kinesin family member 1B,
KIF1B), in
+ mutacije v povezavi z Wnt signalno potjo
(gen za beljakovino E1 z domeno hlad-
nega Soka (angl. cold shock domain-con-
taining protein E1, CSDE1), gen za belja-
kovino MAMLS3 (angl. mastermind-like 3,
MAML3)).

V prvi skupini pride do povecanga izraza-
nja HIF2A. V stanju hipoksije pride zaradi
izraZanja HIF2A do povecane aktivacije
genov, ki vplivajo na eritropoezo, angio-
genezo, proliferacijo, presnovo glukoze in
programirano celi¢no preZivetje. Psevdohi-
poksija je stanje, pri katerem so tkiva nor-
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malno oskrbovana s kisikom, vendar je
zaradi mutacij prisotna motnja v zaznava-
nju kisika, kar vodi v nenormalno izraZanje
HIF2A, ki spodbuja onkogenezo, tumorsko
invazijo in zasevanje. Mutacija gena za
SDHXx je najpogostej$a mutacija, ki je pove-
zana s PGL glave in vratu. ObnaSanje oz.
agresivnost tumorja sta odvisna od tega,
katera podenota SDHXx je mutirana (A, B, C,
D ali AF2). Tumorji z mutacijo SDHB so naj-
bolj agresivni in so povezani z zasevanjem
v 23%. Bolniki s temi mutacijami imajo tudi
vecje tveganje za karcinom ledvi¢nih celic,
papilarni karcinom $¢itnice, nevroblastom
in gastrointestinalne stromalne tumorje (4,
15, 24). Pri bolnikih z znano SDH mutacijo
je celo priporoceno letno biokemic¢no testi-
ranje in na 2-3 leta slikanje z MRI od baze
lobanje do medenice za prepoznavo asimp-
tomatskih PGL ali drugih, s PGL povezanih
tumorjev (karcinom ledvi¢nih celic, gastro-
intestinalni stromalni tumorji) (16). Pri-
sotnost SDH mutacij lahko posredno doka-
Zemo tudi s histoloskimi vzorci tumorja.
Tudi v drugih dveh skupinah preko
mutacije doloCenih genov pride do spre-
memb v signalnih poteh, kar vodi v pove-
¢ano proliferacijo celic, izboljSano preZivetje
celic, razvoj raka, angiogenezo ter laZjo
invazijo in zasevanje tumorskih celic (7).

SLIKOVNA DIAGNOSTIKA

Leta 2020 in 2021 so bili za obravnavo
paragangliomov in feokromocitomov obja-
vljeni priporocila Britanskega zdruZenja
za bazo lobanje (British Skull Base Society),
priporocila delovne skupine za poviSan krvni
pritisk zaradi endokrinoloskih motenj v okvi-
ru Evropskega zdruZenja za poviSan krvni
pritisk (European Society of Hypertension,
ESH) zaradi endokrinoloskih motenj, pre-
gledni ¢lanek in priporocila irskih otori-
nolaringologov in endokrinologov ter
priporocila ameriSke delovne skupine iz
ZdruZenja kirurske onkologije (Society of
Surgical Oncology) s podrocja glave in
vratu ter endokrinologije. Njihovi zakljuc-

ki so podobni, in sicer naj bi vsi bolniki
s PGL glave in vratu opravili MRI primar-
ne lezije, za PGL sencnicne kosti pa Se viso-
kolo¢ljivostno racunalniSko tomografijo
(angl. high-resolution computed tomography,
HRCT) (4, 8, 18, 24). PGL imajo na MRI tipi-
Cen videz soli in popra; temna mesta pred-
stavljajo hiter tok krvi, svetla pa krvavitve
znotraj tumorja (25). MRI-angiografija lahko
izbolj$a prikaz nekaterih tumorjev, ¢eprav
CT boljSe pokaZe razseznost tumorja v jugu-
larnem foramnu in hipotimpanumu (24).
V priporocilih ESH sta MRI-angiografija in
pozitronska emisijska tomografija in racu-
nalniSka tomografija z galijem, vezanim na
tetraksetan, oznacenimi somatostatinskimi
analogi (angl. Gallium tetraxetan labeled
somatostatin analogues, °8Ga-DOTA-SSA
PET/CT) predstavljeni kot prva izbira sli-
kovne diagnostike pri PGL glave in vratu
(8). Katetrska angiografija se ne izvaja kot
diagnosti¢na metoda, se pa izvaja v sklopu
predoperativne embolizacije tumorjev (4).
Enotnega mnenja o predoperativni embo-
lizaciji ni (18, 26). Obicajno se zanjo odloci-
mo pri velikih tumorjih, da bi zmanjsali
operativno izgubo krvi ter velikost tumor-
ja in si zagotovili boljSo preglednost med
operacijo. Embolizacijo napravi interventni
radiolog pribliZno 1-2 dni pred operacijo.

Vsi bolniki (vklju¢no s tistimi s timpa-
ni¢nimi PGL) naj bi za oceno metastaz ali
drugih tumorjev imeli Se slikovno diagno-
stiko prsnega kosa, trebuha in medenice,
idealno MRI. Alternativa je pozitronska
emisijska tomografija in racunalniska tomo-
grafija z galijem, vezanim na tetraksetan-
okreotid, oznacenimi somatostatinskimi
analogi (angl. Gallium tetraxetan labeled
somatostatin analogues, Gallium DOTATATE
PET/CT) celega telesa (bolj specificen kot
fluorodeoksiglukozni PET/CT), e je na
voljo (4). V ameriSkih smernicah je zapi-
sano, da bo verjetno Gallium DOTATATE
PET/CT v prihodnosti priporoc¢en kot pri-
marna funkcionalna preiskava za obravnavo
PGL (24). V diagnostiki, spremljanju in tudi
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zdravljenju se uporablja Se ve€ razli¢nih
funkcionalnih radionuklidnih slikanj; naj-
primernejSega lahko izberemo glede na
prisotno mutacijo in obliko bolezni (mul-
tifokalna, metastatska) (7). UZ trebuha ni
izbira za oceno nadledvi¢nih lezij (feokro-
mocitoma ali PGL), saj so nadledvicne Zleze
z UZ pri starej$ih otrocih in odraslih teZko
prepoznavne (15).

HISTOLOGI)A

PGL kaZejo znacilen vzorec celi¢nih gnezd
(nem. Zellballen). So negativni pri barvanju
na keratin, imunohistokemicno pa se pozi-
tivno obarvajo na nevroendokrine mar-
kerje, kot sta kromogranin in sinaptofizin,
ter na specificne biomarkerje, vklju¢no
s transkripcijskim dejavnikom, ki se veZe
na DNA zaporedje GATA (GATA3) in enci-
mi, ki so vpleteni v sintezo kateholaminov.
So tudi pozitivni na barvanje z nasi¢eno
raztopino amonijevega sulfata (S100), kar
pa ni specifi¢no samo za PGL. Z moleku-
larno imunohistokemijo lahko prepoznamo
tumorje, povezane z mutacijami SDHx,
VHL, MAX, FH in MEN1 (1). S pomocjo
imunohistokemic¢nega barvanja z uporabo
protiteles proti SDHB lahko vzorce razde-
limo na SDHB pozitivne in negativne.
Negativen izvid imunohistokemije pome-
ni, da gre najverjetneje za mutacijo SDH
(tudi tumorji z mutacijo SDHD se ne obar-
vajo oz. se zelo §ibko). V raziskavi, v kate-
ri so napravili imunohistokemijo na 220
feokromocitomih in PGL (od katerih sta bila
102 tumorja povezana z SDHx mutacijo),
so pokazali, da je imunohistokemicno bar-
vanje pokazalo 100 % obcutljivost in 84 %
specifi¢nost. Glede na to, da je genetsko
testiranje dokaj drago in da so bili vsi
tumorji, pri katerih je bila pristona SDHx
mutacija, negativni z imunohistoloSko pre-
iskavo, so predlagali, da bi genetsko testi-
ranje opravili samo pri tistih, ki imajo
SDHx negativno imunohistokemicno pre-
iskavo (27). Tudi nadaljnje raziskave so
pokazale, da je imunohistokemija zanesljiva

metoda ugotavljanja prisotnosti SDHx
mutacije (28).

KLASIFIKACIJE PARAGANGLIOMOV
V spodnjih tabelah so predstavljene kla-
sifikacije PGL sencnicne kosti (tabela 1),
karotidnih (tabela 2) in vagalnih (tabela 3)
PGL.

MALIGNI IN METASTATSKI
PARAGANGLIOMI

V 4. in 5. SZO-klasifikaciji endokrinih in
nevroendokrinih tumorjev se PGL ne kla-
sificirajo ve¢ kot benigni ali maligni, saj
imajo vse lezije lahko metastatski potencial.
Poleg tega so nekateri tumorji lahko smrtni
Ze z lokalnim Sirjenjem v kriti¢ne struktu-
re, brez metastatskega razsoja (1). V veci-
ni ¢lankov je malignost definirana kot
lokalna invazija (makroskopsko ali mikro-
skopsko) ali pa predvsem z zasevki, ki so
definirani kot lezije na mestih, kjer ni kro-
mafinih celic; na primer v kosteh in bezgav-
kah. Pri lezijah v jetrih in pljucih pa je teZje
lociti, ali gre za zasevke ali za primarne
tumorje, saj ta organa vsebujeta ganglije (7).
Metastaze lahko prepoznamo tudi Sele po
vec letih od odkritja primarnega tumorja.
Odstotek metastatskih PGL glave in vratu
je teZko oceniti, saj se v literaturi pogosto
pojavljajo v skupini vseh PGL in feokro-
mocitomov; ocenjeno je, da je pribliZzno
2-26 % etastatskih (18). Jugolotimpani¢ni
PGL so maligni/metastatski v pribliZno
5,1 %, karotidni v 2-6 %, vagalni v 7-10 %,
v nekaterih raziskavah pa celo v 19% (4,
31-33). Metastatski potencial je mocno
odvisen tudi od prisotnih genetskih muta-
cij, predvsem SDHB, pri kateri je malignih
oz. metastatskih 23 % tumorjev (34-30).

OBRAVNAVA IN ZDRAVLJENJE

Obravnava PGL glave in vratu je odvisna od
lokacije in velikosti tumorja, od prizadeto-
sti sosednjih struktur, stopnje rasti tumor-
ja, sekretorne aktivnosti, maligne bolezni in
tudi Zelje pacienta. Lahko se odlo¢imo za
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Tabela 1. Prilagojena (razsirjena) klasifikacija sencni¢nih PGL po Fischu (15). PGL -paragangliom, VA - ver-
tebralna arterija.

Timpanomastoidni PGL A tumorji, omejeni na srednje uho

A1 meje tumorja jasno vidne otoskopsko

A2 meje tumorja niso vidne ob otoskopskem pregledu; lahko se Siri
anteriorno v Evstahijevo cev in/ali v posteriorni mezotimpanum

B tumorji, omejeni na timpanomastoidno votlino brez poskodb kosti
v infralabirintnem delu temporalne kosti

B1 tumorji v srednjem usesu s Sirjenjem v hipotimpanum

B2 tumorji v srednjem usesu s Sirjenjem v hipotimpanum in mastoid

B3 tumorji, omejeni na timpanomastoidni kompleks z erozijo
karotidnega kanala

Timpanojugularni PGL C  tumorji, ki se Sirijo izven timpanomastoidne votline; poskodba infralabir-
intnih in apikalnih delov sen¢ni¢ne kosti in zajetost karotidnega kanala

€1 z omejeno vpletenostjo navpicnega dela karotidnega kanala

C2  tumorji, ki zajemajo navpi¢ni del karotidnega kanala

C3  tumorji, ki zajemajo vodoravni del karotidnega kanala

C4  tumorji, ki segajo do lat. foramen lacerum

D  tumorji, ki se Sirijo znotrajlobanjsko

Del tumorji, ki odrivajo duro do 2cm

De2 tumoriji, ki odrivajo duro vet kot 2cm

Di1  tumoriji, ki se Sirijo intraduralno do 2cm

Di2 tumoriji, ki se Sirijo intraduralno vet kot 2cm

Di3 tumorji z neoperabilno intraduralno Siritvijo

V  tumorji, ki zajemajo vertebralno arterijo (VA)

Ve tumorji, ki zajemajo zunajduralno VA

Vi tumoriji, ki zajemajo znotrajduralno VA

Tabela 2. Klasifikacija karotidnih paragangliomov po Shamblinu (29).

| lokalizirani tumorji, ki se le minimalno dotikajo karotidne arterije

1] tumorji, ki deloma obkroZajo ali so zras¢eni s karotidno arterijo

1] veliki tumoriji, ki v celoti obkroZajo karotidno arterijo

Tabela 3. Netterville klasifikacija vagalnih paragangliomov (30).

A tumorji, omejeni na vrat

B tumorji v kontaktu z jugularnim foramnom

C tumoriji, ki prodirajo v jugularni foramen ali se Sirijo preko njega z znotrajlobanjskim Sirjenjem ali brez njega
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spremljanje, kirurSko terapijo, radioterapi-
jo (RT), v primeru malignih PGL tudi za
kemoterapijo (KT), peptidno terapijo ali
imunoterapijo.

Kot Ze omenjeno, le priblizno polovi-
ca PGL glave in vratu raste po postavlje-
ni diagnozi, zato se v veliko primerih
lahko odlo¢imo za klini¢no in radiolosko
spremljanje. MoZna je naslednja shema
spremljanja: prvo kontrolno slikanje cez
Sest mesecev, nato pa sledi slikovna dia-
gnostika 1, 2., 3., 5., 7.,9,, 12. in 15. leto,
ter naprej na tri leta. Bolniki, pri katerih
je bilo genetsko testiranje negativno in ob
prvem slikanju prsnega koS$a in trebuha
niso ugotovili drugih PGL, ne potrebuje-
jo vec€ slikanja prsnega kosa in trebuha. Pri
bolnikih s pozitivno genetiko pa je pripo-
roceno slikanje prsnega kosa, trebuha in
medenice z MRI na tri leta, letno pa naj bi
opravljali UZ trebuha za ugotavljanje pri-
sotnosti karcinoma ledvi¢nih celic pri
tistih z mutacijo SDHB.

Pri bolnikih s sekretornimi tumorji
(tudi po odstranitvi) in pri bolnikih z zna-
nimi genetskimi mutacijami ali ve¢ tumor-
ji je svetovano letno preverjanje ravni
metanefrinov v krvi ali urinu (4).

Britanska priporocila vsebujejo izjeme,
pri katerih priporocajo hitro zdravljenje:
timpanic¢ni PGL, jugularni PGL s teZavno
prevodno izgubo sluha ali pulzirajo¢im
tinitusom ali slab$im delovanjem obraznega
Zivca, stisnjenje moZzganskega debla, sekre-
torni tumorji, klinicno ocitna hitra rast,
maligna bolezen ter izbira bolnika (4).

Timpanicni paragangliomi

Metoda izbora zdravljenja je kirurSka
odstranitev (4, 37). Primarna RT naj ne bi
bila indicirana. Timpanic¢ne PGL tipa A (kla-
sifikacija po Fischu, ki jo prikazuje tabela 1)
lahko vecinoma odstranimo preko sluho-
voda, PGL tipa B pa obicajno potrebujejo Se
pristop preko mastoida. Po britanskih pri-
porocilih omenjena tumorja ne potrebuje-
ta predoperativne embolizacije (4).

Jugularni paragangliomi

Glavne indikacije za zdravljenje so rast
tumorja, kontrola simptomov, preprecitev
pojava simptomov in pareze mozganskih
Zivcev. Kirurgija in RT naj bi na dolgi rok dala
enakovredno kontrolo rasti (4). Enotnega
mnenja, kaj je bolj primerno za primarno
terapijo, ni. Pri kirur§kem zdravljenju je za
dostop do tumorja obicajno potreben pre-
mik obraznega Zivca, kar povzroci dodatno
(ali na novo) poslab$anje funkcije Zivca, ki
pa se lahko s¢asoma do dolocene stopnje
popravi. Zaradi zajetosti ali bliZine spodnjih
mozganskih Zivcev (IX.-XIL) je po operaciji
pric¢akovati dodatno parezo teh v 0-36 %
(38-40). Ob RT lahko pride do kserostomi-
je, mukozitisa, slabosti, redkeje pa do nekro-
ze kosti ali moZganov, ali pa poslab$anja
funkcije moZganskih Zivcev. Glede na to, da
je ob RT manj stranskih ucinkov zdravlje-
nja kot ob kirurski terapiji, je po mnenju
nekaterih primarna izbira zdravljenja RT, in
sicer frakcionirana RT. Za benigne tumor-
je je svetovana doza 45-50 Gy. Pri majhnih
rastocih tumorjih pride v poStev sterotak-
ti¢na radiokirurgija z dozo vsaj 12-14 Gy
(4, 18). ZdruZenje otologov (Gruppo Otologico)
pri mlajSih od 65 let primarno priporoca
kirur$ko terapijo, pri starejSih pa glede na
spremljajoCe bolezni in prizadetost spodnjih
mozganskih Zivcev predlagajo ali sprem-
ljanje s slikovno diagnostiko ali RT ali pa
delno odstranitev z dodatno pooperativno
RT (38). Pred kirurSko odstranitvijo je
potrebna embolizacija, da zmanjSamo krva-
vitev med operacijo. Ce je namen operaci-
je popolna odstranitev tumorja in ta zaje-
ma notranjo karotidno arterijo, je pred
operacijo potrebna tudi ocena znotrajlo-
banjske prekrvavitve (4, 38). Britanska pri-
porocila kirursko terapijo svetujejo kot resil-
no terapijo po neuspesni RT ali ¢e ponuja
boljsi nadzor simptomov (4).

Vagalni paragangliom
Popolna kirurSka odstranitev in RT pred-
stavljata enakovredno moZnost terapije.
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RT je primerna za majhne, rastoc¢e tumor-
je ob normalno delujoem vagusnem Zivcu
in pri vseh bolnikih s kontralateralno pare-
70 vagusnega Zivca. Za manjSe je primer-
na sterotakticna, za vecje konformacijska
frakcionirana RT. Doze so podobne kot pri
jugularnih PGL, za maligne nekoliko vi§je
(64-74 Gy) (4, 41). Kirurska terapija je pri-
merna predvsem za hitro rasto€e in/ali
velike ter tiste s SDHB mutacijo, ki so bolj
agresivni. Redko je med operacijo moZno
ohraniti delovanje Zivca (tudi pri subtotal-
ni resekciji), zato je cilj operacije vecinoma
popolna resekcija. Predoperativno lahko
napravimo embolizacijo, predvsem pri
tumorjih, ki se Sirijo v jugularni foramen,
kjer je kontrola ustavljanja krvavitve teZja
(4, 32).

Paragangliom karotidnega telesca
Vecinoma nimajo izrazith simptomov in so
pocasi rastoci, zato obi¢ajno najprej izbe-
remo konzervativni pristop. Kljub temu se
moramo zavedati, da lahko ob opazovanju
pride do nastanka pareze spodnjih moZgan-
skih Zivcev ali maligne spremembe v pri-
blizno 2-6 % (18). Ce tumor raste, se obnasa
agresivno, je sekretorni ali Ce je Ze prisot-
na pareza mozganskih Zivcev, lahko tumor
aktivno zdravimo kirursko ali z RT (oboje
ima podobno stopnjo uspeha). RT je obi-
¢ajno izbira pri starej$ih bolnikih, predvsem
Ce je tumor velik. KirurSka odstranitev je
primerna predvsem za manjSe tumorje
(tveganje za poSkodbo Zivcev je manjse) in
mlajSe paciente (4). Metaanalizi, objavljeni
pred kratkim, sta pokazali, da je tveganje za
poskodbo spodnjih moZganskih Zivcev po
operaciji odvisno od velikosti oz. razseZno-
sti tumorja - glede na klasifikacijo po
Shamblinu (prikazana v tabeli 2): 3% oz.
3,8 % pri stopnji I, 18 % oz. 14.1 % pri stop-
nji ITin 32 % 0z.17,1 % pri stopnji 1T (42, 43).

Obravnava sekretornih tumorjev
Sekretorne tumorje je (Ce je mozZno) pri-
porocljivo kirurSko odstraniti, da s tem

onemogocimo izlo¢anje kateholaminov.
Predoperativno je potrebna ustrezna obrav-
nava z zdravili. Bistvena je uporaba zavi-
ralcev adrenergicnih receptorjev a (fenok-
sibenzamin), saj tumorji vec¢inoma izlocajo
noradrenalin in ne adrenalina. Zaviralci
adrenergicnih receptorjev  so primerni
za paciente z vztrajajoco tahikardijo kljub
zadostni terapiji z zaviralci adrenergi-
¢nih receptorjev o in nadomescanju teko-
¢in (4).

Maligni paragangliomi

Pod maligne PGL Stejemo tiste tumorje, ki
zasevajo in se obna$ajo agresivno. Zasevajo
veCinoma v vratne bezgavke, redkeje v plju-
Ca, kosti, jetra in moZgane. Zdravljenje je
mozno s kirurgijo, RT, KT, peptidno terapijo
ali imunoterapijo. Zdravljenje takih bolni-
kov poteka v sklopu multidisciplinarnega
tima.

Multipli tumorji
Treba se je izogniti obojestranski poSkod-
bi Zivcev, zato se veckrat posluZzujemo RT.

SPREMLJANJE PO ZDRAVLJENJU
Soglasja glede spremljanja bolnikov s po-
polno odstranitvijo PGL ni. V britanskih
priporodilih je zapisano, da jih v primeru
odsotnosti genetskih mutacij lahko neha-
mo radioloSko spremljati po petih letih. Ker
se jugularni PGL raje ponavljajo, za te pri-
porocajo daljSe spremljanje (4). V raziska-
vi, v kateri so preucevali stopnjo ponovitve
in rasti PGL, so svetovali slikovno diagno-
stiko vsakih nekaj let in spremljanje vec
desetletij (44).

Pri nepopolni odstranitvi je tveganje za
rast vecje. Svetovano spremljanje pri PGL
glave in vratu, ki so bili nepopolno odstra-
njeni: kontrolni MRI glave in vratu po
8-12 tednih in nato enkrat letno naslednja
tri leta, nato naslednjih Sest let na dve leti,
nato na tri leta. Pri tistih s sindromi letno
kontroliramo vrednost plazemskih meta-
nefrinov (4).
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Po RT se rast PGL ve¢inoma ustavi. Vse-
eno je smiselno sledenje bolnikov, predvsem
v primeru jugularnih PGL.

KRATEK PREGLED OBRAVNAVE
PARAGANGLIOMOV SENCNICNE
KOSTI NA OTORINOLARINGOLOSKI
KLINIKI

Retrospektivno smo analizirali podatke
bolnikov, ki so bili obravnavani na Kliniki
za otorinolaringologijo in cervikofacialno
kirurgijo v Ljubljani med januarjem 2000
in aprilom 2022 zaradi timpanic¢nega ali
jugularnega PGL. V bazi podatkov pacien-
tov (Hipokrat) smo poiskali vse, ki so imeli
v izvidu zapisano besedo »paragangliom«
ali besedo »glomusc. V literaturi (predvsem
starejsi) so paragangliomi velikokrat ime-
novani glomus tumorji, saj so najprej misli-
li, da izvirajo iz pericitov Zil, podobno kot
glomusni tumoriji v koZi (45,46). Bolnikov,
ki so na koncu imeli diagnosticiran tim-
panic¢ni ali jugularni PGL, je bilo 29, od tega
6 (21 %) moskih in 24 (79 %) Zensk. 13
(45 %) bolnikov je imelo PGL na desni stra-
ni, 16 (55 %) pa na levi. Nih¢e ni imel PGL
obojestransko v obeh sen¢ni¢nih kosteh ali
drugje v otorinolaringoloSskem podrocju.

Diagnostika

28 od 29 (97 %) bolnikov je imelo opravljeno
slikovno diagnostiko (CT, MRI ali digital-
no subtrakcijsko angiografijo (DSA)) pri-
marne lezije. Le pri eni bolnici ni podatka
o predhodni slikovni diagnostiki. Pri njej je
bila napravljena eksploracija mastoida zara-
di polipa iz sluhovoda, za katerega se je izka-
zalo, da je PGL. 24 od 29 (83 %) bolnikov je
imelo napravljen CT senc¢ni¢nih kosti, 21 od
29 (72 %) pa MRI senc¢nic¢nih kosti oziroma
glave. Pri 15 od 29 (52 %) je bila napravljena
DSA, od tega nato pri 7 bolnikih Se embo-
lizacija. Pri eni bolnici je bil namen embo-
lizacije ustavitev rasti oz. zmanjSanje
tumorja (kar je bilo tudi doseZeno), pri
ostalih Sestih pa je bila embolizacija napra-
vljena predoperativno (pri dveh bolnikih

Sele ob operaciji ponovitve tumorja). Pri eni
bolnici je med embolizacijo pri$lo do ishe-
mije v podroc¢ju bazalnih ganglijev in posle-
di¢no do hemiplegije, sicer drugih zapletov
ob embolizaciji ni bilo.

Ob odkritju tumorja so bili bolniki
v povprecju stari 58 (39-78) let. Glede na
razsirjeno klasifikacijo po Fischu (glej tabe-
lo 1) so imeli 3 bolniki ob odkritju tumor
Al, 5 bolnikov A2, 10 bolnikov B1, 3 bol-
niki B2, 3 bolniki C in 4 bolniki D. Pri enem
bolniku ni to¢ne informacije o velikosti
tumorja - zapisano je le, da je v podrocju
piramide in jugularnega foramna 3 cm
velik tumor. Bolnik je bil nato obravnavan
v Zagrebu in zdravljen z y-noZem.

Glede na izvide laboratorijskih pre-
iskav noben tumor ni bil sekretorno akti-
ven. V zadnjih letih je nekaj bolnikov
opravilo genetsko testiranje. Zaenkrat Se pri
nikomer od njih ni bila zaznana genetska
mutacija.

Klini¢na slika

NajpogostejSa simptoma sta bila poslab-
Sanje sluha in tinitus, ve¢inoma pulzirajoc.
Slabsi sluh je navajalo 90 % bolnikov, pri-
sotnost tinitusa pa je zabeleZena pri 66 %
bolnikov. TeZave z vrtoglavico je imelo
63 % bolnikov, bole¢ino v uSesu ali okoli
njega je imelo 17 % bolnikov. Pet bolnikov
(17 %) je imelo parezo enega ali ve¢ spod-
njih mozganskih Zivcev (IX.-XII.). Pri eni
bolnici je priSlo do pareze po operaciji, pri
ostalih je bila prisotna pred zdravljenjem.
Pareza obraznega Zivca je bila prisotna pri
treh bolnikih; pri eni bolnici po operaciji,
pri enem bolniku pred zdravljenjem in pri
enem le prehodna pareza (po biopsiji tumor-
jain RT). Vsi bolniki, pri katerih je bila pri-
stona pareza mozganskih Zivcev, so imeli
tumor stopnje C ali D.

Obravnava in zdravljenje

Ena bolnica (s tumorjem stopnje C) je Se
v diagnosti¢nem postopku, ostalih 28 je bilo
Ze obravnavanih. Tabela 4 prikazuje Stevilo
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Tabela 4. Obravnava PGL glede na stopnjo tumorja po razsirjeni klasifikaciji po Fischu (75). RT - radioterapija.

Tumor glede na Stevilo Stevilo pacientov glede na primarno obravnavo/zdravljenje
Fisch klasifikacijo pacientov
kirurgija RT spremljanje
Al 3 3
A2 5 4 1
B1 10 92 1°
B2 3 2 P
C 2 2
D 4 1 1 2

2 pri eni pacientki je zaradi rasti ostanka tumorja kasneje sledila RT
b spremljanje zaradi zavrnitve operacije, kasneje je zaradi rasti tumorja sledila RT

bolnikov s posamezno stopnjo tumorjev po
Klasifikaciji po Fischu ob odkritju in njihovo
obravnavo. Do skupnega Stevila bolnikov
(29) v tabeli 4 manjkata bolnica, ki je Se
v diagnosti¢nem postopku, in bolnik, pri
katerem iz razpoloZljive dokumentacije
stopnje tumorja ni mozno razbrati.

Kirurska terapija

21 obravnavanih bolnikov je imelo pred
zacetkom zdravljenja tumor stopnje A ali B.
Vsem bolnikom z A in B tumorji je bilo
ponujeno oz. svetovano operativno zdra-
vljenje. Tri bolnice so operativno zdravlje-
nje zavrnile. Skupno je bilo tako operativno
zdravljenih 19 (18 s stopnjo A ali B in ena
bolnica s stopnjo D) od 28 obravnavanih
bolnikov (68 %). Pristop do tumorjev z oceno
A in B je bil preko sluhovoda ali kombini-
rano Se preko mastoida z atikoantroma-
stoidektomijo z ohranjeno steno sluhovo-
da in po potrebi posteriorno timpanotomijo.
Pri treh bolnikih je bilo treba zaradi bolj-
Se preglednosti odstraniti tudi sluhovodno
steno (pri dveh ob operaciji ponovitve
tumorja). Bolnica s tumorjem stopnje D je
bila operirana v Italiji preko pristopa do
infratemporalne kotanje po tipu A. Po ope-
raciji je prislo do pareze obraznega Zivca in
pareze IX, X. in XII. moZganskega Zivca.
Pooperativno je bila prisotna tudi likvore-
ja, ki se je umirila po konzervativni terapiji.

Do ponovitve (¢as spremljanja 5 let) ni
priSlo. Pri bolnikih, operiranih na nasi kli-
niki (18), zapletov takoj po operaciji ni
bilo. Pri dveh bolnicah je kasneje prislo do
perforacije bobnica. Pri obeh je bila kasneje
uspe$no napravljena timpanoplastika.
Popolna odstranitev tumorja je bila dose-
Zena pri 18 od 19 bolnikov (95 %). Le pri eni
bolnici tumor ni bil v celoti odstranjen zara-
di defekta stene kavuma, kamor je vrascal
tumor. Stiri leta kasneje je bila zaradi rasti
tumorja (do stopnje D) obsevana. Pri treh
bolnikih je pri§lo do ponovitve, in sicer v 2
letih, 5 letih in 20 letih. V vseh treh pri-
merih je tumor ob ponovitvi zrasel do
enake velikosti, kot je bil velik Ze ob pri-
marni operaciji (B1 ali B2). Povprecen ¢as
spremljanja bolnikov je bil 9 let in 10
mesecev (povprecje (angl. mean, M) = 8 let;
razpon (Ra) 1-27 let).

Radioterapija

Skupno je bilo obsevanih 6 od 28 bolnikov
(21 %). Pri dveh bolnikih (enim s stopnjo D
in enim s 3cm velikim tumorjem) je bilo
obsevanje izbrano kot primarna terapija (en
zdravljen v Zagrebu). Kot Ze omenjeno
zgoraj, so bile tri bolnice, ki so zavrnile ope-
racijo, naknadno obsevane zaradi rasti
tumorja. Dve od teh bolnic (ena z A2 in ena
z B1) sta bili obsevani ¢ez 7 in 13 let, zara-
di povecanja do stopnje C. Pri tretji bolnici
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z B2 tumorjem pa je priSlo do hemiplegi-
je ob predoperativni embolizaciji, zato kas-
neje ni Zelela operacije. Ob spremljanju je
bila opaZena pocasna rast, zato je bila po 13
letih (Se vedno B2) obsevana. Poleg ome-
njenih je bila 4 leta po operaciji obsevana
Se gospa, pri kateri je bila napravljena nepo-
polna odstranitev PGL. Bolnik, ki je bil
zdravljen v Zagrebu z y-noZem, je prejel
dozo 18 Gy, ostali bolniki so bili obsevani
z dozo 50 Gy v dnevnih frakcijah po 2 Gy.
Nadaljnjih informacij o bolniku, ki je opra-
vil obsevanje v Zagrebu, nimamo, ostali bol-
niki so redno spremljani s slikovno dia-
gnostiko in klini¢nimi pregledi. Pri vseh je
priSlo do ustavitve rasti tumorja ali celo do
zmanjSanja tumorja. Pri eni bolnici je po
biopsiji tumorja in RT pri$lo do prehodne
minimalne pareze obraznega Zivca (iz zapi-
sov ni to€no razvidno, kaj je bil vzrok). Pri
dveh bolnicah je priSlo do kratkotrajnega
izcedka iz sluhovoda, sicer zapletov po obse-
vanju ni bilo.

Spremljanje

Pri 8tirih bolnikih aktivno zdravljenje ni bilo
indicirano oz. se zanj niso odlo¢ili. Bolnika
(ob odkritju starega 54 let) s tumorjem stop-
nje C, ki se za zdravljenje ni odlo¢il, sprem-
ljamo 26 let. 15 let je tumor pocasi rasel,
sedaj je 11 let enake velikosti. Bolnik ima
slabsi sluh ter obasno mravljince in bole-
¢ino okoli prizadete strani. Na zacetku je
imel vrtoglavico, nima pa pareze mozgan-
skih Zivcev. Pri bolnici (ob odkritju stari 74
let) s tumorjem stopnje D, ki je imela slab-
§i sluh, pulzirajo¢ tinitus, vrtoglavico in
bolecine ter je brez parez mozganskih Ziv-
cev, smo opravili terapevtsko embolizaci-
jo, ki je nekoliko zmanj$ala tumor in
ustavila rast. Po dveh letih je ni bilo ve¢ na
kontrolo. Bolnica (ob odkritju stara 83 let)
s tumorjem stopnje D, ki je bil ocenjen kot
neoperabilen in je bila spremljana pri
nevrokirurgih, je imela najprej slabsi sluh
in pulzirajo€ tinitus, 3 leta kasneje Se vrto-
glavico, 6 let kasneje pa parezo X. in XII.

mozganskega Zivca, nato ni ve¢ podatkov
0 nadaljnjem spremljanju. Pri bolnici (ob
odkritju stari 70 let) s tumorjem stopnje C,
slabSim sluhom, pulzirajo¢im tinitusom,
bole¢ino in parezo VII, IX., XI. in XIIL
moZganskega Zivca, je tumor v 1 letu zra-
sel za 2-3mm, svetovana je bila emboli-
zacija, nato ni prisla na kontrolo. Stiri leta
kasneje je bila pregledana Se pri nevroki-
rurgu, ki je tumor ocenil kot neoperabilen.

Razprava

Pri na8i skupini bolnikov so bili povprecna
starost ob odkritju tumorja, razmerje med
moskimi in Zenskami (1 :4) ter najpogostejsi
simptomi podobni kot v objavljeni litera-
turi (37, 47-49). Kot je Ze bilo opisano zgo-
1aj, je metoda izbora zdravljenja timpanic¢nih
PGL kirurSka odstranitev, kar se sklada
tudi z naso obravnavo. Raziskave kaZejo, da
je popolna odstranitev mozna v pribliZzno
94-100%. V kolikor se tumor nahaja na
podrogdjih, kjer bi z odstranjevanjem pacien-
tu povzrocili ve¢jo Skodo (obrazni Zivec,
polZ, karotidne arterije), je bolj smiselno
pustiti delé¢ek tumorja na mestu in pacien-
ta spremljati (37, 47, 48, 50). V naSem pre-
gledu obravnavanih pacientov je bila
popolna odstranitev mozna pri 18 od 19 bol-
nikov (95%). Pri eni bolnici tumor ni bil
v celoti odstranjen zaradi vras¢anja tumor-
ja v steno polzZa. Do ponovitve tumorja po
operaciji pa je priSlo pri treh bolnikih
(16 %) in sicer po 2, 5 in 20 letih. Odstotek
ponovitve PGL v literaturi variira od 0-15%
za timpani¢ne PGL (17 % za stopnjo po
Fischu Cin D) (37, 40, 48, 51). Pred kratkim
je bila objavljena raziskava, ki je vkljucevala
173 bolnikov s 189 PGL glave in vratu.
Stopnja ponovitve 10 let po terapiji (kirur-
8ki ali obsevanju) je bila 28,2 % za jugularne
PGL, 12,4% za karotidne PGL, 10,5% za
vagalne PGL in 9,7 % za timpani¢ne PGL
(44). Visji odstotek ponovitev v naSem pri-
meru je verjetno posledica manjSega Stevila
primerov in daljSega spremljanja v pri-
merjavi z drugimi raziskavami (37, 48, 49).
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PGL glave in vratu so redki tumorji, ki se
pojavljajo najpogosteje v podrocju razce-
piSca skupne karotne arterije, vagusnem
Zivcu, ali pa v srednjem uSesu oz. v podroc-
ju jugularnega bulbusa. Kljub temu da so
vecinoma sekretorno neaktivni, je v sklo-
pu diagnostike treba dolociti raven kate-
holaminov in njihovih metabolitov v plaz-
mi ali urinu, izlo€enem v enem dnevu.
Poleg slikanja primarne lezije z MRI (ali Se
CT v primeru tumorja senc¢nicne kosti) je za
izklju€evanje ostalih tumorjev treba napra-
viti Se slikovno diagnostiko od vratu do
medenice (najbolj idealno MRI). Za zdaj je
znano, da naj bi bilo vsaj 40 % PGL pove-

zanih z genetsko mutacijo. Glede na to, da
se pri doloCenih mutacijah (npr. SDH)
tumorji obnaSajo bolj agresivno oz. se
lahko pojavijo e drugi tumorji, je pri bol-
nikih s PGL pomembno tudi genetsko testi-
ranje. Glede na lokacijo tumorja, velikost
tumorja, prizadetost ostalih struktur in
splos$no stanje bolnika se lahko odlo¢imo
za spremljanje tumorja, operativno zdra-
vljenje, obsevanje ali v primeru malignih
tumorjev za KT, imunoterapijo ali peptid-
no terapijo. Zaradi moZne ponovitve ali rasti
tumorja je pomembno tudi spremljanje
bolnika po terapiji vsaj enkrat letno, pred-
vsem v primeru jugularnega PGL.
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