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Feokromocytom kan litt missas
vid ovanlig symtombild

Hypotoni och synkope tolkades som ortostatism
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Feokromocytom &r en vilkdnd men relativt ovanlig neuro-
endokrin tumor som oftast dr lokaliserad till binjuremérgen,
men dven extraadrenala tumorer forekommer (paragangli-
om). Incidensen i Sverige fér feokromocytom beridknas vara
4-5fall per 1000000 invanare och ar [1, 2].

Framsteg inom diagnostik och genetisk forskning har gjort
attden tidigare enkla minnesregeln om »10« fér denna tumor-
form har fatt revideras (10 procent maligna, 10 procent extra-
adrenala, 10 procent hereditira och 10 procent bilaterala).
Andelen maligna/metastaserande fall skiljer sig mellan adre-
nala (5 procent) och extraadrenala (30 procent) tumorer. Feo-
kromocytomen visar sig i ca 20 procent av fallen vara para-
gangliom och andelen hereditéira fall utgor i dag ca 25 procent
[3] och drabbar oftare patienter yngre dn 40 ar. Bland patien-
ter med syndrom som vanligtvis innefattar feokromocytom —
von Hippel-Lindau och MEN2A (multipel endokrin neoplasi
typ 2A) - dr andelen bilaterala tumérer hogre [3, 4].

Feokromocytom ir en viktig och potentiellt livshotande or-
sak till sekundir hypertoni [5], och behandlingen ar kirurgisk
i de flesta fall. P4 grund av ins6ndringen av katekolaminer
frén binjuremirgens kromaffina celler dr kardiovaskulidra
symtom de vanligaste och mest framtréddande. Blekhet och
svettningar tillsammans med hypertoni, huvudvirk och pal-
pitationer &dr klassiska symtom vid feokromocytom. Symtom-
bilden kan vara komplex och innehalla buksmirtor och psy-
kiska besvir men feokromocytom kan ockséa vara asymtoma-
tiska och upptickas forst vid rontgenundersékning (inciden-
talom) [3].

Ovanliga kliniska manifestationer

Mer ovanliga kliniska manifestationer dr hypotoni, hjartsvikt
och andnéd, vilka skulle kunna forklaras aven eller flera sam-
verkande patofysiologiska modeller [6-8]. En storre ameri-
kansk studie fran 1989 tyder pa en total incidens pa 2 procent
av chock vid feokromocytom [8]. Andnod forklaras ofta av
lungédem, sekundért till hjartsvikt [2]. Forklaringsmodeller
som beskrivits gidllande chock inkluderar abrupt stopp av
katekolaminproduktion pa grund av tumornekros, desensiti-
sering av adrenerga receptorer [9] och/eller minskning av in-
travaskulédr blodvolym [3].

Vid hypotoni med samtidig eventuell svettning, mydriasis,
hyperglykemi, buksmirta, lungédem och/eller leukocytos
bor prov for metoxikatekolaminer i plasma tas f6ljt av eventu-
ell bilddiagnostik med DT/MR f6r att inte missa ett feokro-
mocytom med ovanlig symtomatologi [1-3].

En ovanlig manifestation av hypotoni och chock drabbade
en patient som var inskriven inom palliativ ASTH (avancerad

»HAr naimns som forvantat
inget om symtom liknande
demidet aktuella fallet.«

sjukvéard i hemmet), Langbro Park, Stockholm. Efter obduk-
tion visade det sig att patienten hade ett feokromocytom i
vanster binjure. Att feokromocytom ofta upptécks i samband
med obduktion har tidigare visats i ett storre epidemiologiskt
arbete, dir 40 procent av tumérerna diagnostiserades post
mortem [10].

FALLBESKRIVNING

En 67-arig man med prostatacancer och malignt mesoteliom
skrevsiniASIH for hjalp med smirtbehandlingi hemmet. Pa-
tienten hade tidigare genomgatt prostatektomi, pulm- och
pleurektomi samt fatt adjuvant stralbehandling med totalt
106 Gy och cytostatika. Som komplikation tillstétte makro-
skopisk hematuri, vilken bedémdes bero pa hemorragisk
stralcystit. Patienten hade ocksa haft immunologisk trombo-
cytopeni, som av hematologisk klinik bedémdes bero pa
benmirgspaverkan av stralbehandlingen och som behandla-
des med hégdos kortison och gammaglobulin utan effekt, var-
for splenektomi utférdes. Pneumokockvaccin gavs.

Han led av svara smértor fran hoger sida av bréstkorgen,
vilket var den priméra orsaken till anslutningen till ASTH. Re-
dan vid inskrivningen framférdes besvédr med yrsel och ba-
lans; blodtrycket uppmittes da till 90/70 mmHg.

Ett par manader efter inskrivningen klagade patienten
over hjartklappning. Vid undersokning noterades takykardi,
varfor man satte in peroralt metoprolol 25 mg1x 1, vilket dos-
Okades till 50 mg 1x1 med god effekt. Pa grund av trotthet
gjordes ett 4 dagar langt behandlingsférsok med peroralt be-
tametason om 4 mg dagligen med sedvanlig nedtrappning.
Behandlingen hade inte nagon tydlig effekt pa patientens
symtom.

Under den tid patienten var inskriven i ASTH gjordes flera
akutalikarbesok pa grund av upprepade episoder av synkope.
Vid lakarbesdken uppmittes patientens blodtryck till varden
mellan 75/60 och 65/40 mm Hg. Han var kall perifert, trott
men talbar. Patienten beskrev att det vid minst tva av svim-
ningarnakindes som att »det vitnar fér 6gonen och sedan for-

HSAMMANFATTAT

Feokromocytom &r en védlkand
men relativt ovanlig katekol-
aminproducerande tumor, oftast
utgangen fran binjuremargen.
Hypotoni och upprepade
episoder av synkope hos en
patient inom ASIH (avancerad
sjukvard i hemmet) bedémdes
som ortostatism. Vid obduktion
pavisades ett feokromocytom i
vanster binjure.

For att inte missa ett feokromo-
cytom med ovanlig symtomato-
logi — hypotoni samtidigt med
eventuell svettning, mydriasis,
hyperglykemi, buksmarta, lung-
ddem och/eller leukocytos — bor
metoxikatekolaminhalten matas
i plasma. Ddrefter gors eventuellt
bilddiagnostisk undersékning
med DT/MR.
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svinner jag«. Svimningarna bevittnades aldrig av medicinskt
kunnig personal, men det fanns ingen anledning att inte tro
pa anhorigas uppgifter. Blodtrycket méttes &ven mellan svim-
ningarna och varierade mellan 100/75 och 120/80 mmHg.

Patienten utreddes flera ganger pa akutsjukhus, dar man
forst beddmde att svimningarna berodde pa betablockad (vil-
ken sattes ut) alternativt ortostatism, men dven ileus och
rontgenverifierad pneumoni angavs som orsak till symtomen
som da dven innefattade buksmirta. Laboratoriemissigt
fanns inget anmérkningsvirt fransett leukocytos som ater-
fanns endast i samband med pneumonin.

Patientens svimningsattacker fortsatte efter det att beta-
blockaden hade satts ut, och situationen i hemmet blev allt-
mer ohallbar, vilket féranledde inneliggande vard pa palliativ
avdelning. Patienten férsdmrades snabbt och avled efter 3
veckor pa avdelningen.

I samrad med patientens anhoriga utfordes klinisk obduk-
tion, som fransett status post hégersidig pulmektomi, status
post splenektomi och pleuraplack av asbestostyp dven visade
lung-/hjartinsufficiens med lungédem och organstas samt
forstorad vénster binjure (5x3x2 cm) med tumér utan ne-
kros, vilken vid mikroskopisk undersékning bekriftades vara
ett feokromocytom. Eftergranskning av den DT-undersok-
ning som utférdes 2 manader innan patienten avled pavisade
inte nagot incidentalom, ddremot noterades litt férstorad
vanster binjure.

DISKUSSION

Feokromocytom ir en ovanlig men vilkénd tumoérform. Re-
dan under forsta terminen pa ldkarutbildningen far man lira
sig om detta ovanliga tillstand, som manga erfarna endokri-
nologer aldrig far se under sin likargirning. Arbetsgruppen
»Feokromocytom diagnostik« definierade i borjan av
2000-talet en rad patientgrupper lampliga fér screening av-
seende feokromocytom [5], dir framfor allt symtom relatera-
de till hogt sympatikuspaslag tas upp, men dven syndromen
von Hippel-Lindau och MEN2A. Hiar ndmns som forvintat
inget om symtom liknande dem i det aktuella fallet.

Eftersom vi i detta fall inte hade ndgon misstanke om feo-
kromocytom nir symtomen uppstod och diagnosen stélldes
forst post mortem, dr det en hypotetisk fraga om det hade
kunnat vara mgjligt att ridda patienten till livet med en ope-
ration. Vi kan dock inte se nagra andra uppenbara kardio-
vaskuldra forklaringar till patientens terminala hjartsvikt.
Behandlingen med betametason var for kortvarig och i for lag
dos for att kunna ha orsakat binjurebarkssvikt.

Eftersom det ar relativt vanligt att feokromocytom upp-

ticks post mortem, kan det diskuteras huruvida dessa tumo-
rer 4r mer stillsamma i ett hormonellt perspektiv. I det aktu-
ella patientfallet dr det svart att uttala sig om detta, eftersom
nagon métning av katekolaminer aldrig gjordes.

Den klassiska symtomatologin till trots vill vi lyfta fram att
man bor tinka pa denna ovanliga diagnos éven vid oférklarli-
gablodtrycksfall och synkope.

W Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.
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B SUMMARY

Pheochromocytomas are rare but well known tumors, often located
within the adrenal gland. Due to their catecholamine production they
are often associated with cardiovascular symptoms such as hyper-
tension and palpitations, but headache, perspiration and pallor are
also frequently shown within the patient group. Unusual symptoms
may be hypotension, cardiac insufficiency and dyspnea. A patient
within a palliative care unit presented with low blood pressure and
repeated syncope, which was assessed as orthostatic hypotension.
Autopsy showed a pheochromocytoma in the left adrenal gland. If
hypotension is present together with perspiration, mydriasis, hyper-
glycemia, abdominal pain, pulmonary edema and/or leukocytosis
the patient may be examined with plasma metoxycatecholamines
and/or CT/MR to not miss an unusual presented pheochromocytoma.



