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Feochromocytom jako vzacna pficina fatalniho srde¢niho selhani

(Pheochromocytoma as a rare cause of fatal heart failure)
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Feochromocytom je nador vychazejici z chromafinnich bunék diené nadledvin. Jedna se spole¢né se sympa-
tickymi paragangliomy o nadory produkujici katecholaminy, které jsou relativné vzacné. Jsou jednou z méné
Castych pficin sekundarni hypertenze. Klinicka prezentace feochromocytomu je znacné variabilni, nejtypic-
t&jsi je triada priznakl zahrnujici paroxysmalni bolesti hlavy, poceni a palpitace. V nasi kazuistice prezen-
tujeme pripad pacienta, u kterého se feochromocytom manifestoval primarné jako fatalni srde¢ni selhani.
© 2022, CKS.

ABSTRACT

Pheochromocytoma is a tumor that arises from chromaffin cells of the adrenal medulla. Together with
sympathetic paragangliomas, these are relatively rare catecholamine-secreting tumors. They are one of the
less common causes of secondary hypertension. The clinical presentation of pheochromocytoma is very va-
riable. The classic triad of symptoms in patients with a pheochromocytoma consists of paroxysmal episodic
headache, sweating, and palpitations. In our case report, we present a patient in whom pheochromocytoma

Stressed cardiomyopathy

manifested primarily as a fatal heart failure.

Uvod

Feochromocytom je nador vychazejici z chromafinnich bu-
nék drené nadledvin. Jednd se spole¢né se sympatickymi
paragangliomy (nddory vychdzejici z paraganglii mimo
dren nadledviny) o relativhé vzacné nddory produkujici
katecholaminy. Jsou jednou z méné castych pricin sekun-
darni hypertenze s odhadovanym vyskytem u pacientd
s arteridlni hypertenzi kolem 0,2 %' a predpokladanou
ro¢ni incidenci 0,8 pfipadu na 100 000 obyvatel.? Vétsina
nadoru je sporadickych, ale pfiblizné u 40 % pacientu se
jednd o soucast familiarni poruchy (hlavné autosomalné
dominantni), jako je von Hippel-Lindaulv syndrom nebo
syndrom mnohocetné endokrinni neoplazie 2. typu. Kli-
nicka prezentace feochromocytomu je znacné variabilni
od asymptomatickych pfipadl pres literarné nejtypicté;si
triddu priznakd, jez zahrnuje paroxysmalni bolesti hlavy,
poceni a palpitace, az po pripady akutniho srde¢niho se-
Ihani ¢i kardiogenniho Soku.'#

Popis pFipadu

Triapadesatilety pacient bez relevantni predchozi anamné-
zy byl dopraven na nade pracovisté leteckou zachrannou
sluzbou pro podezieni na infarkt myokardu s elevacemi
useku ST (STEMI) predni stény komplikovany plicnim edé-
mem. POvodni avizo pro rychlou zdravotnickou pomoc
(RZP) byl stav po kolapsu u lyZare, bolesti na hrudi a celo-
denni nevolnost (podrobnéjsi anamnestické udaje nebyly
zjistény, ani zpétné pfi komunikaci s manzelkou, ktera ne-
govala jakékoliv predchozi onemocnéni, obtize ¢i uziva-
nou medikaci pacienta). Na misté zasahu byla pro progre-
dujici respiracni insuficienci nutna orotracheadlni intubace
a uméla plicni ventilace (UPV). U nas byl pacient vstupné
dle zadkladnich Zivotnich funkci hypertenzni (neinvazivné
méreny tlak krve 156/101 mm Hg), tachykardicky se srde¢-
ni frekvenci (SF) kolem 140/min a hypoxemicky se saturaci
0, kolem 87 % (pfi agresivni ventilaci 100% frakci O, a po-
zitivnim end-exspiracnim tlakem 11 cm H,0), hypertenze

Adresa pro korespondenci: MUDr. Matej Strycek, Krajska nemocnice Liberec, a.s., Husova 357/10, 460 63 Liberec, e-mail: m.strycek@gmail.com

DOI: 10.33678/cor.2021.134

Tento ¢lanek prosim citujte takto: Strycek M, Seiner J, Stros J, et al. Feochromocytom jako vzécnd pficina fatélniho srde¢niho selhéni. Cor Vasa 2022;64:478-481.



M. Strycek et al.

479

nebyla farmakologicky korigovana. Na vstupnim EKG byla
zjisténa blokada levého Tawarova raménka (nejasného
stari) a sinusova tachykardie (obr. 1). Dle doplnéné akut-
ni selektivni koronarografie (SKG) byla prokazana jen ne-
obliterujici ateroskleréza véncitych tepen (obr. 2 a 3). Pro

nalez na véncitych tepnach nevysvétlujici prudky plicni

edém byla provedena i ventrikulografie, ktera prokazala
typicky obraz korespondujici s diagnézou stresové (takot-
subo) kardiomyopatie (KMP) (obr. 4) s ejekéni frakci levé
komory (EF LK) 19 %. Dle invazivné mérené hemodyna-
miky bez vyznamného tlakového gradientu ve vytokovém
traktu levé komory srdecni (LVOT), ale s extrémné zvyse-
nym end-diastolickym tlakem 173/20/48 mm Hg (obr. 5).
Echokardiograficky (TTE) byla zjisténa rozsahla akineze
hrotu a pfilehlych apikalnich a stfednich segmentd viech
stén LK a hyperkontraktilni bazalni segmenty LK, chlopné
bez zfejmé vyznamné vady a bez obstrukce v LVOT. Ejek-
¢ni frakce LK ¢inila odhadem 15 %. Po pfijezdu na koronar-

ni jednotku (KJ) pokracuje tézky plicni edém i pfes agresiv-
ni ventilaci a nové dochazi k rozvoji arteridlni hypotenze
se stfednim arteridlnim tlakem (MAP) kolem 50 mm Hg,
ktera byla korigovéana malou davkou noradrenalinu. Labo-
ratorni vysetfeni byla bez minerdlové dysbalance, anémie
¢i jiné vyznamné patologie (vysoce senzitivni troponin T
[hsTNT] 1 377 ng/l a mozkovy natriureticky peptid [BNP]
963 pg/ml). Kratce po pfijmu na KJ dochazi k ndhle zastavé
obéhu (NZO) pod obrazem bezpulsové elektrické aktivity
(PEA), ihned zahdjena kardiopulmonalni resuscitace (KPR)
véetné nepfimé mechanické srdecni masaze pfristrojem
LUCAS (Lund University Cardiopulmonary Assist System;
Physio-Control Inc./Jolife AB, Lund, Svédsko). Kontrolni
transtorakalni echokardiografie (TTE) pfi KPR bez rozvo-
je tamponddy ¢i jiné akutné odstranitelné patologie. Byla
zahajena priprava (priming) pristroje na venoarterialni ex-
trakorporalni membranovou oxygenaci (VA-ECMO) a svo-
[dn ECMO tym. Noradrenalin byl podavan ve vysoké davce
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Obr. 2 - Selektivni koronarografie pravé
véncité tepny

Cité tepny

Obr. 3 - Selektivni koronarografie levé vén-

Obr. 4 - Ventrikulografie levé komory s obra-
zem stresové kardiomyopatie
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Vzacna pricina fatalniho srdecniho selhani

Obr. 5 - Invazivni hemodynamické vysetieni levé komory, respektive ,,pull back” do aorty

\ -~ %

Obr. 6 - Fotografie z pitvy. Pfi¢ny fez kulovité-
ho loziska levé nadledviny (feochromocytom).

véetné bolust, ddle byly podavany bolusy adrenalinu, vie
bez efektu. Po vice nez 40 minutdach resuscitace je rytmus
asystolie, vyraznd mydridza zornic, dle oxymetrie pomoci
spektrometrie v blizké infracervené oblasti (NIRS) proka-
zané nedostatecné okysliceni mozku, dle dalsi kontrolni
TTE stojici srdce (ventricular standstill). Pro futilitu jsme ne-
pristoupili k extrakorporalni kardiopulmonalni resuscitaci,
KPR byla ukoncena a byl konstatovan exitus letalis. Zdra-
votni pitvou byl zjistén ostre ohraniceny kulovity Gtvar levé
nadleviny velikosti 6 x 9 x 5 cm (obr. 6) a naslednym his-
tologickym rozborem byla definitivné stanovena diagnéza
feochromocytomu (solidni tumor, bez prakazu metastaz).

Diskuse

Vzhledem k velmi vzdcnému vyskytu feochromocyto-
mu a jeho rdznorodé klinické manifestaci je diagndza

tohoto onemocnéni mnohdy velmi naro¢nd a nezfidka
stanovena az pfi pitvé.> Zakladem diagndézy je soubor
typickych pfiznakd, a to paroxysmalni bolesti hlavy, po-
ceni, palpitace a anxieta, dale laboratorni stanoveni me-
tanefrind (optimalné pfi zachvatu priznakd), normeta-
nefrinl v plazmé nebo v mo¢i a morfologické vysetfeni
(vypocetni tomografie [CT], magneticka rezonance [MR]
a v nékterych pripadech i pozitronovd emisni tomogra-
fie). Ve specifickych situacich, hlavné téch akutnich, jako
je akutni srdecni selhani, hypertenzni krize, kardiogen-
ni Sok bez jiné vysvétlitelné pric¢iny a podezieni na feo-
chromocytom, pfistupujeme v ramci diagnostiky pfimo
k zobrazovacim metoddm, a to zejména ze dvou dudvo-
du.® V akutni fazi onemocnéni mohou byt falesné zvyse-
né metabolity katecholamind pfirozenou reakci organi-
smu a/nebo podavanou medikaci ke zvladnuti akutniho
stavu, ktery ndm mimo jiné vétSinou neddva dostatek
Casu k presnému méreni. Druhym dlvodem je, Ze vét-
Sina feochromocytomd je v ¢ase stanoveni diagnézy do-
statecné velkych (v prméru 4-6 cm) na to, abychom je
zachytily pomoci zobrazovacich metod (CT/MR).”-° Defi-
nitivni kauzalni lécba spociva v chirurgickém odstrané-
ni feochromocytomu v expertnim centru po predchozi
pfipravé alfa-blokatory, eventudlné v kombinaci s beta-
-blokatory po dobu minimalné 14 dna.
Feochromocytom a s nim spojené nadmérné uvolnova-
ni katecholamint je vzdcné asociovan s KMP s podobnym
mechanismem vzniku jako pfi stresové KMP. Predpokla-
danym patofyziologickym mechanismem vedoucim k po-
Skozeni funkce LK vlivem nadmérného uvolnéni katechol-
aminl je kombinace vazospasmu (mikrocirkulace), ktery
vede k omraceni srdec¢niho svalu,’® a pfimého toxického
ucinku katecholaminl na srde¢ni sval."" | pfes podobny
patofyziologicky zéklad se pacienti s feochromocytomem
indukovanou KMP lisi od pacientt se stresovou KMP. Dle
malé observadni prace jsou pacienti s feochromocytomem
indukovanou KMP mladsi (v prméru o 20 let), mivaji ¢as-
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téji postizenou bazalni ¢ast LK, respektive globalni systo-
lickou dysfunkci LK a maji castéji komplikovany prabéh,
ale nelisi se v mortalité proti pacientim se stresovou
KMP."2

U pacientl, u kterych dojde vlivem feochromocyto-
mem indukované KMP k rozvoji refrakterniho kardiogen-
niho Soku, je vhodné vzhledem ke kauzalné odstranitelné
pric¢iné Soku zvazit indikaci k napojeni mechanické srde¢ni
podpory (MSP). Pro moznost kombinované podpory per-
fuze (selhavajici LK) a oxygenace (tézky refrakterni plicni
edém) se jevi jako nejvhodnéjsi MSP pro tyto pacienty VA
ECMO. Nezfidka je nutné VA ECMO kombinovat s jinou
MSP, jako jsou intraaortadlni balonkovd kontrapulsace
(IABP) nebo Impella, které ulehcuji vyprazdnéni (venting)
LK (do dostatecného obnoveni jeji funkce — recovery).'
Dle systematického prehledu jednotlivych kazuistik (cel-
kem 40 pacientl) refrakterniho kardiogenniho Soku na
podkladé feochromocytomu s nutnosti napojeni na MSP
(nejcastéji VA ECMO v kombinaci s IABP) bylo dosazeno
97% prezivani (vyborné vysledky jsou jisté modifikované
kazuistickym charakterem danych publikaci).* MSP umoz-
ni preklenout akutni fazi onemocnéni, snizit davku vazo-
presord a inotropik, které hraji vyznamnou roli v patofy-
ziologii tohoto onemocnéni. V nasi kazuistice ndm velmi
kratké casové okno od hypertenzni krize po rozvoj kar-
diogenniho Soku na KJ, ktery byl rychle nasledovan NZO
pod obrazem PEA, respektive asystolie (vSe v horizontu
pfiblizné 15-20 minut), neumoznilo pouzit agresivnéjsi
terapeuticky pristup ve smyslu napojeni na MSP, ktera by
nam jako jedind dala teoretickou Sanci zvratit fatalni tra-
jektorii naseho pacienta.

Zavér

Feochromocytom je velmi vzacnym onemocnénim s pes-
trou klinickou manifestaci, ktera se neomezuje jen na
typické paroxysmalni pfiznaky, ale prvnim projevem feo-
chromocytomu muzou byt akutni, Zivot ohrozujici, az
fatalni kardiovaskularni komplikace. | pres povédomi
a veskerou terapeutickou snahu véetné MSP je casto dia-
gndza feochromocytomu stanovena az post mortem pfi
pitvé.

Prohlaseni autorli o mozném stretu zajmu
Nenastal zadny stret zajma.
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