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fallbeskrivning

Tumörer i glomus caroticum är en form av paragangliom. En
annan beteckning är kemodektom, och andra lokalisationer är
bulbus venae jugularis, vagusnerven, ganglion tympanicum
samt aorta och larynx. Det rör sig om neuroendokrina tumörer
som utgår från extraadrenala ganglier inom det autonoma
nervsystemet. Oftast är de endokrint icke-aktiva. Cellerna är
känsliga för variationer i syrgas- och koldioxidkoncentration
och medverkar i kontroll av blodtryck, hjärtfrekvens och respi-
ration. 

Tumörerna är sällsynta, av och till bilaterala, och de kan vara
familjära. De uppges i 5–15 procent av fallen vara maligna i lo-
kalt växtsätt och med lymfkörtelmetastasering. Stora tumörer
kan vara en kirurgisk utmaning. Denna artikel avser att kort
beskriva två fall, sammanfatta sjukdomen och utifrån detta
föreslå  centralisering av behandlingen. Båda fallen har hand -
lagts gemensamt av kärl kir urg och otolaryngolog.

FALLBESKRIVNINGAR
Fall 1. Det första fallet var en 52-årig kvinna med en långsamt
växan de resistens på halsen sedan 2,5 år. Datortomografi och
angiografi visade en 8 cm stor glomustumör på sedvanlig plats
med huvudsaklig försörjning från ett rikligt antal upparbetade
grenar från a carotis externa. Tumörtoppen vid skallbasen för-
sörjdes dock av meningeala kärl från a carotis internas intraos-
sösa förlopp. 

Storleken gjorde dissektionen mödosam. A carotis externa
ligerades och delades tidigt och resekerades tillsammans med
tumören. A carotis interna var dislokerad medialt mot svalget.
De meningeala kärlen försörjdes med clips. Hypoglossus-,
glossopharyngeus-, vagus-, accessorius-, auricularis magnus-
och facialis-nervernas ansiktsgrenar frilades. Vid uthämtning-
en av den adherenta tumören uppkom ett klipp i vagusnerven
högt upp mot skallbasen, varför perineuriet adapterades med
CV-7 PTFE-suturer. 

Omedelbart postoperativt hade patienten som förväntat en
stämbandspares och påverkan på nedre facialis-grenar samt
sväljningsbesvär på grund av påverkan på glossopharyngeus-
och hypoglossus-nerverna. För övrigt var förloppet glatt, och
patienten behandlades med kalciumantagonisten nimodipin
(baserat på skildring av nervregeneration i en fallbeskrivning
av Mattson et al 2005 [1]). 

Tidig postoperativ kontroll efter 3 månader visade återkom-
mande stämbandsfunktion med viss rörlighet och inga röst-
besvär.

Fall 2. Vårt andra fall var en 15-årig, tidigare frisk pojke som in-
sjuknade med en svullnad till vänster på halsen. Tillståndet tol-
kades som en lymfkörtelförstoring, och patienten opererades
av en öron-, näs- och halsläkare på hemortssjukhuset i Dan-

mark med en biopsi. En dramatisk blödning krävde hjälp av
kärlkirurg och 6 timmars blodstillning. 

Biopsin visade ett paragangliom. Patienten utvecklade Hor-
ners syndrom. MR visade en 7,5 × 4 cm stor tumör i karotisbi-
furkationen med växt högt upp mot skallbasen. Patienten re-
mitterades till Uppsala, där vi preoperativt kompletterade med
en angiografi, som visade kärlförsörjning från ett stort antal
kärl från såväl a carotis externa som a carotis interna.

Vid operationen kunde tumören skalas ut i sin helhet med
bevarad kapsel och bevarade karotiskärl. Medialt in mot sval-
get fanns ett ärrigt område efter tidigare suturligatur. När det-
ta område resekerades uppstod en rift in i svalget, vilken syd-
des över. Patienten fick en övergående stämbandspåverkan,
men i övrigt inga neurologiska bortfallssymtom. 

PAD visade en radikalt opererad glomus caroticum-tumör.
Under 3 års uppföljning med DT-kontroller och kliniska un -
der sökningar i hemlandet har inga tecken till recidiv påvisats.

DISKUSSION
Mindre glomustumörer som upptäckts accidentellt är sällan
något tekniskt problem, men det är viktigt att man håller sin
dissektion i rätt skikt för att inte skada a carotis interna. Större
tumörer är emellertid en kirurgisk utmaning med risk för såväl
stora blödningar och kärlskada som kranialnervsskador. Vi har
därför funnit att samarbete mellan kärlkirurg och öronläkare
är fruktbart för optimal handläggning. 

Glomustumörer tillväxer vanligen långsamt. Stora tumörer
kan bukta in i svalget. Symtomatiska tumörer är i allmänhet
större än asymtomatiska; symtomen är oftast sekundära till
engagemang av kranialnerver (vagus-, hypoglossus-, glossy -
pharyngeus-nerver) eller sympatiska gränssträngen (Horners
syndrom). Noggrann preoperativ kranialnervsutredning är
viktig. Tumörerna är mycket sällan endokrint aktiva. Familjär
förekomst är ovanlig, och någon släktutredning är knappast
motiverad.

Resistenser lateralt på halsen kan ha många orsaker. Vid
tumör nedom käkvinkeln misstänks i första hand lymfkörtel-
förstoring eller lateral halscysta. Någon gång kan aberrant
spottkörtelvävnad föreligga. Finnålspunktion för cytologi ger
ofta bra vägledning. Punktat utan eller med få celler bör inge
misstanke om neurinom. Om sprutan fylls med blod kan punk-
tion av kärl vara orsaken, men misstanke om paragangliom ska
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aktualiseras, eftersom tumören utgår från exceptionellt kärl-
rik vävnad (glomus caroticum). 

Det kliniska fyndet vid paragangliom i glomus caroticum
med närhet till karotisbifurkationen och tumörens rörlighet i
sidled men inte i höjdled (Fontaines tecken) kan ge misstan-
ken, och ett blodrikt, icke-diagnostiskt punktat kan därmed
undvikas. 

Ultraljud är ett bra första utredningssteg, som ger uppfatt-
ning om såväl storlek som kärlinnehåll. Öppen biopsi bör und-
vikas och snarast betraktas som kontraindicerad på grund av
blödningsrisk och ärrbildning, vilket försvårar senare definitiv
kir urgi. Mellannålsbiopsi i vana händer, gärna ultraljudsledd,
är möjlig utan större risk för blödning. Såväl datortomografi
som MR-angiografi och konventionell angiografi är av värde
dia gnostiskt. Vid lymfkörtelmetastasering har vi även utfört
PET/DT. Särskilt vid stora tumörer bör man vara frikostig med
olika modaliteter i den preoperativa kartläggningen.

Preoperativ embolisering har rekommenderats för att
underlätta dissektionsarbetet och minska blodförlusten [2].
Vi har opererat stora tumörer såväl med som utan preoperativ
embolisering och har inte övertygats om värdet av denna åt-
gärd. Den ibland intensiva inflammatoriska reaktionen kan
till och med göra dissektionsarbetet besvärligt, även om blöd-
ningen sannolikt blir mindre. En risk med emboliseringspro-
cessen är centralnervösa komplikationer, inklusive perma-
nent »stroke« [3]. Förutom den lokala inflammatoriska reak-
tionen innebär den cerebrala emboliseringsrisken att
indikation för pre operativ embolisering måste övervägas i
varje enskilt fall. I två serier förelåg ingen skillnad i resultat
när man jämförde pre operativ embolisering med frånvaro av
sådan [4, 5], men per operativ blödning kan sannolikt reduce-
ras [6]. En annan teknik för att minska blödningen är preope-
rativ exklusion av kärlförsörjningen med ett täckt stent, vilket
vi inte använt.

De som opererar glomustumörer bör vara väl förtrogna med
karotiskirurgi för att vid behov kunna använda arteriell shunt-
teknik och eventuellt rekonstruera a carotis interna. Vid stora
tumörer underlättas arbetet avsevärt om a carotis externa de-
las. Dels minskar blödningen, dels kan tumören lättare roteras
för bättre åtkomlighet. I ett material på 29 patienter (under 30
år) från Jesse Thompsons karotisgrupp i Dallas delades exter -
na-artären i 9 fall [7]. Westerband et al [8] och Kasper et al [9]
angav ungefär samma frekvens: 9 ligerade artärer vid 31 tumör-

resektioner respektive 8 vid 25. I en nylig artikel har beskrivits
att a carotis externa delades i samtliga 39 rapporterade fall [10].

Eventuell malignitetsdiagnos är i princip omöjlig att ställa
histologiskt utan bygger framför allt på det lokala växtsättet
med invasion av lymfkörtlar, nerver, kärl, luftvägar och eventu-
ellt skallbasen. Fjärrmetastaser är en raritet men har beskri-
vits [7].

Mortaliteten är i nutid minimal, men vid exstirpation av stora
tumörer är kranialnervsdysfunktion en realitet att räkna med.
Kranialnervsskador har angivits vara reversibla i upp till 50
procent [5-7, 9, 11], varför den preoperativa patientinformatio-
nen är en viktig och grannlaga uppgift. Vid behov av kärlrekon-
struktion tycks kranialnervsskador vara vanligare [5]. Detta kan
bero på såväl att tumörerna är större som att dissektionsarbetet
varit besvärligare eller mer extensivt. I en stor 50-årsserie från
Mayokliniken minskade mortaliteten signifikant över tid, me -
dan frekvensen kranialnervsskador var konstant [11].

Vid stora tumörer är det inget egentligt alternativ att avstå
från resektion, eftersom det finns en risk att andningspåverkan
kan uppstå vid fortsatt expansion. Strålbehandling har rappor-
terats ge lokal kontroll i fall som bedömts som ej resekabla [12,
13]. Strålningen kan försvåra dissektionsarbetet men kan ock-
så minska tumörstorleken och bromsa tillväxten, varför det
kan övervägas när kirurgi anses kontraindicerad [12, 14]. Innan
ett eventuellt beslut om icke-kirurgisk behandling tas bör dock
kirurger med stor erfarenhet av glomustumörkirurgi tillfrågas.

Operation för glomustumör i Sverige är ovanlig. Under
tioårsperioden 1997–2006 registrerades 28 operationer med
operationskod BDA10 i patientregistret, dvs 2,8 operationer
per år, enligt rapport från Epidemiologiskt centrum (EpC) vid
Socialstyrelsen. The Joint Vascular Research Group i Storbri-
tannien redovisade 95 patienter från 21 kliniker under perio-
den 1979–2005, vilket också ger en uppfattning om förekoms -
ten [15].

Behandling av glomustumörer bör centraliseras till enheter
som har vana att handlägga sjukdomen; ett välfungerande
team finns vid Akademiska sjukhuset i Uppsala.

■ Potentiella bindningar eller jävsförhållanden: Inga uppgivna.
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