Paraganglioma — egy 15 éves fiu esete
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A SZTE AOK Gyermekgyogyaszati Klinika Kardiologiai Osztalyara
felvett 15 éves fit esetét mutatjuk be. Este jelentkez6 izzadast, melegség-
érzést, oOrakig tartd fejfajast, tachycardiat, vérnyomaskiugrasokat pana-
szolt. Anamnézisében hypertonia nem szerepelt. Négy évvel korabban
¢jszakai izzadas kapcsan kivizsgalt és eltavolitott kismedencei tumor
(paraganglioma) szerepelt, a miitét 6ta panaszmentes volt. Anyai nagyapa
magasvérnyomas beteg. Fizikélis statuszabol kissé sapadt borszin és halk
systoles szivzoreje emelendd ki. Az elvégzett vizsgalatok koziill az EKG
és a 2D/Doppler-echocardiographia bal kamra hypertrophiat igazolt. Az
ABPM nappali és éjjeli silyos hypertoniat mutatott. Vizelet VMS magas
volt (26,88 mg/nap). A hasi ultrahang 9 cm legnagyobb atmérojii, a hagy-
holyag dorsalis falat kb. 5 cm atmérdjli teriileten mélyen bedomborito,
inhomogén, vascularisalt terimét mutatott. A kivizsgalas soran beallitott
kombinalt antihypertensivumok mellett is vérnyomaskiugrasok jelentkez-
tek séta, jarkalas kozben. Keriillendd volt kola, tea, kavé fogyasztasa,
torna, sport. Pontosabb megitélésre MRI vizsgalat tortént ill. adrenerg
receptor scintigraphia '*'I-MIBG-vel, ami a hugyhélyag vetiiletében mu-
tatott halmozast. Majd phenoxybenzamin alfablokddban (malignus
sympathicotonia kivédésére) Sebészeti Osztilyunkon megtortént a
masodik miitét. A retroperitonealis tumor 90%-ét eltavolitottak. Vérnyo-
maskiugrasai megsziintek. Szovettani vizsgalat eredménye paraganglioma
volt nyirokcsomé metastasissal (pN1). Az Orszagos Onkologiai Intézet
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Nuklearis Medicina Osztalyan radiofarmakon (I'*'-MIBG — 3700MBq)
kezelést terveztek, de sikertelen volt az alacsony izotop akkumuldcid
miatt. Fél évvel a mitét utan késziilt MRI-n (Id. kép) a tumor mar
nivekedést mutatott, de a vizelet VMS normal tatomanyban volt és a
gyermek panaszmentes volt a beallitott gyogyszerekkel. Tovabbi 3 hénap
utan késziilt kontroll ABPM paradox éjszakai vérnyomas emelkedés
mellett idonként jelentkezd, kifejezetten magas vérnyomas értékeket
mutatott, ekkor carvedilol bedllitdsa tortént. Majd intervencios radiologus
segitségével tumorembolisatio tortént, amely sordn az igen erdsen
hypervascularisalt tumor katéterezhet6 jobb- ill. bal oldali artériait MR
kompatibilis embolisalo spiralokkal elzartak, igy a tumor keringése
jelentésen csokkent, de a kontroll hasi UH a tumor méretében lényeges
valtozast nem irt le. Carvedilol emelés, rilmenidin beallitasa tortént.
Harom honappal késobb ismételt, csaknem teljes katéteres embolizacio
tortént, az ellaté artéridkba embolizald spiralokat ill. a tumor ereibe 700
um szemcsenagysagu elzard anyagot is juttattak. A kontroll UH szerint
kb. felére csokkent a tumor mérete. Kovetkezd osztalyos felvételére
futballozas kapcsan kialakult kézzsibbadas, has- és fejfajas, hanyas, hyper-
tonias krizis (220/170 Hgmm), tachycardia, angina pectoris miatt keriilt
sor. Melkas rontgen kisvérkori pangast, EKG bal kamra hypertophiat,
mérsékelt repolarisatiés zavart, laboratériumi eredmények emelkedett
Troponin-T értéket, vizelet katekolaminok extrém magas, a tablazatban
bemutatott értékeket mutattak. A hasi UH a hagyholyag mogott tovabbra
is novekedd, fokozottan vascularisalt tumort irt le. Vérnyomasa rendezo-
détt, panaszmentesen bocsatottuk haza. Tobbszoér obszervaltuk a gyerme-
ket hasi fajdalom miatt. Egyik bentfekvése alatt, orvostanhallgatok
vizsgaltak, tapogattak a hasat, ami utan vérnyomaskiugrassal jaré rosszul-
léte jelentkezett. Ujabb kontroll hasi MRI valtozatlan nagysagu
(10x6x4cm) és jellegli (lebenyezett, kissé egyenetlen, elmosddottan
hatarolt, holyagot benyomd, bal felé diszlokald) tumort mutatott. Tébb
mint masfél évvel a masodik miitét utan az elobb részletezett, idonként
jelentkezd panaszai voltak, fizikalis vizsgalattal belszervileg eltérés nem
volt, rectalis digitalis vizsgalattal azonban a rectum mellett jobb oldalon
tomott tapintata terime volt tapinthato. A SZTE AOK Urolégia Klinikan
sor keriilt a harmadik mitétre, mely soran a kismedencébdl tébb gocu
tumort tavolitottak el, a hugyholyag jobb falat resecéltak és a jobb uretert
neoimplantaltdk. A tumor osszefliggést mutatott a hugyholyag jobb
falaval, a nagyerekkel, a kismedence falaval. Az opus soran, mint minden
miitétnél, vérnyomaskiugras, tachycardia jelentkezett atmenetileg.
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Szovettanilag agressziv viselkedésii paragangliomanak véleményezték a
tobbszori recidiva és a lokalis terjedés miatt. A miitét utan panaszai
(hdhullamok, hypertensio) megsziintek. A SZTE AOK Onkoterapias
Klinikan postoperativ sugarkezelést kapott linearis gyorsitoval (tumoragy
25x1,8 Gy+residualis tumor 12x1,8 Gy). Kontroll képalkotd vizsgalat
folyamatban. Jelenleg a gyermek panaszmentes.

Eléadasunkkal arra hivjuk fel a figyelmet, hogy nem ritka tiinetek
mogott is allhat ritka korkép. A paraganglioma egy ritka, katekolamin
termelé daganat. A paraganglionok kromaffin sejtjeibél indul ki. A tiine-
tekért a fokozott katekolamin termelédés és felszabadulas felelos, amit
fizikai terhelés, vagy a tumor kozvetlen nyomasa (has fizikalis vizsgalata)
is kivalthat. A paraganglioma kezelése elsodlegesen sebészi, teljes
eltavolitas utan teljes a gyogyulas. Irodalmi adatok szerint az 5 éves
tulélés 75% teljes sebészi eltavolitas utan, viszont csak 19% rezidualis
tumor esetén, igy radikalis eltavolitasra kell torekedni. Citosztatikus
kezelés és a sugarterapia a tumor lassi ndvekedése miatt nem jelentds.
Gyodgyszeres kezelésben az antihypertensivumok mellett a Metyrosine
(Demser) szerepel, ami a tirozin hidroxilazt, igy a katekolamin szinézist
gatolja. Irodalmi adatok szerint a katekolamin bioszintézist 35-80%-kal
csokkenti.

MRI kép
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Tablazat: Igazsagiigyi és Biztositdsi Orvostani Intézet, Budapest

Katekolamin metabolit | Mért érték Normal érték
VMA 41,7 mg/24h 1,8-6,7
HVA 18,8 mg/24h 0-6,2
5-HIAA 5,6 mg/24h 0,7-8,2
Adrenalin 0 ug/24h 1,7-22,4
Noradrenalin 4 958,8 ug/24h 12,1-85,5
Dopamin 12 671,9 ug/24h 0498
Metanefrin 390,4 ug/24h 74-297
Normetanefrin 20 307 ug/24h 105-354
3-metoxitiramin 5 891 ug/24h Nincs

Hematoxillin-eozin festés: Kicsi, Immunhisztokémia: o sejtek chro-
kob alaki neuroendokrin sejtek mogranin A-val adnak reakciot
(fé sejtek), csoportokban vagy

kitegekben elrendezédve alkot-

jak a ,,Zellballen”-eket
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