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Feochromocytomy jsou néadory
vychédzejici z chromafinnich bunék
dfené nadledviny. Paragangliomy pak
vychazi z chromafinnich bunék mimo
dfert nadledviny sympatickych para-
vertebralnich ganglii hrudniku, bticha

Tabulka 1. Klinické pfiznaky a projevy
typické pro pacienty s feochromocytomem
Priznaky Procento
Bolesti hlavy 70-90
Palpitace + tachykardie 50-70
Poceni 60-70
Anxieta 20
Nervozita 35-40
Bolest na hrudi/bficha 20-50
Nauzea 26-43
Unava 15-40
Dyspnoe 11-19
Zévraté 3-11
Intolerance horka 13-15
Parestezie/bolesti az 11
Poruchy zraku 3-21
Zacpa 10
Prdjem 6
Hypertenze > 98
- trvald 50-60
- paroxysmalni 50
Ortostatickd hypotenze 12
Bledost 30-60
Navaly horka 18*
Horecka az 66
Hyperglykéme 42
Zvraceni 26-43
Krece 3-5
*Pro PPGL je typickou zménou barvy kiize
zblednuti. Zéervendni se naopak vyskytuje
u PPGL mnohem méné a tedy samotné
zdchvatovité zCervendni nebyvd projevem
PPGL. Upraveno dle (3).

a malé panve nebo parasympatickych
ganglii podél glosofaryngealniho
nebo bloudivého nervu krku a base
lebni (1). V doporu¢eni mame na my-
sli pacienty s feochromocytomem
nebo se sympatickym paraganglio-
mem (PPGL). Tyto niddory produkuji
katecholaminy, zodpovédné za vétsinu
jejich klinickych ptfiznakid a projevi.
Casna diagnéza PPGL je nejlepsi pre-
venci ¢etnych komplikaci - kardiovas-
kularnich, zvétsovani nadoru vietné
jeho ruptury nebo dokonce zaloZeni
metastaz. Predpoklddana prevalence
PPGL je kolem 0,2-0,6 % hypertoniki,
je tedy ve srovnani s primdrnim hype-
raldosteronismem vyrazné niz$i. Je ta-
ké nutné mit na paméti, ze PPGL mo-
hou byt diagnostikovany az p#i pitvé
(prevalence cca 0,05-0,1 %) a neni vy-
louceno, ze mohly byt i pfi¢inou Gmrti.
Vzneseni podezteni na diagnézu PPGL
je tedy nejdulezitéjsi ¢asti diagnostiky
téchto nadoru (2).

V jakych situacich bychom méli
pomyslet na PPGL?

1) Klinické projevy a ptiznaky spo-
jené s PPGL (tabulka ¢. 1)

a) Typické jsou pro pacienty s PPGL
zachvatovité p¥iznaky - bolest hlavy,
palpitace a poceni (p¥ipadné i bolesti
bficha, nauzea nebo tzkost). Ty jsou
ale velmi ¢asto zaménitelné i s poly-
morfnimi obtiZemi v rdmci panickych/
uzkostnych stavi (3). V tomto p¥ipadé
ndm vétS§inou pomuZe podrobnd
anamnéza a rozbor obtiZi pacienta —
s ohledem na vzacnost PPGL jsou pa-
nické ataky mnohem pravdépodobnéjsi
nez ptipadny PPGL.

b) V nékterych ptipadech by nas
namoznost PPGL méla upozornit kom-
binace ptiznakl a projevi, kterd neni
typicka pro uréitou chorobnou jednot-
ku. Na mysli médme pfedevsim mladsi
a hubenéjsi diabetiky 2. typu s arte-
ridlni hypertenzi a zichvatovitymi
ptiznaky nebo pacienty s arteridlni

Tabulka 2. Léky, jejichz pouzivani mlze u pacientl s feochromocytomem vyvolat krizi

Lékova trida

Antagonisté dopaminovych
D,-receptord (v¢etné nékterych
antiemetik a antipsychotik)

Priklady

Metoklopramid, sulpirid, amilsulprid,
tiaprid, chlorpromazin, prochlorperazin,
droperidol

Betablokatory*

Propranolol, sotalol, timolol,
nadolol, labetalol

Sympatomimetika

Efedrin, pseudoefedrin, fenfluramin,
metylfenidat, fentermin, dexamfetamin

Opioidova analgetika

Morfin, pethidin, tramadol

Inhibitory zpétného vychytavani
noradrenalinu (véetné tricyklickych
antidepresiv)

Amitriptylin, imipramin, venlafaxin

Inhibitory zpétného vychytavani
serotoninu (velmi vzacné)

Paroxetin, fluoxetin

Inhibitory monoaminooxydazy

Tranylcypromin, moklobemid, fenelzin

Kortikoidy

Dexametazon, prednizon,
hydrocortizon betametazon

Peptidy

ACTH, glukagon

Myorelaxancia

Sukcinylcholin, tubokurarin, atrakurium

ddvek, kdy mohou ztratit 31-selektivitu.

* B1-selektivni betablokdtory mohou vést k vyvoldni feochromocytomové krize pri pouziti vysokych
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Tabulka 3. Klinické nalezy spojené se syndromickym feochromocytomem a paragangliomem

Lékova trida

Piiklady

Mnohocetna endokrinni neoplazie typ 2A

Medullarni karcinom stitné zlazy,
primarni hyperparatyredza,
kozni lichenové amyloidéza

Mnohocetna endokrinni neopldzie typ 2B

Medullarni karcinom Stitnice,
mukokutanni neuromy, kosterni
deformity (kyfoskoliéza, lordéza),
kloubni pohyblivost,
myelinizované rohovkové nervy,
stfevni ganglioneuromy
(Hirschprungova choroba)

Syndrom von Hippel-Lindau

Hemangioblastom (mozecek, micha
nebo mozkovy kmen), retinalni
angiom, svétlobunécny karcinom
ledviny, neuroendokrinni nddory

a serézni cystadenomy pankreatu,
tumory saccus endolymfaticus
stfedniho ucha, papilarni cystadenomy
epididymis a Sirokého vazu

Neurofibromatéza 1. typu

Neurofibromy, mnohocetné café-
au-lait skvrny, pihy v axille a tfislech,
hamartomy duhovky (Lischovy uzly),
abnormality kosti, gliomy centrdlniho
nervového systému, makrocefalie

a kognitivni deficit

hypertenzi v kombinaci s ortostatickou
hypotenzi, kterou neni mozno vysvét-
lit autonomnim selhdnim ¢ medikaci.

2) Symptomy PPGL vyprovokované
medikaci, kterd je spojenad s moznosti
indukce krize (tabulka & 2).

3) Zavazné az zivot ohrozujici stavy,
které mohou byt vyvolany ndhlym nad-
bytkem katecholamint.

Typick4 je pfedevsim katecholami-
ny indukovand (takotsubo podobn4)
kardiomyopatie, infarkt myokardu, $ok
(v¢etné septického nebo v podobé multi-
systémové krize s laktatovou acidézou),
plicni edém (i nekardialni), cévni mozko-
va ptithoda nebo encefalopatie, zavaznéj-
$i arytmie (v¢etné fibrilace komor nebo
polymorfni komorové tachykardie),

Tabulka 4. Medikace, kterda muze ovlivnit vysledky stanoveni metanefrin(

Acetaminofen (paracetamol) ++ - ++ -
Labetalol - = S ++
Sotalol - - ++ T+
a-metyldopa ++ = ++ -
Tricyklicka antidepresiva (+ inhibitory - ) i i
zpétného vychytavani noradrenalinu)
Buspiron - ++ - ++
Fenoxybenzamin ++ - ++ -
Inhibitory monoaminoxidazy ++ ++ ++ I
Sympatomimetika + + + +
Kokain AR + A +
Sulfasalazin ++ - ++ -
Levodopa + + ++ +
NMN, normetanefrin, MN, metanefrin. Ve vétsiné piipadti se jednd bud o interferenci s viastnim labo-
ratornim stanoveni (nékteré metody uzivajici kapalinovou chromatografii s elektrochemickou detekci)
nebo o pfimou farmakodynamickou interferenci ovliviiujici vsechny metody.

disekujici aneurysma aorty, syndrom
stfevni pseudoobstrukee (4, 5).

4) Nahodné zjistény tumor
nadledviny

V tomto pfithodé musime posoudit
ptedevsim charakter tumoru popsa-
ného pti jednotlivé zobrazovaci me-
todé — CT nebo MR. Pokud ma tumor
jednoznacny charakter adenomu nebo
naptiklad myelolipomu (typicka je pro
né piedeviim nizka denzita na CT),
tak je diagnéza feochromocytomu vel-
mi nepravdépodobnd a pacienta ne-
musime v tomto sméru dile vySetto-
vat. Naopak absence hypertenze nam
feochromocytom vylouéit nemi-
ze, stejné tak i pritomnost jiného
nadorového onemocnéni nemusi
vzdy znamenat metastdzu daného
nadoru. Dnes byvi tfetina aZ polovi-
na feochromocytomu diagnostikovana
nejdfive jako ndhodné zjistény tumor
nadledviny (6).

5) Hereditarni predispozice nebo
pfiznaky charakteristické pro syndrom
spojeny s vyskytem PPGL (tabulka¢. 3).

5) Anamnéza PPGL

Pacienti se znamou diagnézou
PPGL by méli byt pravidelné sledovani
pro moznost recidivy nebo vzniku
metastaz vice nez 20 let od stanoveni
diagnézy (7).

Jaka vysetieni provést
pfi podezieni na PPGL?

1) Zékladnim screeningovym vyset-
fenim p#i podezteni na PPGL je stano-
veni metanefrint v plazmé nebo v modi.
ve srovnani s matefskymi katechola-
miny, protoze se enzym katecholol-
-O-methyltransferiza, ktery metabo-
lizuje konstantni rychlosti matetské
katecholaminy na metanefriny, se
nachdzi jen ve dfeni nadledvin
a tumorosni tkani. Metanefriny by
mély byt specifické pro PPGL
a mély by byt zvysené i v obdo-
bi mezi zachvaty. Nizkad sensi-
tivita a specificita je davodem
odklonu od kyseliny vanilmandlové
a také i od stanoveni matefskych ka-
techolaminta. Jak plazmatické, tak
imocové metanefriny by mély byt sta-
novovany pomoci chromatografickych
technik - bud s elektrochemickym ne-
bo fluorometrickym detektorem nebo
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novéji s tandemovou hmotovou spek-
trometrii. Imunochemické stanoveni
metanefrind ma zatim mensi diagnos-

tickou vytéznost s ohledem na vétsivy-
skyt faledné negativnich vysledka (8).

Abychom ptedesli nékterym ne-
presnostem, je nutné zachovat né-
kolik podminek pro spravny odbér
- odbéry krve by mély byt prova-
dény v poloze vleze (vsedé nebo
dokonce vstoje mohou byt zvyse-
né az 2,8x) a také az 20-30 minut
od zavedeni intraveno6zni kanyly ja-
ko prevence stresu spojeného s bo-
lestivym vpichem. Pokud bychom
provedli odbér vsedé, jsme vystaveni
riziku castéjsich fale§né pozitivnich
vysledkt (pokud byly normy vytvo-
teny na zdkladé odbéru vleze) nebo
naopak faledné negativnich vysledka
v ptipadé norem vytvofenych na z4-
kladé odbért vsedé. Obé situace jsou
nevyhodné - u stresovanych pacient
jim opakovany odbér za standardnich
podminek neptid4 na klidu a naopak
pfehlédnuti potencidlné Zivot ohro-
zujiciho naddoru muZze mit i fatdlni

nasledky (9). Nikdy bychom neméli
zapomenout na skute¢nost, Ze by-
chom méli odbéry provadét jen u pa-
cientl ve stabilizovaném stavu.

Interpretace vysledka

Ukazuje se, ze az 20 % vysled-
ki muze byt falené pozitivnich
a to jak v plazmé, tak i v modi
(10). Castym zdrojem nejasnos-
ti jsou mirnad zvy$eni, pfede-
v8im normetanefrinu. ProtoZe
se muze jednat o stresové zvyseni,
tak v tomto ptfipadé muzeme pro-
vést clonidinovy test nebo odbér
zopakovat s ¢asovym odstupem
(11). Zvyseni molovych meta-
nefrind byva vyvolané nejéastéji
dietou a mizeme se s nim setkat
mnohem ¢&astéji nez u plazmatic-
kych (12). Z tohoto davodu jsou
plazmatické metanefriny nyni pre-
ferovany i pacientem, nebot u nich
odpada dodrzovani specifické die-
ty a také i komplikovany sbér mo-
¢i a s nim spojené mozné chyby.
Jednim z daldich faktord ovliviiu-
jici vysledky je i uzivana medikace,

nej¢astéji mohou byt zdrojem
obtizi psychofarmaka (tabulka ¢. 4).

2) Zobrazovaci vySetieni

Provedeni CT (MR) bticha jako
prvni vy$etfeni je vhodné jen pfi po-
dezfeni na PPGL u zivot ohroZzujicich
stavii, kdy nemdme dostatek
¢asu na stanoveni metanefrind
(13). V ostatnich ptipadech by méla
biochemicka diagnéza vzdy predchizet
morfologické (2).

Zavér

S ohledem na relativné casty vy-
skyt pacienti se zachvatovitymi obti-
zemi a také i pacient s ndhodné zjis-
ténym tumorem je vhodné provadét
zdkladni vySetfeni ptislusnymi odborniky
(vétsinou endokrinolog, kardiolog
¢i internista). Pacienti s pozitivnimi
vysledky nebo s jednoznaénym Kkli-
nickym podezienim na PPGL by pak
méli byt odesildini na pracovisté,
kterd maji dostatek zkugenosti nejen
s diagnostikou, ale také s lé¢bou téchto
pacientd.
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