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SOUHRN

V kazuistickém sdéleni autori popisuji neobvykly ptipad postizeni obou nadledvin feochro-
mocytomem se soucasnou extraadrendlni lokalizaci. U 26leté divky byly pfi patrani po mozné
zatéz s vyskytem feochromocytomu u otce a stryce. Ndlez byl indikovdn k operacnimu fesent, tj.
bilateraln{ adrenalektomii a exstirpaci extraadrendlniho tumoru. Operacni 1écba vedla k odstra-
néni feochromocytomu bez rezidua a arteridlni hypertenze vymizela. Nyni, 10 mésicii po operaci,
ma pacientka pri substituci hypokorticizmu normaln{ hodnoty krevniho tlaku, bez nutnosti
hypotenzivni 1écby.

SUMMARY

FEOCHROMOCYTOMA OF BOTH ADRENALS WITH CONCURRENT EXTRAADRENAL
LOCALIZATION - CASE REPORT

In casuistic report the authors describe an unusual case of the affection of both adrenals with
feochromocytoma with concurrent extraadrenal localization. Three carcinomas were found at
26 years old woman during the detection of possible cause of secondary hypertension. In anam-
nesis there was found positive familiar load with occurrence of feochromocytoma at the father
and uncle. The finding was indicated to operational solution i.e. bilateral adrenalectomy and
exstirpation of extraadrenal tumour. Conclusion: operational therapy led to the removal of
feochromocytoma without residuum and arterial hypertension vanished. Nowadays, 10 months
after the operation and with the substitution of hypocorticism the patient has normal blood pres-
sure values with no hypotensive therapy required.

UvVoD

KAZUISTIKA

Jednou z moznych pricin vysokého arteridlniho tlaku je nad- V ordinaci praktického lékare byla vysetrena 26letd pacientka
produkee katecholaminl zplisobena feochromocytomem drené  pro nadmérné pocenti, pocity na omdleni a obcasné vecerni palpi-
nadledviny. Oboustranné postizeni nadledvin timto nddorem je  tace. V osobni anamnéze uddva laparoskopii pro ovaridlni cystu,
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vzacné a soucasnou extraadrendlni lokalizaci feochromocytomu  jinak vaznéji nestonala. Obtize trvaji asi 1 rok. Pti vySetteni byl
jinde v sympatickém nervstvu lze povazovat za vyjimecnou. Na  zjistén zvySeny krevni tlak a byla zahdjena medikamentézni terapie
urologické klinice v Hradci Krdlové jsme 1écili nemocnou s touto  Amiclotonem® (amilorid 2,5 mg) 1 tbl denné. V rodinné anamnéze
diagndzou. Vzhledem k vyjimecnosti rozsahu a lokalizace onemoc-  pacientky se vyskytoval feochromocytom - otec nemocné meél

néni prezentujeme kazuistiku této pacientky.

v roce 1998 resekovdn feochromocytom pravé nadledviny a jeho
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bratr (stryc nasi pacientky) byl operovadn pro feochromocytom ve
14 letech a pro recidivu ve 27 letech. Z téchto divodt a pro kom-
patibilni klinické priznaky byla nemocnd odesldna na podrobné
endokrinologické vysetreni s podezfenim na stejnou diagndzu. Pri
vysetfeni byl zjistén zvySeny vydej katecholamind a jejich
metabolitd moci za 24 hodin: kyselina vanilmandlova 8,9 mg/d
(norma 1,8-6,7 mg/d), noradrenalin 1 987 nmol/d (norma 100 —
—620 nmol/d), adrenalin 42 nmol/d (norma > 110 nmol/d). Na
ultrazvukovém vysetteni retroperitonea bylo nalezeno oboustran-
né zvétseni nadledvin. Stav byl uzavien jako suspektn{ oboustran-
ny feochromocytom. K verifikaci ndlezu byla provedena pocitacova
tomografie (CT) ledvin, nadledvin a retroperitonea s ndlezem bila-
terdlni expanze v nadledvindch o velikosti 22 x 22 x 20 mm vpra-
vo, 15 x 15 x 13 mm vlevo a dalsiho loZiska v medioklavikuldrni
¢are vpravo ve vysi predniho okraje jater. Scintigrafické vysetreni
MIBG (metaiodobenzylguanidin) potvrdilo podezfeni na mno-
hocetny vyskyt feochromocytomu v téchto lokalizacich. K presné-
mu urcen{ extraadrendlnfho umisténi feochomocytomu bylo
doplnéno vysetfeni magnetickou rezonanci (MRI), které potvrdilo
pritomnost loziska o velikosti 45 x 25 x 25 mm vpravo od stredn(
cary ventralné od velkych cév (obr. 1).

Na zdkladé provedenych vysetfeni byla pacientka indikovdna
k operacnimu feseni - bilaterdIni adrenalektomii a exstirpaci extra-
adrendlntho loziska (obr. 2). Na doporuceni endokrinologa byla
pred operaci zahdjena medikamentdzn{ 1écba alfasympatolytikem
Cardura 4 mg XL® (Doxazosin). Po 14denni terapii jsme dne
6.1.2003 odstranili v jedné dobé obé nadledviny a extraadrendln{
tumor. Operovali jsme ze stfednfho fezu transperitonedlng.
V pribéhu operace pti manipulaci s extraadrendlnim nadorem
bylo hldseno anesteziologem vyrazné zvyseni arteridlniho tlaku -
kolem 220/110 mmHg. Krevn{ tlak byl korigovdn medikamentozni
1écbou - Catapresan 0,15 mg inj® (klonidin). Peroperacné byl jed-
nordzové poddn Hydrocortison® i.v. v ddvce 200 mg.

Od 1. pooperacniho dne zahdjena substitucni 1écba hydrokor-
tizonem (Hydrocortison® i.v.) v denni ddvce 300 mg, kterd byla
postupné snizovdna az na 30 mg hydrokortizonu denné per os.
Pooperacni pribéh byl nekomplikovany, krevni tlak byl ve fyzio-
logickém rozmezi bez nutnosti antihypertenzivni [écby. Od
5. pooperacniho dne bylo nutno korigovat hypokalemii. Byl
podavan Kalnormin® 3krdt 1 tbl (kalium chloratum). Po 3 dnech se
hladina kalia stabilizovala do mez{ fyziologické normy bez nutnos-
ti substituce mineralokortikoidy. Pacientka byla kardiopulmondlné
kompenzovana, laboratorni vysledy byly normadlni. Hojeni rdny
probihalo per primam. Dom{ byla propusténa zhojena, bez hyper-
tenze, na substituci kortikoidy (Hydrocortison® tbl 10 mg 2-1-0).

Histologicky byl potvrzen feochromocytom v obou nadled-
vindch i extraadrendlnim lozisku. Nemocna je v soucasné dobé
10 mésicli po operaci, je sledovdna na urologické ambulanci
a v endokrinologické poradné FN Hradec Krdlové. Je bez klinickych
obtizi a zndmek recidivy zakladniho onemocnéni, neni nutno
podavat hypotenziva. Naopak, pro nizsi krevni tlak ji byla za
2 mésice po operaci nasazena substituce mineralokortikoidy
(Fludrocortison 1 tbl denné). Vydej katecholaminl moci zlistava
nizky (adrenalinu 12 a noradrenalinu 27,6 nmol/d).

DISKUSE

Feochromocytom je nddor z chromafinnich bunék sympato-
adrendlniho systému. Vyznacuje se trvalou nebo paroxyzmalni
hypersekreci katecholamin{i vyvoldvajicich hypertenzi. Typickymi
priznaky jsou ddle poceni, palpitace, cervendni a bolesti hlavy.

Obr. 1. MRI-snimek zachycuyjici extraadrendlni loZisko o velikosti
45 x 25 x 25 mm.

Obr. 2. Snimek ukazujici odstranénou pravou nadledvinu
s tumorem.

Feochromocytom se vyskytuje u 0,1-0,2 % hypertonikii [1]. U nasi
nemocné jsme zjistili zvySeni hodnot krevniho tlaku jak systolic-
kého, tak i diastolického. Jde obvykle o benigni tumory (90 %).
Jedna-li se o nadory maligni, jsou dle literdrnich udaja Castéji
lokalizované extraadrendlné (az 30 %). V nasem ptipadeé slo o be-
nigni afekci, a to i u loZiska extraadrendlniho. Bilaterdln{ vyskyt
tumoru je vzacny. Ve velkém souboru 147 nemocnych operova-
nych na jednom pracovisti, se feochromocytom nalézal bilaterdlné
v 7 pripadech a extraadrenalné u 19 pacient(i [2].

U nasi nemocné slo o familidrni feochromocytom. Familidrné se
feochromocytomy vyskytuji jako soucdst mnohocetné endokrinni
adenomatdzy typu Il (MEN-2), kdy je pricinou mutace RET-genu [3],
u von Hippelovy-Lindauovy choroby zptisobené mutaci VHL-genu
[4] a vzdcné pti neurofibromatdze typu 1. Je také zndm familidrni
vyskyt feochromocytomu bez znamek vyse uvedenych syndromdl,
jak tomu bylo v nasem pripadé. Geneticky zdklad familidrniho
vyskytu extraadrendlniho feochromocytomu (familidrniho vyskytu
paragangliomd) byl prokdzdn teprve neddvno v mutaci podjed-
notek enzymu sukcinit dehydrogendzy B (SDHB) a D (SDHD) [5].
Donedavna se tradovalo, ze familidrni vyskyt ma 10 % pripadd.
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Podrobnym genetickym vysetfenim lze zjistit genovou mutaci
u Ctvrtiny zdanlivé sporadickych feochromocytomil [6]. Hereditar-
ni mutaci je nutno predpoklddat zejména pri extraadrendlnim
vyskytu feochromocytomu (izolovaném nebo spolu s tumorem
v nadledving), pfi némz byla zjiSténa mutace SDHB v 50 %, SDHD
ve 36 % a VHL v 17 % pripadil. Nikdy nebyla mutace v genu RET
[6]. Jakkoliv nemdme v naSem pripadé genetické vysetieni prove-
deno, pravdépodobnd je mutace nékteré z podjednotek SDH.

Feochromocytom je diagnostikovdn vétsinou u nemocnych
mezi 3. a 5. dekddou [7]. Protoze je jeho vyskyt v populaci nemoc-
nych s hypertenzi vzacny a klinické ptiznaky casto nespecifické, je
diagnostika zaloZena na laboratornim priikazu zvysené produkce
katecholamind. Nejvyssi senzitivitu md vyseteni volnych metane-
frind (metanefrinu a normetanefrinu) v séru (99%), nasledované
vysetrenim frakcionovanych metanefrind v moci (97%), nizsi sen-
zitivitu pak pozorujeme u volnych katecholaminl v moci (86%)
a konecné nejnizs{ pti stanoveni kyseliny vanilmandlové (VMK)
v moci (64%). VMK mad vsak vysokou specificitu (95%) [8,9].
Radiologicka diagndza slouz{ k urcent lokalizace a velikosti nddoru.
Tyto udaje jsou nutné pro pldnovani operacni lécby. CT— a MRI-
—vysetfeni detekuji loZisko s 90% presnosti [10]. Scintigrafie po-
moci MIBG (metaiodobenzylguanidin) ma témétr 100% spolehli-
vost [11]. Je to ddno zvySenou vaskularizaci az u 80 % feochromo-
cytomd, ktera umoznuje dobré zobrazeni nadord pri aplikovani
kontrastni ldtky nebo radionuklidu. VSech téchto vysetfen{ jsme
vyuzili u nasi nemocné a tumor jsme bezpecné lokalizovali.

Lécba feochromocytomu je operacni, tj. adrenalektomie,
¢i exstirpace extraadrendlniho loziska, kterd vede k vyléceni
u 90 % takto postizenych hypertonikl [1,7,17]. U feochromocyto-
mu je nutna specidlni predoperacni priprava, kterd spociva v te-
rapii alfasympatolytiky (fenoxybenzamin, prazosin), jez pomahajt
k doplnéni objemu krve a stabilizaci krevniho tlaku (nemocni casto
trpi hypovolemii), a betasympatolytiky (napt. labetolol, propra-
nolol), ktera omezuiji tachykardii a snizuji riziko ischemie myokardu
[12,13]. Tato terapie sniZuje operacni mortalitu z 50 % na 0—3 %.
Peroperacni terapie nitraty nebo fentolaminem je nezbytna ke
korekci eventualni hypertenzni krize. Podévani katecholamind,
krystaloidd, koloidd a v nékterych ptipadech i krevnich derivatl
(plazma, krev) je nékdy nutné ke korekei hypotenze, kterd vznikd
po odstranén{ feochromocytomu ndsledkem vazodilatace v peri-
ferii [14,15,16]. V pripadé bilaterdlni epinefrektomie je nutné jiz
béhem operace zahdjit substitucni terapii hydrokortizonem v ddv-
ce 100 mg intravendzné a postoperacné pokracovat po 6 hodindch.
Po operaci je tfeba nemocného monitorovat na jednotce intenzivni
péce a ndhlé vykyvy tlaku vcas adekvédtné upravit. Davka hydrokor-
tizonu se po domluvé s endokrinologem postupné snizuje a na-
konec se pacient prevede na perordlni poddvani. Po odstranéni
obou nadledvin je treba trvale pokracovat v substitucni terapii.

Pokud je nizsi krevni tlak (nutno méfit i ve stoje) a/nebo vyssi
kalemie, pridd se navic jesté mineralokortikoid (fludrokortizon).
Pacienty po operaci feochromocytomu musime dispenzarizovat
a v pravidelnych intervalech monitorovat hladiny metabolit(
katecholamind v moci a eventudlné vysetfovat zobrazovacimi
metodami [1,7,16,17].
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