Phaeochromocytoma és paraganglioma

Betegtajékoztato

Mi a phaeochromocytoma?

A phaeochromocytoma a mellékvesevel6bol kiinduld daganat. Ezeknek a daganatoknak az a
kozos jellemzOje, hogy —legalabbis potencialisan- képesek adrenalint és noradrenalint termelni.
Ezek a biogén aminok csoportjdba tartozd anyagok a sziv- és keringési rendszerre gyakorolt
eroteljes hatasukrol nevezetesek.

Miben kiilonboézik a paraganglioma a phaeochromocytomatol?

A paraganglioma ¢s a phaeochromocytoma sok tekintetben nagyon hasonlé daganatok. Az
esetek 85%-aban a mellékvese veldallomanyabol indulnak ki - ezeket hivjuk
phaeochromocytomaknak. Az esetek 15%-aban nem a mellékvesében, hanem a szimpatikus
idegrendszer periférias végein, a szimpatikus daclancban alakulnak ki, ezek a paragangliomak.
Szovettani vizsgalattal szerkezetiik azonos. A sok kozos tulajdonsagra tekintettel a tovabbiakban
ezeket a daganatokat 6sszefoglaloan phaeochromocytomanak nevezziik.

Milyen tiineteket okoznak a phaeochromocytomak?

A leggyakoribb tiinetek a fejfajas, verejtékezés és szivdobogasérzés. A phacochromocytomas
betegeknek altalaban- de nem sziikségszeriien- magas a vérnyomasa.  Gyakori, hogy a
magasvérnyomas rohamszerlien jelentkezik, a rohamok idején testszerte jelentkezd elsdpadds
észlelhetd. Varatlan vérnyomas-esés, megszédiilés is gyakori. Ritkdbban jelentkezd lehetséges
tiinetek: hanyinger, remegés, gyengeség/kimeriiltség, nagyfoku nyugtalansdg, hasi/mellkasi
fajdalom, fulladasérzés. A phaeochromocytomas betegek gyakrabban és fiatalabb korban kapnak
szivinfarktust.

Hogyan lehet igazolni, hogy a tiineteket phaeochromocytoma okozza?

A phaeochromocytomat fennallasat mindig laboratoriumilag kell igazolni. Ehhez az
adrenalin és a noradrenalin bomlastermékeit érdemes vizsgalni, vérbdl és vizeletbdl. A legfontosabb
bomlastermékek a vanilmandulasav (VMA), metanefrin (MN) és normetanefrin (NMN). Ezek a
laborvizsgalatok csak a nagyobb koérhdzakban és egyetemi klinikdkon érheték el. A MN és a NMN
sokkal érzékenyebb vizsgalat, mint a VMA. Gyakran eléfordul, hogy a laboratériumi eredmény nem
egyértelmili, ilyenkor meg kell ismételni a vizsgalatot. A laborvizsgalatok eredményét
befolyasolhatja az étrend és szdmos gyogyszer. Biztosan koros eredménynek a normal (referencia)
érték felsd hatarat tobbszorosen meghalado értékek tekinthetdk. A laboratoriumi leletek értékelését
érdemes endokrinologusra bizni

Mi a teendd, ha a laboratoriumi leleteket negativnak értékeli az endokrinologus?

Ilyenkor érdemes a tiineteket magyarazo egyéb betegségeket kell keresni. Ehhez altalaban
alapos belgyogyaszati kivizsgalas szilikséges, a tlinetektdl fiiggden kardiologiai, neurologiai,
gasztroenterologiai kiegészitéssel. Ha ezek utdn is gyani van még a phaeochromocytoma
fennallasara, az el6z6 bekezdésben emlitett vizsgalatokat ismételni sziikséges.



Mi a teendd, ha a laboratoriumi leleteket pozitivnak (kérosnak) értékeli az endokrinolégus?

Ebben az esetben képalkotd vizsgalatokkal meg kell keresni a betegben a daganatot.
Legtobbszor hasi CT-vel kezdiink (85%-ban a daganat a két mellékvese egyikében van).
Amennyiben a mellékvesék ¢épek, minden egyéb lehetséges helyen (egyebiitt a hasban,
hagyholyagban, mellkasban, nyakon, koponya-alapon) kell keresni a daganatot, tovabbi CT és/vagy
MRI vizsgalatokkal. Sokszor segit az izotop vizsgalat (jodizotop-MIBG-vizsgalat).

Honnan tudjuk, hogy a CT-vel vagy MRI-vel kimutatott daganat a keresett
phaeochromocytoma?

A mutét eldtti vizsgalatok koziil a jodizotop-MIBG-vizsgalattal lehet a legjobban
megmondani, hogy tobb daganat koziil melyik a phaeochromocytoma. Phaeochromocytomabol
—annak veszélyessége miatt- nem szabad biopsziat venni. Egészen biztosat csak az eltavolitott
daganat szdvettani vizsgalata utan mondhatunk.

Mindig meg kell operalni a phaeochromocytomat?

Igen, mindig. Kivételt csak az egyéb sulyos kisérd betegségek képezhetnek, ha ezek miatt az
altatoorvos nem javasolja a miitétet. A miitét maga is veszélyes lehet, ezért specialis gyogyszeres
elékészitést igényel, ennek a beallitdsa szintén az endokrinologus feladata.

Jo- vagy rosszindulatiak-e a phaeochromocytomak?

Az 6sszes phaeochromocytoma (beleértve a paragangliomakat is) mintegy 10%-a malignus.
A daganat jo- vagy rosszindulatusaga a szOvettani vizsgalat alapjan nem itélhetd meg. A
malignitasnak az egyetlen biztos jele az attétes daganat(ok) megjelenése. Az attétes
phaeochromocytomak kezelése tjabb miitéttel, gydgyszeres €s izotdop-kezeléssel lehetséges.

Oroklédhet-e a phaeochromocytoma/paraganglioma?

Mai tudasunk szerint az esetek 25%-aban 6roklédo betegségek allnak a phaeochromocytoma
hatterében. A phacochromocytomara vezet6 leggyakoribb 6roklodé betegségek: von Hippel-Lindau
szindroma (egyéb daganatok: agyi és szemfenéki haemangioblastoma, veserak), multiplex endokrin
neoplazia 2-es tipusa (egyéb daganatok: medullaris pajzsmirigyrdk, mellékpajzsmirigy daganat),
neurofibromatosis 1-es tipusa (idegi eredetli bérdaganatok, barna foltok a boroén). A kisérd
daganatok nemcsak az adott egyénben, hanem a kdzvetlen vérrokonokban is értékelenddk, ezért
orokletes betegség gyanlja esetén a kozvetlen vérrokonok teljes dokumentacidjanak
attanulmanyozasara van sziikség.

Ez a tdjékoztatd jellegénél fogva csak roviden tartalmazza az adott betegséggel kapcsolatos
ismereteket. Részletesebb tajékoztatst az On vizsgilati eredményeit, esetleges egyéb betegségeit is

ismerd kezeldorvosatol kaphat.
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