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Phaochromzytom - Diagnostik

Katecholaminproduzierende Tumore sind vorwiegend im Nebennierenmark lokalisiert.
Die Symptomatik zeichnet sich durch eine grosse Variabilitat aus; Leitsymptom ist die
schlecht einstellbare und/oder paroxysmal aufretende arterielle Hypertonie. Im Weiteren
kann es zu anfallsweisen Kopfschmerzen, Schwitzen, Tachykardien, Blasse oder neurolo-
gischen Symptomen kommen. Die Bestimmung der Katecholamin-Metaboliten Metane-
phrin, Normetanephrin und 3-Methoxytyramin im Plasma hat eine sehr hohe Sensitivitat
und Spezifitat und ist der herkdmmlichen Diagnostik im 24-Stunden-Urin Uberlegen, da
die stérungsanfallige Sammlung des angesauerten Urins entfallt.

Phaochromozytome sind katecholaminpro-
duzierende Tumore, welche vorwiegend im
Nebennierenmark lokalisiert sind; seltener
treten sie auch entlang des sympathischen
Grenzstranges auf (Paragliome). Chromaffi-
ne Zellen synthetisieren exzessive Mengen
an Katecholaminen. Die Malignitatsrate der
Paragliome ist mit 20-40 % deutlich hoher
als bei adrenaler Lokalisation. Katechol-
amin-produzierende Tumore konnen fami-
liar gehauft auftreten: multiple endokrine
Neoplasie Typ 2 (MEN-2), Neurofibromatose
Typ 1, M. von Hippel-Lindau, familidres Para-
gangliom-Syndrom. Multifokale Tumore sind
haufiger bei familidr, als bei sporadisch auf-
tretenden Tumoren.

Fachinformation

Haufigkeit klinischer Symptome

Hypertonie >98%
- permanent 60 %
- intermittierend 40%
Kopfschmerzen 80%
Fieber 60%
Schwitzen 60%
Tachykardien 60 %
Tremor 50%
Nervositat 40%
Gewichtsverlust 45%
Blasse 50%
Angina pectoris 40%
Uebelkeit 35%
Schwéche 25%
Sehstérungen 15%
Obstipation 10%
Flush 10%
Gallensteine 10%
Schwindel bis 10%
Raynaud-Syndrom 5%
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Die Symptomatik zeichnet sich durch eine
grosse Variabilitdt aus; Leitsymptom ist
die schlecht einstellbare und/oder paro-
xysmal auftretende arterielle Hypertonie.
Die sezernierten Katecholamine werden
oft pulsatil freigesetzt und haben eine kur-
ze Halbwertszeit im Plasma. Die Freiset-
zung wird durch eine Vielzahl von Faktoren
beeinflusst: korperliche Aktivitat, Stress,
Nahrungsmittel (koffeinhaltige Getranke),
Nikotin, Medikamente (insbes. Antihyper-
tensiva). Die Bestimmung der Katechol-
amine zeigt demnach eine ungenlgende
Sensitivitat und Spezifitat.

Fachinformation

Um diese Problematik zu umgehen, wurden
die Katecholamine und deren Metabolite
(Vanilinmandelsaure, Metanephrin, Norme-
tanephrin) im angesauerten 24-Stunden-
urin bestimmt. Es hat sich jedoch gezeigt,
dass die Urinsammlung flr viele Patienten
umstandlich ist und deshalb oft unzuverlas-
sig durchgefihrt wird. Diese praanalytische
Unsicherheit hat grossen Einfluss auf die
Qualitat der Laborbestimmung und fihrt zu
eingeschrankter Sensitivitat und Spezifitat.
Aus diesen Griinden wird heute empfohlen,
die Metaboliten Metanephrin, Normetane-
phrin und 3-Methoxytyramin im Plasma zu
bestimmen. Studien haben gezeigt, dass
die Sensitivitat und Spezifitat dieser Tests
bei Uber 95% liegen (Jacques W.M. Len-
ders et al. JAMA 287(11), 2002 1427-34).
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