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Hypertonus bei Phdochromozytom

und Paragangliom

Wichtige Ausschlussdiagnose bei arterieller Hypertonie

Epidemiologie

Etwa 80-85% aller Katecholamin produzierenden
Tumore sind Phaochromozytome, 15-20% Paragang-
liome. Letztere sind Tumore, die entlang des sympa-
thischen Grenzstranges auftreten. lhnen gemein ist die
autonome Synthese von mindestens einem Katecho-
lamin, Adrenalin, Noradrenalin oder Dopamin sowie
Metanephrin und Normetanephrin.
Phaochromozytome/Paragangliome sind seltene
Erkrankungen: Die geschatzte Inzidenz betragt 1-2
Falle pro 100.000 Einwohner und Jahr. Autopsiestudien
zeigen allerdings, dass 0,05-0,10% aller Patienten
ein unentdecktes Phaochromozytom aufweisen. Das

Phdaochromozytom kann in jedem Lebensalter auf-
treten, wobei ein Haufigkeitsgipfel zwischen dem
30. und 40. Lebensjahr besteht. Es existiert keine Ge-
schlechtspraferenz.

Etwa 33% aller Phaochromozytom-/Paragangliom-
Patienten wiesen eine familidre (hereditare) Genese
auf. Typisch fur diese Patienten ist die multifokale
Lokalisation und das Auftreten in friheren Jahren,
aber auch die erhéhte Pravalenz maligner Tumoren.
Das Risiko einer Malignitat des Phaochromozytoms
liegt bei 10-15 % bis maximal 25 %. Bei extraadrenalen
Tumoren betragt das Risiko 30-40 %.

Verdacht auf Phdochromozytom/Paragangliom

Symptome: Hypertonie (95-100 %), Kopfschmerzen (60-90 %),
Schwitzen (55-75 %), Tachykardien, Palpitationen (40-50 %),
Hyperglykamie (20-40 %), Gewichtsverlust (20-40 %), Blasse (40-45 %)
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Bei anhaltendem Verdacht:
Wiederholung der Dianostik
nach 6 Monaten

Kein
Phaochromozytom

Lokalisationsdiagnostik
Spiral-CT von Abdomen
und Becken
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Klinik

Zu den Symptomen eines Phdaochromozytoms geho-
ren Hypertonie (dauerhaft oder anfallsweise), Kopf-
schmerzen, Schwitzen, Herzrasen, Fieber, Tremor,
Blasse, Gewichtsverlust, Nervositdt, pektangindse
Beschwerden und Ubelkeit.

Labordiagnostik

Die Labordiagnostik Katecholamin produzierender
Tumore hat in den letzten Jahren einen Wandel erlebt:
Friher Gbliche diagnostische Tests auf Vanillinmandel-
saure (VMS) im Urin sowie Katecholamine in Plasma
und Urin sollten aufgrund ihrer eingeschrankten Sensi-
tivitat heute nicht mehr eingesetzt werden.

Existiert Phaochromozytom-Verdacht, empfehlen die
Leitlinien gegenwadrtig als Eingangstest die Bestim-
mung von Metanephrin und Normetanephrin aus ge-
frorenem EDTA-Plasma.

Die Plasma-Bestimmung der Katecholamin-Metaboliten
Metanephrin und Normetanephrin hat eine sehr hohe
Sensitivitat und Spezifitdt. Es wird ein stufenartiges
Vorgehen empfohlen (siehe Vorderseite). Nach einer
ersten, nicht eindeutigen Metanephrin-/Normetan-
ephrin-Bestimmung (Ergebnis erhoht mit einem Wert,
kleiner als die dreifache Referenzbereichsobergrenze)
sollteeineZweitbestimmungerfolgen.DieUntersuchung
der Katecholamine und der gesamten Metanephrine/
Normetanephrine im 24-Stunden-Sammelurin ist ein
zusatzlicher notwendiger Bestatigungstest. Zeigen
sich dabei erneut erhohte Werte, so wird die Durchfuh-
rung eines Clonidin-Suppressionstests (siehe entspre-
chender LaborFunktionstest) empfohlen.

Eine Lokalisationsdiagnostik mit bildgebenden Verfah-
ren ist bei positivem Ergebnis im Clonidin-Test indiziert.
Zur weiteren Abklarung sollte auch eine humangene-
tische Diagnostik (MEN Typ 2A und B) erwogen werden.

Praanalytik und Analytik

Fur die Metanephrin-/Normetanephrin-Bestimmung
und den Clonidin-Test wird gefrorenes EDTA-Plasma be-
notigt. Die Blutentnahme erfolgt am liegenden Patien-
ten nach 30 min Ruhephase (kein Stress!). Der Patient
sollte 8-12 h vor der Blutentnahme niichtern sein, nicht
rauchen, keinen Alkohol zu sich nehmen und Koffein
sowie anstrengende Tatigkeiten meiden.

Fur die Bestimmung der gesamten Metanephrine/
Normetanephrine im Urin ist ein angesauerter 24-Stun-
den-Sammelurin erforderlich. In allen Fallen sollten,
wenn maglich, Pharmaka eine Woche vorher abgesetzt
werden. und vor der Blutentnahme Stress-Situationen
vermieden werden.

Drei Tage vor der Blutabnahme sollten folgende Nah-
rungsmittel vermieden werden: Kakao, Kaffee, Tee, Scho-
kolade, Nisse, Zitrusfriichte, vanillehaltige Produkte.
Neben Antihypertensiva sollten folgende Medikamen-
te moglichst keine Anwendung finden: Nitroglyzerin,
Alpha-Methyldopa, MAO-Hemmer, trizyklische Antide-
pressiva, Phenooxybenzamin, Doxazosin, L-Dopa, Theo-
phyllin, Nasentropfen, Bronchodilatatore, Appetitziig-
ler, Paracetamol, Hustentropfen.

Wenn maglich, sollte das Blut direkt nach der Entnahme
zentrifugiert und das Plasma abpipettiert und eingefro-
ren werden (-20 °C).

Hinweise zu Praanalytik und Abrechnung

Probenmaterial

EDTA-Plasma, tiefgefroren; 24-Stunden-Sammelurin (angesauert)
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Probentransport Kurierdienst

EBM GOA 1-fach 1,15-fach
Metanephrin (freies)/Normetanephrin (freies) =~ 32300" € 27,00 4074° €33,22 € 38,21
e 3300°  €2700 | 4074° €332 €382

Normetanephrin (gesamtes) im Urin

* Die Metanephrine sind nur einmal pro Patientenprobe berechnungsféhig.
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