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PHAEOCHROMOCYTOMA
Catecholaminokattermeld, hypertoniat okozo, chromaffin sejtes tumor.

Incidencia

Ritkabetegség.

Altalaban 30-50 év koriili felndttekben.

A hypertonidsok 1 %o-ében fordul el6.

Tizesek torvénye: 10 %-aban nincs hypertonia, 10 %-a extradrenalis, ezek 10 %-a extraabdominalis, 10 %-a
gyermekkori, 10 %-a familiaris, 10 %-a kétoldali, 10 %-a malignus, 10 %-ban van mar metastasis.

Tarsulhat: neurofibromatosissal (von Recklinghausen-betegség), haemangiomaval (von
Hippel-Lindau-betegség), MEN 2-val (2. tipust multiplex endocrin neoplasia syndroméval, Sipple-kor), medullaris
pajzsmirigy-carcinomaval, mellékpajzsmirigy adenomaval.

Anatémia:

A mellékvese paros, lelapult szerv a vesék felsd pdlusan, Th 11-12 magassagaban. A vese zsiros tokjan beliil
talalhatd. Harom a. suprarenalist kap (a. phrenica inf., aorta abdominalis, a. renalis). Ezek a mellékvese tokjéban
alkotnak fonatot, majd a benyomulva tag sinusoid kapillarisokra oszlanak. A kézponti vénarendszerbdl a v.
renalis Utjan vagy kozvetlenil a v. cava inferiorba 6mlik a vér.

A velballomény a szerv témegének minddssze 20 %-a. Ducléchdl kivandorlé ectodermalis sejtekbdl —
sympathicoblastokb6l — szarmazik, igy erds praegagnglionaris beidegzése van. Polygonalis sejtjei fészkeket vagy
kotegeket képeznek a tag capillarisok korll. Krdmsdkkal kezelve barnasan festddnek (chromaffin sejtek,
katecholaminok).

Elettan:

Fenyegetd kdrnyezetre, bekdvezett artalomra, vagy nagyobb erdkifejtésre a szervezet valaszol (Cannon-féle
vészreakcid): a szimpatikus efferensek nagy része aktivalodik és mellékvese massziv katecholaminszekrécioba
kezd (sympathoadrenalis aktival6das). A reakciét agykérgi kontroll mellett a lateralis és hatsé hypothalamicus
magvak inditjak be.

A chromaffin sejtek cahteocolaminokat (adrenalint vagy noradrenalint) és biogen aminokat termelnek
(APUD-rendszer). Az adrenalin termeld sejtek aranya 80 %. A bioszintézis Utja: Phe (plazma) ® Tyr (plazma) ®
DOPA (plazma) ® dopamin (plazma) ® NA (granulum) ® Adr (plazma). Az Adr keletkezéséhez magas
glukokortikoid koncentrécié kell. Ezt a kéreghdl érkezd hormondus vér biztositja. Mindkét katecholamin
chromaffin granulomokban tarolédik (ATP-vel, kromograninnal, dopamin-B-hidroxilazzal, leu- és
met-enkefalinnal).

A vizelettel Adr, NA és a bomlasi termékek (metanefrinek, vanilmandulasav (VMA), homovanilinsav (HVA))
Urdlnek (MAO, COMT).

A vérplazma NA koncentracidja magasabb, mint az Adr-é (nyugalomban 10x, nehéz munka alatt 5x, dohanyzas
kdzben 3x). Az Adr kizarélag mellékvese eredet(, mig a NA nagy része a SY postgagnglionaris axonokbol
felszabaduld és visszavételt elkerld neurotranszmitter és csak kis részben szarmazik a mellékvesevel6bdl.

A chromaffin sejtek szekrécidjat egyedil a SY preganglionaris beidegzés szabalyozza (n-Ach-receptor).

Az adrenoceptorok (?1, ?2 R1, 82, B3) eltérd affinitassal rendelkeznek a katecholaminok irant: ?1: NA-dominancia
(érfal), R1: azonos (sziv), B2 Adr-dominancia (SI). A dominancia csak jelentds stresszreakcio esetén szlinik meg).
Vérkeringési hatasok: mérsékelt Adr-szekrécié ® pozitiv szivhatasok, psyst?, PP ?, vasodilatatio (32). Jelentds
Adr-szekrécio ® pdiast?, pmen”, TPR #, vasoconstrictio (?1).

Anyagcserehatdsok: glikogenolysis ?, glukoneogenesis ?, laktattermelés ?, lipolysis ?, inzulinszekrécio ?.
Egyéb hatasok: bronchodilatatio, mydriasis, sr(-tapadds nyal, motilitas j, piloerectio, perspiratio.

Patoldgia:
A sokszdgletl vagy orsé alakd tumorsejtek fészkeket vagy kotegeket alkotnak. A kromogranin-A
immunhisztokémiaval kimutathat6. A sejtatipia nem ritka, de nem jelent malignitést.

Panaszok

Rohamszer( fejfajas, szédilés, palpitatio, perspiratio, tremor, ingerlékenység, psychosis, fokozott étvagy, fogyas,
angina, hanyinger, hanyas, hasi vagy epigastrialis fajdalom.

Rohamot indukalhat a tumor palpatidja, testhelyzetvaltas, has nyomasa vagy masszirozasa, erds érzelmi hatés,
anaesthesia bevezetése, B-blokkold, vizelés.
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Tlnetek
Hypertonia (paroxysmalis vagy perzisztal6), sapadt bér, tachycardia, fogyas, cardiomegalia, retinopathia, néha
el6zmény nélkili tuddoedema vagy szivelégtelenség (cardiomyopathia).

Laborvizsgalatok:

autondém katecholamin talprodukcio kimutatasa: 24 6réas gyQjtott, savanyitott vizeletbdl Adr, NA, VMA, HVA
meghatérozésa (>200 ng/l 6ssz-katecholamin kéros, <50 ng/l normaélis; &lpozitiv: coma dehydratio, extrém stressz,
vanilidban gazdag étel, katecholamin kezelés, tetracyclin, quinin).

30-60 perces nyugalom utan vagy krizis alatt vett plazma katecholaminszintjének meghatarozésa (>2000 ng/I
koros, <500 ng/l normalis).

Enyhe hyperglycaemia, glucosuria, hyperlipidaemia.

Hb ?, Htk ? (vérvolumen cstkken), leukocytosis.

Euthyreosis (a hypertyreoticus kép ellenére): se T4, szabad T4, T3, TSH normalis.

Diagnozis:

1 klinikai gyanu: palpitatioval, tachycardiaval, jar6 hypertonia (krizis), fejfajas, perspiratio, sapadt bdr, 24 6ras
Vérnyomasmeérés.

2.laboratdriumi leletek

3.provocatids és suppressids tesztek:

glucagon teszt: normotenziv &llapotban, orvosi felligyelet mellett iv. glucagon (sikertelenség esetén iv.
metoclopramid) adasara jelentds hypertensio jelentkezik. Krizis esetén phentolamin mesylat adand6. Sokan a
krizisek miatt ellenzik a ~t .

clonidin teszt: a clonidin RR-csokkentd szer (? 2-izgatas). Phaeochromocytomaban hatasa nem érvényesdl.
?2-blokkol&sos prébéak: roham alatt adott iv.Regitin vagy Dibenylin azonnali és jelentds RR-csokkenést okoz.
Hosszabb iddn at adagolva a rohamok gyakorisaga és természete valtozik.

4.képalkoté eljarasok:

UH, CT, 1131-metajodbenzylguanidin (MIBG) scintigraphia (accumulatio).

MRI a csontattétek

Phlebographia, aortographia, retroperitonealis levegdbeflvas, v.cava katéterezése rohamot provokélhat!

Differencialdiagnoézis:
Essencialis-, renalis hypertonia, DM, hyperthyreosis, thyreotoxicosis, terhességi toxaemia, eclampsia,
psychoneurosis, acut intermittalé porphyria, cocain és amphetamin abusus.

Szévddmények
Hirtelen vaksag, cerebrovascularis insultus, cardiomyopathia.
A daganat spontan infarctusat kovetd vagy postresectios hypotonia, shock.

Kezelés:

Laparoscopos eltavolitas:

Preoperativ adrenerg blokad: hypertonia ellen phenoxybenzinamin (?) és (tachy)arrhytmia ellen propranolol ()
Preoperativ transfusio, folyadékadas, esetleg sodus diéta ® postresectios hypotensio megeldzése.
Preoperativ atropin-adas keriilendd.

No touch technika ® katecholamin kiaramlas elkertilése.

Kétoldali tumor esetén a kisebb tumor melletti kéregallomanyt visszahagyésa célszerQ. Ha ez nem lehetséges a
kérget autotransplantaljak az alkar izomzataba.

Esetleges postoperativ hypoglycaemia kezelése.

Katecholamin-{rités visszamérése ® tobbszords vagy metastaticus daganatok kizarésa.

Szoros postoperativ kontroll.

Inoperabilis vagy metastatisald tumorokat ?- és B-blokkoldkkal, illetve metyrosinnal kezeliink. Kombinalt
kemoterapia és nagy dozisu 1131 MIBG is szdba jon.

Hypertensiv crisis kezelése:

Sl. nifedipin, iv. nicardipin vagy nitroprussid natrium.

Tachyarrhytmia kezelése:

Iv. atenolol, esmolol vagy lidocain.

Prognézis:
Korai felismerés és eltavolitas esetén teljes gyogyulés lehet. Megmarado6 hypertonia essentailis hypertonia,
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illetve masodik vagy attétes phaochromocytoma gyanujat veti fel.
A blokkol6 gydgyszerek bevezetésével a mitéti haldlozas 3 %-ra cstkkent.
Malignus phaeochromocytoma 5 éves tulélése 50 %.
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