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Feochromocytomy a funk¢ni paragangliomy jsou katecholaminy produkujici nadory, které se projevuji rGznymi klinickymi pfiznaky, nej-
castéji bolestmi hlavy, pocenim a hypertenzi. Biochemicky screening feochromocytomu by mél byt provadén nejen u symptomatickych
pacientd nebo s nahodné zjisténymi tumory nadledviny, ale také u nosi¢li genti spojenych s vyskytem feochromocytomu a funkéniho
paragangliomu (mnohocetna endokrinni neoplazie 2, von Hippel-Lindaudv syndrom, neurofibromatéza 1 a mutace sukcinatdehydro-
genazy). Po biochemickém prikazu feochromocytomu pouzivame pro lokalizaci tumoru vypocetni tomografii, magnetickou rezonanci
a funkéni vysetieni s ['%l] -metajodobenzylguanidinem. Medikamentézni pfiprava je zakladnim opatienim pro Uspésnou operaci, dnes
vétSinou pomoci minimalné invazivni chirurgie. Dlouhodobé sledovani je nutné i po ispésSném odstranéni tumoru pro jeho moznou
rekurenci.
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Pheochromocytoma - clinical aspects

Pheochromocytomas and functional paragangliomas are catecholamine-producing tumors presenting with various clinical symptoms,
but mostly with headache, sweating, palpitations, and hypertension. Biochemical testing for pheochromocytoma should be performed
not only in symptomatic subjects or in subjects with adrenal incidentaloma but also in subjects with a genetic predisposition for pheo-
chromocytoma (multiple endocrine neoplasia type 2, von Hippel-Lindau syndrome, neurofibromatosis type 1 and mutations of succinate
dehydrogenase genes). Once a pheochromocytoma is proven, computed tomography, magnetic resonance imaging and functional
imaging with ['?*I]] -metaiodobenzylguanidine may be used for tumor localization. Adequate medical pre-treatment is essential for suc-
cessful operation, which is performed in most cases by minimal invasive surgery. After tumor removal, further follow-up is necessary
due to possible recurrence.
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Definice, vyskyt a patogeneze

Feochromocytom (FEO) je nddor, ktery
v 809% pfipadd vychazi z chromafinnich bunék
drené nadledvin a syntetizuje, uklddd a meta-
bolizuje katecholaminy, nemusi je vsak vzdy
vylucovat. Paragangliom (PGL) je néddor z chro-
mafinni tkdné sympatického nervového systému
(vétSinou bficha nebo panve véetné mocového
méchyfe, mnohem méné ¢asto hrudniku a krku)
nebo z parasympatického nervového systému
(hlava a krk). Sympatické PGL (¢asto oznacovéany
jako extraadrendlni FEO) jsou ve vétsiné pfipa-
dd hormonalné aktivni a mohou predstavovat
az 20% vsech FEO. Parasympatické PGL jsou
v 95 % sekre¢né ,némé” (1).

FEO/PGL je vzacnou pficinou sekundarni
hypertenze s asi 0,05 az 0,1% prevalenci u paci-
entl se setrvalou hypertenzi. Na druhé strané
byvéd FEO/PGL casto diagnostikovan v pfipadé
néhodné zjisténych tumord nadledviny — inci-
dentalomu, kde se mize vyskytovat asi u 4-5%
vsech tumord. Dnes je az 25% vsech FEO di-
agnostikovano nejdfive jako ndhodné zjisté-
ny tumor nadledviny (2).

I kdyZ se vétsina FEO/PGL vyskytuje sporadic-
ky, mlze se az v 25% jednat o familidrni naddory.

Neplatf tedy jiz dfive uvadéné pravidlo 10% pro
familidrni vyskyt stejné jako pro lokalizaci tohoto
né&doru (@drendlnf vs. extraadrenalni) (3).

Pro FEO je diky pritomnosti enzymu fenyl-
etanolamin-N-metyltransferdzymetyltransferaza
v dfeni nadledvin typicka nadprodukce adre-
nalinu (¢asté&ji spolu s noradrenalinem, méné
Casto izolované), funkéni PGL produkuji prede-
vsim noradrenalin (i v kombinaci s dopaminem).
Zatimco sekrece katecholamind nddorem byva
velmi variabilni, jejich metabolizmus predstavuje
neustaly a na katecholaminech nezavisly proces.
Nadorové bunky stejné, jako normalnf burky
dfené nadledvin (na rozdil od sympatickych
nervovych zakonceni), obsahujf katechol-O-me-
tyltransferdzu, jez metabolizuje noradrenalin
na normetanefrin, adrenalin na metanefrin a do-
pamin na methoxytyramin, coz ndm umoznuje
presnou diagnostiku nadord (4).

FEO/PGL byva vétsinou benigni, aviak
az v 10-26% se mUze jednat o maligni nddor
(v pfipadé PGL pak az 36 % a vice, coz zavisi
na genetickém pozadi tohoto nadoru) (5). Pro
urc¢eni malignity nadoru nenfi ddlezity vlastni
histologicky popis nadoru, ale pouze nalez chro-
mafinnich bunék ve tkanich, kde se normalné
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nevyskytuji (nejcastéji lymfatické uzliny, kosti,
jatra a plice) (6).

Genetika

Zatim byly identifikovany zarode¢né mu-
tace 5 (7) riznych genl spojenych se vznikem
FEO/PGL (shrnuti zékladnich fakt - tabulka 1).
Hereditarni FEO je spojen s mnohocetnou endo-
krinnf neoplazii 2 (MEN 2A nebo MEN 2B), neuro-
fibromatdzou | (NF 1), von Hippel-Lindauovym
syndromem (VHL) a familiarni FEO/PGL vznika
na podkladé zarodecnych mutaci gend pro B
a D podjednotku sukcindtdehydrogenazy (SDHB
a SDHD). V soucasné dobé by mélo byt genetic-
ké testovani provedeno u vsech pacientt s FEO
s tim, ze konkrétni geny pro testovani vybirdme
dle Kklinickych projevi onemocnénf véetné ro-
dinné anamnézy a fyzikdIniho vysetienf (vék
pfi stanoveni diagnézy, lokalizaci nadoru nebo
pfitomnost malignity a také typ produkovanych
katecholamint nebo jejich metabolitl).

Klinické projevy

Nadprodukce katecholamind je ¢asto spoje-
nd s klasickou triddou zachvatovitych pfiznakd -
bolestmi hlavy, pocenim a palpitacemi, déle je
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Tabulka 1. Hereditarni feochromocytom a funk¢ni paragangliom: zékladni fakta

Parametr Von Hippel-Lindau Mnohocetna Neurofibromatéza 1 Syndrom Syndrom
endokrinni paragangliomu 1 paragangliomu 4
neoplazie 2 (SDHD) (SDHB)

Gen VHL RET NF1 SDHD SDHB

Chromozom 3p25-26 10g11.2 17g11.2 1Mg23 1p36.13

pVHL19 a pVHL30 tyrozinkinazovy neurofibromin membranou prostu-  katalyticky Fe-S protein

Protein receptor pujici podjednotka

ve vnitfni sténé mito-
chondrif (cybS)

Cetnost zarode¢nych mutaci 2-13 <5 3 0,5-7 3-10

u sporadického feochromocyto-

mu/funkéniho paragangliomu (%)

Cetnost maligniho postizeni (%) 5 3 3-11 3 70

Katecholaminovy NA A A NA NA, DA

fenotyp nadoru’

Postizeni nadledvin ++ ++ ++ + +

BilaterdIni postizeni nadledvin ++ ++ + + -

Extraadrendlni postizeni + - - ++ ++

Mnohocetné postizeni - - - ++ +

Katecholaminovy fenotyp tumoru je vyjadren jako pfevazné produkujici adrenalin (A) nebo prevazné produkujici noradrenalin (NA) s moznou nadprodukci do-
paminu (DA); SDHB, gen pro podjednotku B sukcindtdehydrogendzy; SDHD, gen pro podjednotku D sukcindtdehydrogendzy; cybS, mald podjednotka cytochro-

mu b.

++ + —: relativnf pravdépodobnosti adrenalntho nebo extraadrendiniho postizenf od vysokého po nizké.

Upraveno podle (1)

Obrdzek 1. Zdznam 24hodinového monitorovani krevniho tlaku pacienta s feochromocytomem
s nadprodukci adrenalinu a noradrenalinu. Patrné jsou cetné vzestupy a poklesy krevniho tlaku

Tabulka 2. Klinické priznaky a projevy typické
pro pacienty s feochromocytomem a funkénim
paragangliomem. Upraveno dle (4)
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pak pro FEO/PGL typické i zblednuti (tabulka 2)  cienti zcela asymptomaticti. Typické je to pak
(4). Zachvatovité priznaky mohou byt vyvold-  predevsim pro pacienty s FEO/PGL, u kterych je Intolerance horka 1315
ny i anestezif, pifmou a nepfimou manipulaci  nador diagnostikovan v ramci screeningti nosicti _Parestezie/bolesti azll
s tumorem nebo i mocenim. Jsou zndmé i né-  mutaci gend spojenych s vyskytem FEO/PGL (1).  Poruchy zraku 3-21
které latky pfispivajicl k rozvoji akutni katecho-  Kontinudlni sekrece katecholamind mze vést ~ Zacpa 10
laminové krize (glukagon, histamin, tyramin,  ktrvalé hypertenz, zatimco zachvatovité vypla-  prgjem 6
metoklopramid, tricyklickd antidepresiva nebo  vovanik zachvatovité hypertenzi. U ¢asti nemoc- Projevy vyskyt %
inhibitory monoaminooxidazy, betablokatory  nych (cca 10-15%) viddme normotenziiv pfipa Hypertenze 503
nebo antiobezitika). dé kontinuélniho vyplavovani katecholaminCl,  w trvala 50-60
V mensi mife pak mohou byt pfitomny  pfi¢inou mdze byt bud soucasné vyplavovani = paroxyzmalni 50
pfiznaky zpdsobené lokalnim uUtlakem tumoru  dalsich substanci nebo desenzitizace katechola-  Ortostatickd hypotenze 12
(v literatufe byl popsan tumor vazici i 3,6kg)  minovych receptord. Stupen arteridIni hyperten-  Bledost 30-60
(8). Utlak ledviny tumorem mdZe byt i pficinou  ze nezavisi na stupni vyluc¢ovani katecholamind, Navaly horka 18
sekundarniho hyperaldosteronizmu s vyraznou  stejné tak i ostatni priznaky. Horecka 2366
hypokalemif a tézkou hypertenz. Charakter hypertenze zavisi také na typu )
. o . , e Hyperglykemie 42
Zachvatovité pfiznaky se ale nemusi vysky-  produkovanych katecholaminl: v pfipadé no-
. T v oy . o Y . Zvraceni 26-43
tovat vlbec, a tak jedinym pfiznakem mtze radrenalinu mize prevazovat alfa-receptory
Krece 3-5

byt jen lehka hypertenze nebo mohou byt pa-

zprostiedkovana vazokonstrikce se vzestupem
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Obrdzek 2a. CT obraz objemného feochromo-
cytomu levé nadledviny (rozmér 8,5x9x 10cm),
s patrnymi regresivnimi zménami

Obrdzek 2b. CT obraz feochromocytomu levé
nadledviny s loziskovym prokrvécenim (rozmér
4x3,9x3cm) (obrdzky ziskany laskavosti Radio-
diagnostické kliniky VFN a 1. LF UK)

Tabulka 3. Senzitivita a specificita jednotlivych testd pro diagnostiku feochromocytomu/funkéniho

paragangliomu. Pfevzato z (12)

Parametr Senzitivita (%) Specificita (%)
Plazmatické metanefriny 99 89
Plazmatické katecholaminy 84 81
Mocové katecholaminy 86 88
Mocové frakcionované metanefriny 97 69
Celkové mocové metanefriny 77 93
Vanilmandlova kyselina 64 95

periferni rezistence a hypertenze. Nadprodukce
adrenalinu vede stimulaci beta-receptor( spise
k systolické hypertenzi a také castéji k zachva-
tovitym obtizim s tachykardif, tfesem, pocenim
a v nékterych pfipadech i k hypotenzi (2).

Hemodynamicky nalézame u FEO/PGL
zvysenou periferni cévni rezistenci se snizenym
plazmatickym volumem. Ackoliv byvé tendence
k tachykardii, minutovy srde¢ni vydej byva vétsi-
nou normalni (9). Pfi 24hodinovém monitorovanf
krevniho tlaku je pak ¢asté chybéni no¢niho
poklesu krevniho tlaku nebo dokonce i jeho
paradoxni vzestup v noci a déle i vy3si variabi-
lita krevniho tlaku nez u pacientl s esencialni
hypertenzi (obrazek 2) (10). Vyjimkou nenf ani
ortostatickd hypotenze, vice u naddord s nad-
produkci adrenalinu.

Mezi dalsi kardiovaskularni komplikace
FEO/PGL patii ndhla smrt, arytmie (brady- a ta-
chyarytmie), infarkt myokardu bez pfitomné
koronarni aterosklerdézy, vyrazna hypertrofie levé
komory srdec¢ni napodobujici hypertrofickou
kardiomyopatii, srde¢ni selhani nasledkem to-
xické katecholaminové kardiomyopatie (nékdy
pod obrazem tzv. tako-tsubo kardiomyopatie —
akineza apikalnich ¢asti levé komory), disekujici
aneuryzma aorty, mozkové cévni ptihody a ne-
kardialni plicni edém nebo Sok (4).

Prvni prezentaci FEO/PGL mUze byt také
stfevni pseudoobstrukce, kfe¢e nebo multi-

systémova krize s laktatovou acidézou. Dalsi
pfiznaky mohou byt zplsobeny sou¢asnou nad-
produkci dalsich substancf jako je ACTH, CRH
nebo interleukin 6. FEO/PGL se mdze vyskytnout
i béhem téhotenstvi, a tak mlze byt zaménén
s preeklampsif (4).

K metabolickym projevim FEO/PGL patfi
predevsim poruchy metabolizmu glukdzy a to
az ve formé diabetes mellitus vyzadujiciho
inzulin (u mladsich neobéznich hypertonikd
s typickymi zachvatovitymi obtiZzemi, u nichz
se diagnostikuje diabetes mellitus, nutno mys-
letina FEO/PGL). Typicky je pak také katecho-
laminy indukovany Ubytek hmotnosti (setkali
jsme se ale i s pacienty s body mass indexem
vyssim 40kg/m?), ktery byva ale vétsinou
dobre prokazatelny az po operaci, kdy vétsi-
na pacientl po Uspésném odstranéni tumo-
ru pribere na hmotnosti nékolik kilogramd.
Katecholaminy vedou také ke zvyseni zanétli-
vych parametrt (11) a zndmkam akcelerované
aterosklerozy dle sonografického vysetrent
karotid (12).

Sekrece katecholamint z FEO/PGL vyrazné
kolisa. Malé nadory vylucuji spise velké mnozstvi
aktivnich katecholamind, kdezto velké tumory
se schopnosti akumulovat a metabolizovat ka-
techolaminy spise inklinujf k vylu¢ovéni mensiho
mnozstvi aktivnich forem a vice k uvolnhovani
metabolitd katecholaminl (4).

Prehledové ¢ldnky

S ohledem na velkou variabilitu klinickych
projevd je casto nejslozitéjsim problémem
v diagnostice FEO/PGL vibec na néj pomyslet
(v tomto pfipadé je na misté vzpomenout pri-
pad byvalého prezidenta USA D. Eisenhowera,
ktery trpél nékolik let zachvatovitou hypertenzi
a teprve po smrti mu byl diagnostikovan FEQO).

Diagnostika
Laboratorni diagnostika

Pro screening FEO/PGL je nutny test s vyso-
kou senzitivitou a specificitou, nebot se jedna
na jedné strané o velmi vzacné naddory s moz-
nym ohrozenim na Zivoté pfi jejich prehlédnuti
anadruhé strané casté falesné pozitivni vysled-
ky by mohly cely diagnosticky proces zbyte¢né
prodlouzit a vyrazné prodrazit. Katecholaminy
mohou byt uvolfiovany nadorovou burikou
pouze v mensim mnozstvi nebo jen periodic-
ky, a proto nemohou slouZit jako metoda prv-
ni volby pro diagnostiku FEO/PGL, pfedevsim
v obdobi mezi zdchvaty. Naopak metanefri-
ny, O-metylované metabolity katecholamind
jsou produkovéany uvnitf chromafinni bunky
kontinudlné a nezavisle na uvolfovanych ka-
techolaminech (4). Stanovenf frakcionovanych
metanefrinC (metanefrinu a normetanefrinu
stanoveného zvlast) v plazmé nebo v modi,
s ohledem na jejich konstantnf produkci nado-
rovou bunkou, pfedstavuje senzitivnéjsi metodu
ve srovnani se stanovenim vlastnich katecho-
lamind v plazmé nebo v mocdi (tabulka 3) (13).
Plazmatické metanefriny jsou méfeny ve volné
formé, kdezto mocové vétsinou po dekonjugadi,
coz muze vysvétlit vyssi diagnostickou speci-
ficitu plazmatickych metanefrind ve srovnani
s mocovymi (14).

V nékterych pfipadech muize poskytnout
dopliujici diagnostické informace stanovent
dopaminu (mdze ukazovat na maligni poten-
cial tumoru) nebo methoxytyraminu. Vyskytujf
se vsak i nddory, které jsou sekre¢né némé, tj.
neprodukujf dostate¢né mnozstvi katecholami-
nU (asi 20-309%; avsak témef vsechny produkujf
metanefriny). Casto se jedna o maligni nadory
na podkladé mutace B podjednotky sukcinatde-
hydrogendzy. Velmi vzédcné neékteré FEO/PGL
neprodukuji ani metanefriny, a v téchto pfipa-
dech mlze pomoci stanoveni chromograni-
nu A, u malignich tumord pak mize byt pozitivni
i plazmatickd neuron-specifickd enolaza. Tyto
nadory nemajf ani detekovatelny enzym tyro-
zinhydroxyldzu histochemicky, maji tedy defekt
syntézy katecholamind.

Pro rozliseni sprdvné pozitivnich vysledkd
od fale$né negativnich vysledkd je nutné brat
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Tabulka 4. Léky a latky, které mohou ovlivnit stanoveni katecholamint nebo metanefrind pouziva-
nych pfi diagnostice FEO/PGL

Katecholaminy Metanefriny

Léky

NA A NMN MN
Tricyklicka antidepresiva +++ - +++ -
a-blokatory (neselektivni) — fenoxybenzamin ++ - +++ -
a-blokatory (selektivnf) + - - _
-blokatory + + + +
Blokétory kalciovych kanall + + - -
Vazodilatatory + - nenf znamo
Inhibitory monoaminooxidazy - - 4 .
Sympatomimetika ++ ++ ++ ++
Stimulancia ++ ++ nenfznamo
m kofein (kdva, ¢aj)
m nikotin
m teofylin
Antiparkinzonika ++ - neni znamo

(a dopamin)

Kokain ++ ++ neni zndmo
Acetaminofen (paracetamol) 4 -

m interference: a-methyldopa, labetalol

m vysetieni provadime vzdy ve stabilizovaném stavu (stavy spojené se vzestupem katecholamind: srde¢ni
selhanf, Sok, cévni mozkova pfihoda, rendini selhdni nebo vyznamna stendza rendini tepny, selhanf baro-
reflexu, panické ataky, syndrom spankové apnoe)

m upraveno dle (9)

v Uvahu ivlastnf stupen zvyseni. Mireé zvysené
hodnoty metanefrind stdle nemusi znamenat
FEO/PGL, naopakjejich ¢tyfndsobné zvyseni nad
horni hranici normy jiz znamena 100% pravdé-

chemické diagnozy) je vysetteni bficha a panve
pomoci vypocetni tomografie (CT) (obrazek 2)
nebo magnetické rezonance (MRI). Zatimco
pro oblast nadledvin jsou obé metody stejné
podobnost tumoru (14). Pro spravné zhodnocenf
vysledkd je také nutné brat v Gvahu, za jakych
okolnosti byly ziskany (aktudlni medikace - ta-
bulka 4, zplsob odbéru, compliance pacienta pfi
sbéru moci a také klinicky stav pacienta pfi od-
béru). K rozliseni falesné pozitivnich vysledkd je

vyhodné (v nasich podminkach viak prevazuji
vyhody CT — dostupnost, cena vysetfeni, mensi
vyskyt pohybovych artefaktl; MRI pouZijeme
predevsim u pacientl s alergif na jodovou kon-
trastni latku a u téhotnych, pfipadné u pacient(
s pokrocilou rendinf insuficienct), pro lokalizaci
PGL je jiz MRI vyhodnéjsi. Zadna z uvedenych
metod vsak nedokaze odlisit FEO/PGL od jinych
patologif, tedy toto vysetfeni nenf pro FEO/PGL
specifické (14). Podani neionické kontrastnf Iat-
ky pfi CT vysetfeni je bezpe¢né a neni nutno
pacienta pfipravovat alfa-blokatory. V pfipadé

mozné také provést supresni test s clonidinem.
Absence poklesu plazmatického noradrenalinu
po podani clonidinu (pokles o0 50% ve srovnanf
s bazalni hodnotou nebo hodnota noradrena-
linu nad normalni hranici normy) sveédci s 97%
pravdépodobnosti pro FEO/PGL, kdezto opacné
vysledky vylouci FEO pouze v 75 %. Lepsi vysled-
ky nyni muize poskytnout pouziti plazmatické-
ho normetanefrinu (absence poklesu pod 40 %
oproti bazalni hodnoté nebo trvale zvysena
hodnota plazmatického normetanefrinu nad
horni hranici normy; pro zvysenf adrenalinu

negativniho vysledku CT, MRI nebo pfi potie-
bé vyloucit maligni nebo multilokuldrni tumor
(vsechny noradrenalin produkujici tumory
a adrenalin produkujici FEO vétsi nez 5cm) je
vhodné jesté doplnit funkeni vysetieni pomoci
['ZI-MIBG, které je naopak pro FEQ/PGL jiz spe-
cifické a ma i dostate¢nou senzitivitu predevsim
pro benigni tumory (7, 14) (obrazek 3). PouZitf
[""In]-octreotidu nebo pozitronové emisni to-
mografie s ["®F]-fluorodeoxyglukdzou by mélo
byt vyhrazeno pouze pro pacienty s negativnim

a metanefrinu viak data nejsou k dispozici) s po-
zitivni prediktivni hodnotou 100% a negativn{
96% (15). Dalsi moZnosti je u hrani¢nich vysledkd
jejich zopakovani v kratsim ¢asovém odstupu
(2-3 mésice).
nédlezem se ['?I]-MIBG, tedy pfedevsim pro ty,
Morfologicka vysetieni
Zakladnim vysetfenim vhodnym k lokaliza-
ci tumoru (provadime ho az po stanoveni bio-

ktefi byly pozitivné testovani pro mutaci B pod-
jednotky enzymu sukcindtdehydrogenazy (16).
Scintigrafie s ['"In]-octreotidem je pak vhodna

Medicina pro praxi | 2009;6(5) | www.medicinapropraxi.cz

Obrdzek 3. MIBG-SPECT u pacienta s feochro-
mocytomem levé nadledviny. Je patrnd loZis-
kova akumulace radiofarmaka v oblasti

levé nadledviny, bez zndmek metastaz
(obrazky ziskany laskavosti Ustavu nukledrni
mediciny VFN a 1. LF UK)

i pro PGL (predevsim ty afunkcni), které expri-

muji somatostatinové receptory vice nez FEO
(7). Do budoucnosti nabude vyznam pouZi-
vani pozitronové emisni tomografie pomoci
specifickych radiofarmak, jako je pfedevsim
['"®F]-fluorodopamin nebo [¥F]-fluorodopa. Své
misto mUze mit pak pfi vysetfeni pacientd s ma-
lignimi tumory i klasicka kostnf scintigrafie, ne-
bot nej¢astéjsim organem, kam maligni FEO/PGL
metastazuje, je prave kost (16).

Lécba
Medikamentozni

Pred operaci je nutna dikladnd a dostatec-
né dlouhd medikamentdznf pfiprava (nejméne
10-14 dni) k potlaceni Uc¢inku katecholamind.
Zakladnim lékem je nekompetitivni antagonista
alfa receptorll — fenoxybenzamin (u nds nenf
k dispozici). Alternativou je podani selektivnich
alfa-blokator( (doxazosin, terazosin), které jsou
viak pouze kompetitivnimi antagonisty a nemu-
sf tedy poskytovat Uplnou ochranu receptor(



pred vysokymi hladinami katecholamin(, k je-
jichz vyplaveni dochézi pfi operaci. Na druhé
strané ale jeho podavéni nevede na rozdil od fe-
noxybenzaminu k vyraznéjsi reflexni tachykardii
a vétsinou tedy neni nutné betablokétory po-
davat. Betablokatory podavéame aZ pfi dosazenf
dostatec¢né blokady alfa-adrenergnich receptord
pouze u subjektivné vnimané tachykardie. V pfi-
padé intolerance alfa-blokatorl je mozné také
pouzit blokatory kalciového kandlu (2). Cilem
medikamentdzni terapie by mélo byt dosazeni
normotenze s pfipadnou mirnou ortostatickou
hypotenzf a déle snizeni ¢etnosti nebo dokonce
vymizeni klinickych obtiZi. Medikamentdzni tera-
pie slouZf také ke zmirnéni symptomu u neope-
rovatelnych nebo generalizovanych FEO/PGL.

V pfipadé hypertenznf krize je lékem prvni
volby intravendzni alfa-blokator — fentolamin
(unés nenfkdispozici). Dalsi moznosti je i podanf
nitroprusidu sodného nebo nicardipinu (také
neni k dispozici) v kombinaci s betablokdtorem
pti tachykardii (4).

Chirurgicka

Z3kladnim terapeutickym krokem pro Ié¢bu
FEO/PGL je jeho chirurgické odstranéni, dnes
nejcastéji v podobé minimalné invazivnich tech-
nik (moznosti je jednak laparoskopicky nebo
retroperitoneoskopicky pfistup k nadledviné)
i za pomoci robotické chirurgie (17). Zpdsob
operace zavisf pfedevsim na zkusenosti chirurga
a tedy samotnd velikost tumoru nemusi byt
rozhodujici. V pfipadé bilaterdiniho postizenf
je pak vzdy vhodné zvézit i odstranéni nddoru
s usetfenim okolnf kdry nadledviny (,adrenal
sparing surgery”) (18). Pacienti s FEO/PGL by méli
byt vZzdy intenzivné monitorovani béhem ope-
race v¢etné invazivné mefeného krevniho tlaku
a centralniho Zilntho tlaku. Vlastni manipulace
s tumorem mUze vést k vyraznému vzestupu
krevniho tlaku a k arytmiim a to i navzdory medi-
kamentdzni priprave (jedna se o medikamentdz-
ni pfipravu pomoci kompetitivniho antagonisty,
nebot nahlé extrémni zvyseni hladin katecho-
lamind ho vytlaci z receptort). Nahlé snizenf
katecholamint po podvazu odvodnych Zil pak
Casto vede k tézkym hypotenzim (vyraznéjs

jsou u predoperacni pffpravy nekompetitivnim
antagonistou alfa-receptord, nebot recepto-
ry zUstédvaji delsi dobu obsazené i po nahlém
snizeni hladin katecholamin(), které vyzaduiji
podani velkého objemu tekutin a ¢asto i podant
vazoprezorickych amind. Dalsi komplikaci pak
mUze byt i hypoglykemie ndsledkem nedostatku
zasobniho glykogenu diky katecholaminy indu-
kované glykogenolyze a soucasné, byt mirné
hyperinzulinemii.

Dlouhodoba prognéza

U benignich nadord je progndza velmi
dobrd, presto je mozné v 10letém sledovani
ocekdvat az 10% recidivu tumoru s projevy vzda-
lenych metastaz u pavodné benigniho tumoru.
Je proto nutné pacienty pravidelné sledovat
(prvni kontrola je nutnd kratce po operaci
ke zhodnoceni efektu operace) nejlépe v roc-
nim intervalu a v pfipadé pacientt s vetsim rizi-
kem maligniho tumoru i ¢astéji (nosic¢i mutace
SDHB-genu) (4).

Maligni feochromocytom

Prlimérné Sleté preZiti pacientd s malignim
FEO/PGL je kolem 50%, s velkymi individudIni-
mi rozdily, pficemz horsi progndza je spojena
s nosi¢stvim mutace SDHB genu. Pro pacienty
s malignim FEO/PGL stdle nemame Ucinnou léc-
bu. MoZnosti je opakovani chirurgického zékroku
s cilem doséhnuti zmenseni nadorové hmoty,
podani terapeutickych davek [*'[-MIBG u lézf
pozitivnich pro ['**l-MIBG nebo také chemo-
terapie. Snad vétsi efekt pfindsi [*'1]-MIBG, ale
s ohledem na vzacnost tumoru a rozdilné typy
zatim nemame k dispozici zddnad doporucent
ohledné terapie tohoto typu nador( (5).

Prdce vznikla s podporou vyzkumnych zédmeérd
Ministerstva skolstvi: 0021620807, 0021620808.
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