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A paragangliomdk a szimpatikus vagy paraszimpatikus ganglionokbdl kiindul6, tobbségiikben jéindulatd daganatok,
de rosszindulatt formajuk is ismert. A fej-nyak régidéban, a glomus caroticumban, illetve a vegetativ idegrendszer
daclancinak megtelelSen a hasiiregben, illetve a melliiregben is el6fordulhatnak. A 39 éves férfi beteg kivizsgaldsa
extrém magas vérnyomasértékek, éjszakai izzadas és 10 kg-os fogyds miatt kezd6dott. A mellkas-CT-vizsgdlat a jobb
oldali tiid6kapuban 6riasi térfoglalast irt le, a bronchoszkdpos mintavétel sikertelen volt. Jobb oldali thoracotomiabdl
mintavétel tortént, reszekciéra a kifejezett adhézidk, illetve a szivérintettség miatt nem volt lehetéség. A szovettani
vizsgilat eredménye paraganglioma lett, ezt a laborvizsgélatok is timogattik. Ennek megfelelén szomatosztatinana-
l6g-terapiat kezdtiink, majd ¥1I-MIBG-kezelést alkalmaztunk, jé klinikai eredménnyel. A koronarografia sordn ész-
leltiik, hogy a jobb coronaria két margindlis dggal hozzajarul a mellkasi terime vérellatisihoz. MegfelelS elSkészitést
kovetben, sziv- és mellkassebészeti beavatkozdssal a tumor eltavolithaténak bizonyult, ennek eredményeként a poszt-
operativ szakban a beteg vérnyomascsokkentdit elhagytuk. A kontrollok soran tumormaradvanyra utalé jel nem volt.
A vérnyomdskiugrisok okdnak keresésekor meriiljon fel benniink a paraganglioma lehet8sége is. Ezen esetekben az
invaziv beavatkozdsok, amennyiben nem elézi meg ket gyogyszeres elGkészités, akir fatdlis kimenetellel jarhatnak.
Az egyre szélesed terdpids lehetGségek kihaszndlasaval és az intézetek kozotti kooperacival az Orids-paraganglioma-
ban szenvedd betegek is tumormentessé tehetSk.
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Diagnostic difficulties and therapeutic options of a giant chest paraganglioma

Paragangliomas are mostly benign tumors originating from the sympathetic or parasympathetic ganglions, but ma-
lignant forms are also known. They are in the region of the head and neck, in the glomus caroticum, intra-abdomi-
nally as well as in the thorax. The investigation of the 39-year-old male patient began due to extremely high blood
pressure, night sweats and a 10 kg weight loss. Chest CT scan described a huge mass in the right hilum, broncho-
scopic sampling was inconclusive. Tumor biopsy was performed through right thoracotomy, but complete resection
was not possible due to tissue adhesions and cardiac involvement. Histological examination verified paraganglioma,
which was also confirmed by laboratory tests. Accordingly, somatostatin analog therapy was initiated, followed by
BIT-MIBG treatment with good clinical effect. Coronary angiography confirmed that the right coronary artery con-
tributed with two marginal branches to the blood supply of the thoracic mass. The tumor was successfully removed
and after the cardio-thoracic surgery, the patient’s antihypertensive therapy was stopped. There was no sign of relapse
during follow-ups. During the medical investigation of severe blood pressure elevations, the possibility of paragan-
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glioma should be considered. In these cases, invasive procedures, if not preceded by proper medication, can be fatal.
By taking advantage of the ever-expanding therapeutic options and the cooperation between institutions, even pa-

tients with a giant paraganglioma can become tumor-free.
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Roviditések

5-HIAA = (5-hydroxyindoleacetic acid) 5-hidroxi-indolecet-
sav; CgA = (chromogranin A) kromogranin-A; CK = (creatine
kinase) kreatin-kindz; CT = (computed tomography) szamito-
gépes tomogrifia; DOPA = (dihydroxyphenylalanine) dihid-
roxifenilalanin; EGLN1 = Egl-9 family hypoxia inducible fac-
tor 1; FDG = fluoro-dezoxi-gliikéz; FH = fumarat-hidratiz;
GOT = glutamin-oxalecetsav-transzamindz; HVMA = (homo-
vanilic acid) homovanillinsav; KIF1B = kinesin family member
1B; MAX = MYC-hez kapcsolédé faktor-X; MDH2 = malat-
dehidrogenaz-2; MIBG = (meta-iodobenzylguanidine) meta-
jodobenzil-guanidin; MR = mdgneses rezonancia; NSE = neu-
ronspecifikus enoldz; PET = pozitronemissziés tomogrifia;
PRRT = peptidreceptor-radionuklidteripia; RET = rearranged
during transfection, SDH = szukcindt-dehidrogeniz;
TMEMI127 = transzmembrin protein-127; VIM = vimentin;
VMA = (vanillylmandelic acid) vanillin-mandulasav

A phaeochromocytoma és a paraganglioma a ritka neuro-
endokrin tumorok kozé tartoznak, melyek 90%-a a mel-
lékvese-vel6allomdny kromaffin sejtjeibdl, illetve ritkdb-
ban, az esetek mintegy 10%-iban a paraszimpatikus és
szimpatikus ganglionsejtekbdl indulnak ki. Az 6sszes pa-
raganglioma 8-9%-a a hasiiregben és a melliiregben he-
lyezkedik el, csupan kevesebb mint 1%-uk jelentkezik a
fej-nyaki régioban. A fej-nyaki régidéban jelentkezé kro-
maffinnegativ paragangliomak mind paraszimpatikus ere-
dettick. Malignus atalakuldsra hosszabb tivon leginkibb
az arteria (a.) carotis mentén novekvé tumorok (10-
15%), ritkdbban a glomus jugulare tumorok (4-5%) haj-
lamosak [1]. A paragangliomdk becsiilt incidencidja
mintegy 0,8,/100 000/év [2, 3]. Jellegzetes tiinetei kozé
tartozik a nehezen kezelhetd vagy paroxysmalis hyperto-
nia, fejfajas palpitaciéval, elsapadassal, izzaddssal, mellkasi
fajdalommal, esetenként neuroldgiai és emésztérendszeri
tiinetekkel, de a betegség lehet tiinetszegény megjelené-
st is [2, 4]. Egyes betegeknél az els§ alkalommal akut
hemodinamikai instabilitassal jaré krizisként jelentkezik,
mely 6sszetéveszthet$ sok egyéb korképpel, mint szepti-
kus sokkal, thyreotoxicosissal, szivelégtelenséggel, malig-
nus hipertermiaval. Ezen esetekben a varhaté mortalitas
mintegy 15% [2, 5-7]. A t6ként noradrenalint termel§
daganatok (amelyek altalaban extraadrenalis lokalizacié-
juak) gyakran normalis pulzusszam és verStérfogat mel-

lett a systolés és a diastolés vérnyomds megemelkedését
okozzik, mig a mellékvesevel§bdl kiinduld, f6ként adre-
nalint termel6 daganatok gyakran paroxysmalis szivdo-
bogasérzéssel, tremorral jarnak [4, 8]. Nagyrészt spora-
dikus megjelenéstiek, de mintegy 25-30%-ban kiilonb6z6
szindromak részjelenségeként lépnek fel, példaul von
Hippel-Lindau-koér, 1-es tipust neurofibromatosis, 2-es
tipustt multiplex endokrin neoplasia; gyomor-bél rend-
szeri stromadaganatokkal is tarsulhatnak [9, 10]. A para-
gangliomak ugyan a ritka daganatok koz¢ tartoznak, de a
veliik jar6 komplikicidk magas mortalitdsi rizikdja miatt
fontos, hogy ezen betegeket id6ben diagnosztizaljuk és
megfelelGen kezeljiik.

Esetismertetés

A korabban negativ belgydgyaszati anamnézist, 39 éves
térfi beteg kivizsgilisa 2014 novemberében indult ext-
rém magas vérnyomdsértékek (maximadlis systolés érték
220-230 Hgmm), ¢jszakai izzadas és 10 kg-os fogyds
miatt. Hasi ultrahang- és CT-vizsgalata érdemi eltérést
nem igazolt. A mellkas-rontgenvizsgilat felvetette a me-
diastinalis térfoglalas lehet&ségét. A laborvizsgalatok so-
ran emelkedett VMA-szint: 10,1 pmol/mmol (0-3
pmol/mmol) és normalis HVMA: 2,4 nmol/mmol (0-5
nmol/mmol), 5HIA: 2,2 pymol/mmol (0-5,6 umol/
mmol) igazoldédott, ekkor endokrinoldgiai konzilium
nem tortént. A mellkas-CT-vizsgalat a jobb hilusban el-
helyezkedd, 61 x 49 x 58 mm-es térfoglald folyamatot
irt le, mely a jobb oldali als6 és kozépsé lebenyt ellaté a.
pulmonalistdl, a pericardiumtél, a bal pitvar falatél és
mindkét jobb oldali vena (v.) pulmonalistol nem volt el-
valaszthat6. A terime centrumaban 14 mm-es hypodens
teriilet kertilt leirdsra, mely nekrézisnak megtelelhetett
(1. dbra). A bronchoszképos vizsgalat sordn a bal oldali
horgérendszer épnek bizonyult, a jobb oldali intermedi-
us horgé medioventralis fala kissé bedomborodott; in-
nen mikroexciziét kiséreltek meg, majd a hely sztike mi-
att kefecitoloégids mintavételt végeztek. A citologiai
vizsgalat ekkor malignitast nem igazolt. Az onkoteam az
el6zményeket attekintve, mivel nem sikertilt értékelhetd
szOvettani mintat venni, mellkassebészeti ellatast java-
solt.
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1. dbra
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A) EKG-kapuzott mellkas-CT-angiogrifids vizsgilat, melyen a nyillal jelolve lithat6 a jobb hilusban elhelyezkedd, 61 x 49 x 58 mm-es térfoglald

folyamat. B) 3D-s rekonstrukcié a terime vérellatisardl, melyen a nyilakkal jelolve lathat6, hogy a jobb coronaria hozzajarul a tumor keringéséhez

EKG = elektrokardiografia; CT = komputertomografia

2014 novemberében megtortént a jobb oldali thora-
cotomia, melynek sordn a hits6-als6 mediastinumban
észleltek egy kb. 5 x 6 x 8 cm-es terimét, melynek szélé-
bdl mintavétel tortént. A terime a nyelScs6tdl elvalaszt-
hato volt, a pericardiumig tudtak kévetni, innen szivosan
rogziilt. A jobb oldali v. pulmonalis térzsek nem voltak
preparalhatok az erds szoveti tapadas miatt, alattuk a pit-
var mar szabad volt. Egy 4 x 1,5 cm-es szakaszon nem
volt eldonthetd, hogy az erés pericardialis 6sszendvések
vagy tumor miatt nem valaszthat6 el a pitvarfal és a peri-
cardium kozotti rés. A latott kép alapjan a sebész kollé-

gik felvetették a sarcoma lehet8ségét. Az intraoperativ
szivsebészeti konzulticié ebben a szitudciéban nem la-
tott lehetdséget a miitét folytatdsira szivmotor hasznala-
ta nélkil, igy a mtitétet befejezték. Az opericié sordn a
betegnél szamos alkalommal észleltek 200 Hgmm-t
meghaladé vérnyomdst, melyeket csak nagy nehézségek
aran sikertilt uralni. A szovettani vizsgalat paraganglio-
mét igazolt, melynek immunhisztokémiai vizsgalata
VIM+, CK-, CgA+, szinaptofizin+, NSE+, S100+ ered-
ményt adott (2. 4bra). Ekkor keriilt sor a beteg dtvételé-
re az Endokrinolégiai és Anyagcsere Tanszékre.

A) Hematoxilin-eozin festés, 1,7x. B) Hematoxilin-eozin festés, 20x. C) S100-pozitivitds, 2,3x. D) S100-pozitivitds, 12,7x. Jellemz6ek a sejtlabddk
(cell ballen), illetve a b eozinofil, granuldlt citoplazma (a nagy katecholamintartalom, aktiv fehérjeszintézis, riboszémak miatt)
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3. 4bra Echokardiografia: a nyilnak megfelelSen a jobb alsé és fels§ v.
pulmonalis mellett egy 4 x 6 cm-es, a kdzepén mas echogenitdst
terime ldthatd, mely az dgakba és a pitvarokba nem tor be, de

hozzéfekszik a falukhoz

A katecholaminmeghatdrozist 24 6ras gy(jtott vize-
letbdl végeztiik, melynek sorin emelkedett VMA: 7,7
pmol/mmol (0-3 pmol/mmol), noradrenalin: 983

4. ibra

ESETISMERTETES

nmol/mmol (0-77 nmol/mmol), dopamin: 443 nmol/
mmol (0-345 nmol/mmol) szintet és normaltartoma-
nyon belili HVMA: 2,4 nmol/mmol (0-5 nmol/
mmol), 5HIA: 4,2 pmol/mmol (0-5,6 pmol/mmol),
adrenalin: 8,8 nmol/mmol (0-16 nmol/mmol) szintet
észleltiink. Az elvégzett CgA-meghatirozas emelkedett
értéket mutatott: 516 ng/ml (19-98 ng/ml). A beteg
korabbi gyogyszeres terapidjit a-blokkold kezeléssel egé-
szitettiik ki, 3 x 4 mg doxazozin és 2 x 5 mg nebivolol
alkalmazasa mellett normotenziét értiink el. Echokar-
diografias vizsgilatot végeztiink, melynek sordn intakt
pitvarok és szabad v. cava inferior és superior igazolddott
(3. abra). Az intervencios radioldgiai konzilium a para-
gangliomdnal a mitét el6tt gyakran végzett szelektiv
embolisatiét nem tartotta kivitelezhetének. Az irodalmi
adatokat  attekintve,  szomatosztatinanaldg-kezelést
kezdtiink [11]. Sajnos a beteg fulladisos panaszai, me-
lyek hatterében a terime altal okozott jobb als6 és kozép-
s6 lebenyi atelectasia és letokolt mellkasi folyadékgytile-
mek alltak, nem tették lehetévé az oktreotidszintigrafids
vizsgalatra val6 tobb hénapos varakozast. A 2015 febru-
drjaban elvégzett '>*I-MIBG-vizsgilat intenziv patologi-
4s dasulast mutatott a terimének megfelelen (4 dbra).
(Az MIBG egy guanetidinszarmazék, a noradrenalin ,,re-
uptake” transzportereinek szubsztritja, amelyek nagy-
mértékben expresszalédnak a neuroendokrin daganatok
sejtfelszinén.) Irodalmi adatok szerint a ®¥'I-MIBG tu-
morellenes aktivitast mutatott attétes vagy nem reszekal-
haté paraganliomdban szenved$ betegeknél [12, 13].
A fentiek alapjan a beteg 2015 marciusaban lugolozast
kovetGen 1650 MBq osszddzisu ¥1I-MIBG-kezelésben
részesiilt. (A kalium-jodidot tartalmazé Lugol-oldat
alkalmazasianak célja a pajzsmirigy joddal valé telitése,

| 12 I-MIBG-szcintigrafia, mely intenziv koros dasuldst mutat a terimének megfelelSen
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5. dbra

Koronarogrifids vizsgilat, melynek sordn lithaté, hogy a jobb
coronaria 2 margindlis dgat ad a paragangliomahoz (nyillal jelolt

erek)

a pajzsmirigy ezt kovetéen nem fogja felvenni a radioak-
tiv jodot. A pajzsmirigy mikodését gatld szerek [tiama-
zol, propiltiouracil| addsa erre a célra nem ajanlott [13,
14].) Ezt kovetSen a szomatosztatinanal6g-kezelést visz-
szaadtuk és a mttétig folytattuk. A mellkas-CT-kontroll-
vizsgilat sordn minimalis, 10%-ot el nem éré méretbeli
regresszi6 igazolodott. A laborvizsgalatok csokkend ten-
dencija noradrenalin: 239 nmol/mmol (0-77 nmol/
mmol), dopamin: 180 nmol/mmol (0-345 nmol/
mmol), CgA: 247 ng/ml (19-98 ng/ml) szintet mutat-
tak. A szivsebészeti konzilium dltal indikdlt koronarogra-
fids vizsgdlat soran észleltiik, hogy a jobb a. coronaria két
margindlis dggal hozzdjirul a mellkasi paraganglioma
vérellatasihoz (5. dbra).

A kezdeti sikeres kezelés utdn a csokkent tumormassza
matéti eltivolitisira mdr jobb esélyeket littunk. 2015
nyardn a mellkassebész és szivsebész kollégdk extracor-
poralis keringésben — oxigenator felhasznalasaval — jobb
oldali thoracotomiit végeztek. A pericardiumot a szivrdl
lefejtették, a koronarogrifiin is abrazolédott 2 artérids
agat lekototték. A tumor involvalta a jobb als6 és kozép-
s6 tiiddSlebenyt, illetve a 2 jobb oldali tidévénatorzset,
itterjedt a bal f6horgd melletti mediastinumba, 4m a £6-
horgét nem érintette, viszont raterjedt a jobb és a bal
pitvarra. A tumor kiterjedését és elhelyezkedését is figye-
lembe véve jobb oldali pulmonectomiit végeztek, illetve
a hilusban w16 szivvel is 6sszekapaszkodé tumort sikere-
sen eltavolitottak. A preparalds sordn a bal pitvar és a v.
cava superior falanak egy része is eltavolitasra kertilt, en-
nek szivsebészeti ellatasa megtortént. A beteg a poszto-
perativ szakban 9 egység vorosvértest-koncentraitum, 7
egység friss fagyasztott plazma és 4 egység thrombocyta-
koncentritum transzfazidjaban részesiilt, szovédmény-
mentesen, a posztoperativ 4. napon elhagyhatta az
intenziv osztalyt. A kontroll-echokardiografia sem peri-
cardialis, sem melliregi folyadékot nem mutatott. A sz6-
vettani vizsgalat igazolta a mediastinalis paragangliomat,

ESETISMERTETES
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6. dbra A beteg CgA- (ng/ml) szintjének valtozdsa a kezelés, majd a

kontrollvizsgilatok sordn
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7. abra A beteg 24 6ras gy(jtott vizeletében mért noradrenalin- (nmol /
mmol) szint valtozasa a kezelés, majd a kontrollvizsgalatok
sordn
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8. dbra A beteg 24 6ris gy(jtott vizeletében mért dopamin- (nmol/

mmol) szint valtozdsa a kezelés, majd a kontrollvizsgalatok
soran

lymphaticus vagy vascularis invizié nem volt, de egy he-
lyen a reszekcids sz¢l érintett volt. A posztoperativ szak-
ban normalis CgA: 23,6 ng/ml (19-98 ng/ml) szintet
észleltiink, illetve 24 6ras gy(jtott vizeletbdl ismét elvé-
geztiik a katecholaminmeghatarozast; ez normaltarto-
miényba keriilt noradrenalin: 21,5 nmol/mmol (0-77
nmol/mmol), dopamin: 174 nmol/mmol (0-345
nmol/mmol) szintet mutatott, ami alapjan szoros ob-
szervacié mellett dontottiink. A beteg vérnyomascsok-
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kentdit a késGbbiekben elhagytuk, 140,/90 Hgmm felet-
ti értéket nem észleltiink. A kezdetben 3 havonta, majd
télévente, késébb évente elvégzett labor- és képalkotd
kontrollvizsgilatok soran recidivira utalé jel nem volt
(6. abra, 7. dbra, 8. dbra). A beteg a mai napig tumor-
mentes. 2018-ban megtortént a beteg genetikai vizsga-
lata (dr. Patoes Attila, Semmelweis Egyetem, II. Sz. Bel-
gyogyaszati Klinika), melynek soran az SDHA, SDHB,
SDHC, KIF1B, EGLN1, FH, SDHAF2, MAX, SDHD,
GOT2, MDH2, RET exon 10,11, VHL, TMEM127

gének esetén koros eltérést nem talaltak.

Megbeszélés

A paraganglioma, illetve a phacochromocytoma sajnos a
mai napig a késén felfedezett betegségek kozé tartozik.
Hazai éves 4j esetszamokr6l nem allnak rendelkezésre
pontos adatok, am egy févarosi endokrinoldgiai centrum
korabban megjelent adatai alapjan klinikijukon évente
8-10 1j ilyen esetet diagnosztizalnak [7].

Milyen szempontokat és lehetdségeket tartsunk szem
el6tt a beteg kivizsgalasa és kezelése soran?

Er6s klinikai gyant esetén atipusos lokalizacio ellenére
is meriljon fel benniink a paraganglioma lehet8sége. E
betegeknél javasolt elvégezni a CgA és a 24 6ras gy(ijtott
vizeletbdl a katecholamin, illetve lehet8ség szerint a me-
tanefrin, normetanefrin meghatdrozasat, miel6tt a szo6-
vettani mintavétel mellett dontenénk. Fontos kiemelni,
hogy ezen esetekben az invaziv beavatkozisok, mintavé-
teli kisérletek akdr fatdlis kimenetellel végz6dhetnek, mi-
kozben klinikai gyana esetén a megfelel6 diagnosztikai
algoritmust kovetve, illetve el6kezelést alkalmazva ezek
elkertilhetdk.

A képalkoto vizsgilatok koziil (melyeket a laborvizs-
galatokkal egy id6ben mar elvégziink) a CT szamit arany
standardnak a mellkas, a has és a medence vonatkozasa-
ban, ugyanakkor a metasztatikus vagy koponyaalapi és
nyaki paragangliomak esetén, illetve olyan betegeknél,
akiknél a sugdrterhelés minimalizalasa elsédleges (példa-
ul terhesség, gyermekkor stb.) az MR-vizsgalat részesi-
tendq elényben [15].

A nukledris medicina altal kinalt képalkoté vizsgila-
toknak a tumorok funkcionalis aktivitisinak megitélé-
sében, a hagyomanyos képalkotokkal nem észlelhetd
elvaltozasok esetén van jelentds szerepiik, illetve hasznal-
haték célzott radioterapidra alkalmas betegek felismeré-
sére [5].

A szomatosztatinreceptor-szcintigrafia a neuroendok-
rin tumoros betegek kivizsgalasinak fontos eszkoze.
A radioaktiv izotépokkal jelzett szomatosztatinanalégok
a specifikus kapcsolddas révén a szomatosztatinrecepto-
rokat expresszdlo, dltaliban jol differencidlt neuroendok-
rin daganatokban halmozddnak fel [11].

A 18F-FDG-PET/CT a koztudatban az egyik leg-
ismertebb nukledris medicinai képalkoté vizsgalat.
A 18-fluorral jelolt fluoro-dezoxi-gliikoz a glitkoztransz-
portereken keresztiil konnyedén bejut a sejtekbe, ahol
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nem metabolizalédik. Ez az egyszer( biokémiai folyamat
teszi lehetévé a fokozott glitkdzanyageseréji daganatok,
igy a paragangliomak PET-leképezését is [16].

A 18F-DOPA-PET/CT soran hasznalt DOPA az en-
dogén katecholaminok prekurzora, melyet bizonyos
neuroendokrin daganatok specialis transzportfehérjék és
enzimek segitségével felvesznek és beépitenek aminosav-
szintézisiikbe. Indikdciéi kozott a leggyakrabban a para-
ganglioma és a phacochromocytoma szerepel, azonban
kimutatottan j6 érzékenységgel detektal koros elvaltoza-
sokat medullaris pajzsmirigyrakban és egyéb, akar szo-
matosztatinreceptor-negativ. neuroendokrin tumorok
esetében is [13].

A 3]- vagy PI-MIBG- a 18F-DOPA-PET /CT-hez
hasonldan elsGsorban a katecholaminokat, illetve meta-
bolitjaikat szintetizdl6 daganatok diagnosztikijaban
hasznalt képalkoté6 modszerek. Az MIBG legfontosabb
tulajdonsiga, hogy a szomatosztatinreceptor-analégok-
hoz hasonldan az elviltozisok funkciondlis aktivitisinak
megitélésében és a radioizotopos kezelések tervezésében
(°%Y-, 7Lu-PRRT, "¥1-MIBG-terdpia) nyajt nélkiloz-
hetetlen segitséget [13].

A legtjabb megfigyelések alapjan kiilon figyelmet ér-
demel a szukcindt-dehidrogeniz (SDH) gén mutacioja,
melynek jelenléte esetén a 18E-DOPA-PET /CT- és 12°]-
MIBG-szcintigrafids vizsgilatoknal magas fals negativ
aranyt észleltek. Ilyen esetekben a 18F-FDG-PET /CT-
és a szomatosztatinreceptor-alapua vizsgalatokat részesit-
jiik elényben [13].

A paragangliomiban szenvedd betegeknél az els6d-
legesen valasztand6 kezelési méd a mitéti eltavolitas.
A rosszindulatd paragangliomak kezelése magiban fog-
lalja a sebészi eltavolitist, valamint a katecholamintobb-
let tiineteinek enyhitésére szolgald orvosi kezelést, a ra-
dionuklid-terpidt: *'I-MIBG-vel vagy szomatosztatina-
nalégokkal, illetve az idei évt8l Magyarorszigon is elér-
hetS 77Lu-DOTATOC-kal valé kezelés. Sziikség esetén
kemoterapiidt (ciklofoszfamid, vinkrisztin, dakarbazin
kombindcidja) és kiilsé sugarterapiat is alkalmazhatunk
[16]. A preoperative alkalmazott alfa-blokkol6 kezelé-
stink célja a vérnyomads és a pulzus normalizaldsa és a hi-
pertenziv krizisallapotok megel&zése. A teljes alfa-bloka-
dot a mitéti beavatkozas el6tt legalabb 2 héttel kell
megkezdeni. Amennyiben a kezelést béta-blokkoldoval
kezdjiik meg, az paradox hatast valthat ki, és hipertenziv
krizist okozhat. (Az alfa-receptorokon keresztiil a ka-
techolaminok vasoconstrictiét okoznak, ezt a hatast a
béta-2-receptorokon keresztiil 1étrejové vasodilatatio hi-
vatott ellenstlyozni. Amennyiben a béta-receptorokat
blokkoljuk els6ként, akkor ez az ellenstlyoz6 hatds ki-
esik, és hipertenziv krizis johet létre [2].)

Multiplex tumorok esetében 30-50% a valdszindsége
annak, hogy egy, a csalddot érint§ szindromaval allunk
szemben. A betegek genetikai szlirése az SDH gén ira-
nyaban javasolt (erre Magyarorszagon jelenleg a Sem-
melweis Egyetem II. Sz. Belgydgyaszati Klinikdjan van
lehetGség, illetve néhany mutaciét a Péesi Tudomany-
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egyetemen is tudunk az idei évtdl vizsgilni). Azon bete-
gek esetén, akiknél sikerdl a génmutdciét bizonyitani,
évente javasolt ultrahangvizsgilatot végezni, és a csalad-
tagok sztrése, illetve a fej, nyak, mellkas, has és kisme-
dence MR-vizsgilata is szoba johet [1, 9, 10]. Idealis
esetben a pacienseket 3, 6, illetve ezt kbvetSen tovabbi 6
havonta, majd évente sziikséges laboratériumi és képal-
koté vizsgalatokkal kontrolldlni életiik végéig [17].

A betegek kezelése és kontrollja endokrinolégiai cent-
rum feladata, hiszen a képalkoté és laborvizsgilatok, il-
letve a tarsszakmak tapasztalt képviseldi itt konnyebben
elérhetdk, valamint a betegség ritka voltabol adéddan az
itt dolgoz6 kollégak nagyobb tapasztalattal birnak. A di-
agnosztikus és kezelési nehézségek ne riasszanak el ben-
niinket akar kiterjedt betegség esetén sem, hiszen az egy-
re szélesedd terapias lehetGségek kihasznilasival és az
intézetek kozotti kooperacidval egy orids-paraganglio-
maban szenvedd beteg is tumormentessé tehetd.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirasa, illetve a kap-
csolodé kutatémunka anyagi tdimogatdsban nem része-
stilt.

Szerzoi munkamegosztis: M. E.; B. L., N. O., B. B.
A beteg endokrinologiai kezelése. G. E.: A cikk szovege-
zése. S. D., K. E.: A patoldgiai mintik feldolgozasa,
véleményezése. S. E.: A BII-MIBG-kezelés clvégzése.
Sza. S., B. I.: A beteg mitéti ellitisa. Szu. S.: A beteg
mellkas-CT-vizsgalatainak végzése, majd a képekbdl
3D-s tervezés. K. B.: A koronarografia végzése. A cikk
végleges valtozatat valamennyi szerzé elolvasta és jova-
hagyta.

FErdekeltségek: A szerzéknek nincsenek érdekeltségeik.
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