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OSSZEFOGLALAS: Az 55 éves férfibeteg, akinek a kéreldzményében magas vérnyomds, illetve asthma bron-
chiale szerepel, atmeneti nem-invaziv légzési tamogatast (NIV) sziikségessé tevo cardialis decompensatio miatt
keriilt kardiologiai osztalyos felvételre. Panaszai hatterében az elvégzett vizsgalatok sordan takotsubo cardiomy-
opathia igazolodott. Sziv MRI-vizsgalat mellékleleteként egy 6 cm-es mellékvese daganatot irtak le, a hormon-
vizsgalatok pheochromocytomat igazoltak. A beteg laparoszkopos adrenelectomidan esett dat, amely utdn tiinetei
megsziintek, és a 24 ords gyiijtott vizeletben a katekolaminszintek normalizdlodtak. Genetikai vizsgalat szukci-
ndt-dehidrogenaz, komplex, B alegység (SDHB) mutdciot igazolt, amely késobb a beteg 25 éves, tiinetmentes
fianal is kimutathato volt. A pheochromocytoma ritka, hormontermeld daganat, amely sulyos sziv-ér rendszeri
tiineteket okozhat. Az SDHB mutdciohoz agressziv lefolyds is tarsulhat, ezért szoros, életen dt tarto kovetés és
csaladi genetikai sziirés elengedhetetlen.
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SUMMARY: A4 50-year-old male patient with a history of hypertension and bronchial asthma was admitted to
the cardiology department for cardiac decompensation requiring temporary non-invasive ventilation (NIV)
therapy. The investigations carried out confirmed Takotsubo cardiomyopathy in the background of his com-
plaints. Cardiac MRI revealed a 6 cm adrenal tumor and hormone tests confirmed pheochromocytoma. The
patient underwent laparoscopic adrenalectomy, after which his symptoms were resolved, and 24-hours-collect-
ed urinary catecholamine levels normalized. Genetic testing confirmed a succinate dehydrogenase complex,
subunit B (SDHB) mutation, which was later detected in her asymptomatic 25-year-old son. Pheochromocy-
toma is a rare hormone-producing tumor that can cause severe cardiovascular symptoms. The SDHB mutation
can be associated with an aggressive course, so close lifelong follow-up and familial genetic screening is essen-
tial.
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Roviditések:

MRI: Magnetic Resonance Imaging

NIV: noninvaziv 1égzéstamogatas

NSTEMI: nem ST-elevacios myocardialis infarktus
PCI: percutan coronariaintervencio

SDHB: szukcinat-dehidrogenaz komplex, B alegység
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Bevezetés

A phaeochromocytomdk a mellékveseveld kromaffin
sejtjeibdl kiindulo, ritka, katekolamint szekretald daga-
natok. A klinikai megjelenés valtozo, eléfordulhatnak
tiinetmentes formak, maskor viszont jellegzetes klini-
kai megjelenéssel, példaul magas vérnyomassal, izza-
dassal, heves szivdobogasérzéssel, elsapadassal, illetve
fejfajassal tarsulnak. A tiinetek gyakran rohamokban
jelentkeznek.! A phaeochromocytomék eléfordulhat-
nak sporadikusan vagy orokletes szindromak része-
ként.> A pheochromocytomas krizis a katekolaminok
altal kivaltott akut hemodinamikai instabilitds, amely
végszervi karosodast vagy diszfunkcidt okoz, ami le-
het az alapdaganat elsé klinikai megnyilvanuldsa." A
katekolamintdbblet szdmos sziv-ér rendszeri szindro-
mat, tobbek kozott cardiomyopathiat is okozhat. A
pheochromocytomaasszocialt cardiomyopathidk lehet-
nek kronikusak, vagy jelentkezhetnek akutan, életet ve-
szélyeztet6 hemodinamikai megingéassal.’ Ez az eset a
takotsubo cardiomyopathiaval jard6 pheochromocyto-
ma szokatlan megjelenési formajat mutatja be, illuszt-
ralva a multidiszciplinaris megkozelités fontossagat a
diagnoézis és a kezelés soran.

Esetismertetés

Az 55 éves férfibeteg koreldzményében asthma bron-
chiale ¢és hypertonia szerepelt. 2018 szeptemberében
otthondban tipusos mellkasi fajdalom, hanyas, nehéz-
1égzés jelentkezett. A siirgdsségi osztalyon végzett la-
borvizsgalatok soran emelkedett cardialis nekroenzi-
meket mértek érdemi EKG-eltérés nélkiil. A beteg alla-
pota az észlelés soran romlott, nem invaziv 1égzésta-
mogatas (NIV) valt sziikségessé. Az echokardiografia
soran csokkent bal kamrai ejekcios frakcid és inferior
¢és posterior hypokinesis igazolddott. Nem ST-eleva-
cios szivizominfarktus (NSTEMI) és kovetkezményes
cardialis decompensatio irdnydiagnozissal a Gottsegen
Gyorgy Orszagos Kardiovaszkularis Intézetbe szalli-
tottdk percutan coronariaintervencié (PCI) elvégzése
céljabol. Ennek soran ép koszoruereket irtak le, inter-
venci6 nem tortént. Az ismételten elvégzett echokardi-
ografia leleteként jelentdsen csokkent globalis systolés
bal kamra funkcio, illetve a kdzépsé szegmensekre
lokalizal6édo akinesis igazolodott. Tovabbi ellatas cél-
jabol a Semmelweis Egyetem Véarosmajori Sziv- és Er-
gyogyaszati Klinikara helyezték at, ahol sziv MRI-
vizsgalat tortént, amelyen csokkent bal kamrai ejek-
cios frakcio, diffuz bal kamrai hypokinesis, a sziv
csucsi és kozépsd harmadara lokalizal6do szivizomoe-
dema, a cstcsi szegmentumokban késéi tipust, diffuz,
inhomogén kontraszthalmozas mutatkozott. A sziv-
izom subendocardialisan megkimélt volt. A latott kép
alapjan takotsubo cardiomyopathia diagnozisat allitot-
tak fel. Az MRI-vizsgalat soran mellékleletként a bal
oldali mellékvesében egy 6 cm-es térfoglalast azonosi-
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1. dbra. Az MRI-vizsgalat soran mellékleletként a bal oldali
mellékvesében egy 6 cm-es térfoglaldst azonositottak

tottak (1. dabra). Tovabbi endokrinologiai kivizsgalasa
céljabol keriilt klinikank gondozasaba.

A kortorténet felvétele soran harom éve tarto, 1do-
szakosan jelentkezd hohullamokrol, agitaltsagrol, ve-
rejtékezésrol szamolt be. Rosszullétei 5-10 percig tar-
tottak. A panaszok jelentkezésekor kifejezetten emel-
kedett vérnyomasértékeket mért (maximum 190 Hgmm
koriili systolés vérnyomas). Laborvizsgalatok soran
emelkedett 24 oras gylijtott vizeletkatekolamin-szintek
igazolodtak (1. tablazat), amelyek felvetették pheoch-
romocytoma lehetdségét. Ismételt hasi képalkotd vizs-
galatokat kovetden, megfelel6 maximalisan toleralhato
alfa-receptor blokkold eldkezelés mellett, a Semmel-

15



1. tablazat. Az endokrinolégiai kivizsgalas sordn
a laborvizsgalatokkal emelkedett vizeletkatekolamin-szintek
igazolodtak

Vizeletkatekolaminok | Referenciatartomany | 2018. 9. 17.
Adrenalin 4-20 ug/24 h 17
Noradrenalin 23-105 ug/24 h 906
Dopamin 62-446 ug/24 h 538
Metanefrin 375> ug/24 h 167
Normetanefrin 780> ug/24 h 8945
3-metoxitiramin 425> ug/24 h 393
Kromogranin A 19,4-98,1 ng/ml 863

weis Egyetem Transzplantacios Klinikajan laparoszko-
pos adrenalectomia tortént. Az operacid soran tobb al-
kalommal észleltek vérnyomaskiugrast, amely nem
szokatlan ebben a betegcsoportban a perioperativ id6-
szakban, amelynek oka a sebészi procedura miatt a da-
ganatbdl kidramlé nagy mennyiségli katekolamin. A
miitét utan a katekolaminszintek gyors csdkkenése mi-
att, tmenetileg arterenol keringéstdmogatasra szorult,
nagy dozisu folyadékpotlas mellett, ezt kovetden fel-
épiilése zavartalanul zajlott. Az ismételt laborvizsgala-
tok soran a 24 6ras gyiijtott vizeletben a katekolamin-
szintek normalizalodtak (2. tablazat).

2. tablazat. A miitétet kovetden az ismételt laborvizsgalatok
soran a vizeletkatekolamin-szintek normalizalédtak
Vizeletkatekolaminok | Referenciatartomdany | 2018. 11. 10.
Adrenalin 4-20 ug/24 h 5
Noradrenalin 23-105 ug/24 h 66
Dopamin 62-446 ug/24 h 286
Metanefrin 375> ug/24 h 72
Normetanefrin 780> ug/24 h 388
3-metoxitiramin 425> ug/24 h 104

Az intraoperativan eltavolitott képlet szovettani
vizsgalata megerdsitette a pheochromocytoma diagné-
zist. Malignitasra utald jelek nem voltak lathatdak,
kromogranin-A pozitivitds mutatkozott. Az elvégzett
genetikai vizsgalat SDHB-mutacio jelenlétét irta le. A
csaladkutatas soran a beteg 25 éves fiti gyermeke ese-
tében is igazolddott a mutacid. Azota a beteg és gyer-
meke is szoros endokrinologiai kontroll alatt all. A be-
tegnél recidiva, illetve tovabbi propagacié mindezida-
ig nem volt igazolhatd. A fiigyermek esetében a rend-
szeres vizsgalatokkal eddig a betegség klinikai mani-
fesztacidja nem volt kimutathato.
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Megbeszélés

Ez az eset kiemeli a pheochromocytoma ¢és a takotsu-
bo cardiomyopathia kdzotti bonyolult kapcsolatot. A
pheochromocytoma klasszikus megjelenési formai ko-
z¢ tartozik a rohamokban jelentkezd magas vérnyo-
mas, szivdobogéasérzés, elsapadas és fejfajas.* A kate-
kolamintobblet szamos sziv-ér rendszeri szindrémat,
tobbek kozott cardiomyopathiat is okozhat. A pheoch-
romocytoma altal kivaltott cardiomyopathiak az esetek
koriilbeliill 11%-aban fordulnak eld, és gyakrabban
mellékvesevel6ben lokalizalhato phacochromocyto-
mahoz (90%), ritkdbban a szimpatikus ganglionokbdl
szarmaz6 paragangliomahoz (10%) tarsulnak. A pheo-
chromocytoméhoz tarsulé cardiomyopathidk lehetnek
kronikusak, vagy jelentkezhetnek akutan, életet veszé-
lyeztetd hemodinamikai megingassal. A takotsubo car-
diomyopathia a leggyakrabban jelentett pheochromo-
cytoma asszocialt cardiomyopathia. A ,,takotsubo” az-
az a polipfogo6 csapda elnevezés onnan szarmazik, hogy
az echocardiographian észlelt bal kamra csucsi tagulat
nagyon hasonlit a Japanban a polipok befogasara hasz-
nalatos agyagedény formajara. A kronikus és akut car-
diomyopathia kialakulasanak kiilonb6z6 korélettani
héttere van. Az akut katekolaminerg stressz eldrasztja a
szivizom f3-adrenoceptorait, és bal kamrai stunninghoz
¢és enyhe szovettani apoptosishoz vezet. Kronikus car-
diomyopathia esetében a hosszan tart6 katekolaminex-
pozicié kiterjedt szivizomfibrosishoz, gyulladashoz és
necrosishoz vezet, és végiil csokkent ejekcids frakcio-
ju dilatativ cardiomyopathiat okoz. Bizonyos esetek-
ben, kiilondsen a magas vérnyomas fennallasakor, hy-
perthrophias cardiomyopathia alakulhat ki. A kronikus
esetekben a prognodzis rosszabbnak tiinik, nagyobb a
korhazi mortalitasi arany, gyakoribb a kardiogén shock
eléfordulasa a kezdeti megjelenéskor, és alacsonyabb a
bal kamra regeneralodasi aranya a miitétet kovetden.®
A SDHB egy mitokondrialis gén, a sejtek és szove-
tek anyagcsere-tevékenységeiben jatszik szerepet az
egész szervezetben. Az SDHB muticioit megtalaltak
pheochromocytomaban, paragangliomaban és mas
malignus megbetegedésekben. Bebizonyosodott, hogy
fontos szerkezeti funkcidi miatt befolyasolja a malig-
nus megbetegedések eléfordulasat és progressziojat.’
A pheochromocytoma/paraganglioma prognosztikai té-
nyezb6ivel kapcsolatos vizsgalatok kimutattak, hogy az
SDHB mutacioé jelenléte, a primer tumor mérete €s a
diagnozis felallitasakor betoltott életkor jelentds prog-
nosztikai tényezOknek szdmitanak. Korabbi vizsgala-
tok szerint az SDHB mutacios statusz osszefiigg a phe-
ochromocytoma megjelenéskori fiatalabb életkorral, a
helyi recidiva, illetve a tavoli attétek megjelenésével és
a csokkent tlélési idével.® A National Institutes of
Health tanulmanyaban, amelyben 125 metasztatikus
pheochromocytomaban/paragangliomaban szenved6
beteget vizsgaltak, 32 beteg esetében 20 éves kor elbtt
jelentkezett a betegség, koziiliik 23-nal (71,9%) talal-
tak csirasejtesmutaciot az SDHB génben.” Egy holland
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tanulmany alapjan, amely klinikai genetikai kdzpon-
tokbol szarmazo adatokat elemzett, a pheochromocy-
toma/paraganglioma penetracioja SDHB esetén 50
éves korig 21%, 70 éves korig pedig 42%-0s.® A beteg-
ségben szenveddé SDHB-hordozok esetében az attétes
megbetegedés kockazata korabbi tanulmanyok alapjan
34-71%-0s. Az attétes betegek koziil csak 19%-nak
volt szinkron metastasisa, az attétes megbetegedés
kockazata a diagndzist kovetd elsé 2 évben, majd a
diagnozist kovetd 12—18 év kdzott volt a legnagyobb,
ami ravilagit az élethosszig tartdé szoros orvosi fel-
ligyelet és monitorozas kritikus szerepére ezekben a
betegekben.’

Kovetkeztetés

A pheochromocytoma/paraganglioma egy ritka hor-
montermeld daganat, amely biogén aminok csoportja-
ba tartozé adrenalint, noradrenalint és dopamint ter-
melhet. Ezen anyagok altalaban rohamokban jelentke-
z6 magas vérnyomast, akar hipertenziv krizist okoz-
hatnak, tovabba autondém tiineteket valthatnak ki, ame-
lyek gyakran jelentds sziv-ér rendszeri szovodmények-
hez vezethetnek. Az SDHB mutaci6 a familiaris para-
gangliomakra jellemz6 mutacid, amely agressziv klini-
kai megjelenéssel, lefolyassal és halalozassal jarhat
egyes esetekben, ezért pozitivitasa esetén a szoros en-
dokrin kontroll és a csaladkutatas elvégzése nélkiiloz-
hetetlen.

Anyagi tamogatas: A kozlemény megirasa, illetve
a kapcsolodo kutatdbmunka anyagi tamogatasban nem
részesiilt.

Szerz6i munkamegosztas: H.N.: osztalyos orvosi
munka, irodalomkutatas, az esetismertetés megfogal-
mazdja. P.A.: a genetikai vizsgalat elvégzése. S.F.I.:
radiologus szakorvosként radiologiai véleményezés.
B.L.A.: sebész szakorvosként a laporoszkopos adrene-
lectomia elvégzése. Sz.N.: a beteg kezeldorvosa, en-
dokrinologiai véleményezés.

A cikk végleges valtozatat valamennyi szerzd elol-
vasta €s jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerzOknek nincsenek érdekelt-
ségeik.
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