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Feokromocytom — ovanligt
och ofta odiagnostiserat tillstand

[Feokromocytom &r en ovanlig men viktig orsak till sekun-
dér hypertoni med en uppskattad arlig incidens av 2—8 fall per
miljon invanare [1]. Obduktionsmaterial visar p en stor an-
del odiagnostiserade feokromocytom [2]. Ett odiagnostiserat
feokromocytom utgdr ett potentiellt dodligt hot for bararen.
Det ar darfor viktigt att identifiera dessa individer dé sjukdo-
men relativt enkelt kan botas med adrenalektomi. Om preva-
lensen av hypertoni uppskattas till 10 procent hos befolk-
ningen kommer incidensen att ligga under 0,1 procent i en
oselekterad hypertonipopulation, varfoér en allmén screening
av hypertonipatienter ej dr motiverad. Utredning maste inrik-
tas mot kliniskt misstinkta fall, och i de flesta fall handlar det
lika mycket om att utesluta diagnosen som att verifiera den.

Etiologi

Feokromocytom &r en tumor som utgar fran en kromaffin
cellinje, som bildar binjuremérgen respektive paraganglier
under det sympatiska nervsystemets utveckling. De krom-
affina cellerna utvecklas fran primitiva stamceller, sa kallade
sympatogoner, som har sitt ursprung i neurallisten. Sympato-
goner differentieras dven till neuroblaster som utmognar till
sympatiska ganglieceller. Fran denna cellinje utgar den nir-
besldktade tumdren neuroblastom [3].

Cirka 9o procent av alla feokromocytom dr sporadiska me-
dan 10 procent utgor arftliga former. Av de arftliga tumorer-
na dominerar multipel endokrin neoplasi 2 (MEN 2) med me-
dulldr tyreoideacancer, feokromocytom som gemensam
grund med undergrupperna typ 2A med hyperparatyreoidism
och typ 2B med slemhinneneurinom samt ibland ganglie-
neurinom som tredjeldnk. Sjukdomen drvs autosomalt domi-
nant med cirka 94§ procents penetrans. Feokromocytom fore-
kommer i 50 procent och dr vanligen bilaterala utgaende fran
en hyperplastisk binjuremirg. Den sjukdomsalstrande genen
ar identifierad som RET-protoonkgenen p& kromosom 10.
Genen kodar for en tyrosinkinasreceptor dér flera olika mis-
sensmutationer i den cysteinrika extracelluldra delen utgdr
den molekyldrgenetiska bakgrunden till 2A-syndromet. Vid
typ 2B-syndromet dr mutationerna istéllet huvudsakligen lo-
kaliserade till kodon 918 i den intracelluldra delen av recep-
torn [4].

Aven andra sa kallade neurallistsyndrom &r associerade till
feokromocytom, men med betydligt lagre penetrans, som
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Feokromocytom &r en ovanlig men viktig orsak till se-
kundar hypertoni. Feokromocytom utgor ett poten-
tiellt dodligt hot for bararen. Obduktionsmaterial visar
pa en stor andel odiagnostiserade feokromocytom.

Feokromocytom bér misstankas vid manifest eller pa-
roxysmal hypertoni med attackvisa symtom, sarskilt
av huvudvark, svettning och palpitationer.

Tva urinsamlingar (dygnssamling eller nattsamling)
for bestamning av fritt noradrenalin och adrenalin
samt metoxylerade katekolaminer utgér hérnstenen i
diagnostiken.

bland annat vid von Hippel-Lindaus sjukdom (10-20 pro-
cent), neurofibromatos typ 1 (1 procent) och Sturge—Webers
syndrom (1 procent).

Feokromocytom kan forekomma i alla aldrar, men ar van-
ligast mellan 30—50 ar, och forekommer likartat hos bada ko-
nen [5]. Tumorerna ar till 9o procent lokaliserade till binjuren
medan 10 procent dr extraadrenala. Av dessa ar 80 procent lo-
kaliserade nedom diafragma. Storleken pa feokromocytom
kan variera avsevirt frdn en spelkulas till en fotbolls storlek
(5-3 000 g). Cirka 70 procent viger mindre &n 70 g och har
en medeldiameter pa 4,5 cm, vilket kan jimforas med en nor-
mal binjurevikt pd 6—8 g. Ungefar 10—15 procent av alla feo-
kromocytom dr maligna. Histologiskt dr det omojligt att skil-
ja mellan maligna och benigna feokromocytom. Metastase-
ring sker framfor allt till kotpelaren, lungor, lever och lymf-
kortlar [3].

Biokemi

Feokromocytom producerar och frisétter katekolaminerna
noradrenalin och adrenalin till cirkulationen i varierande
mingd och med ett episodiskt till kontinuerligt tidsférlopp.
Katekolaminernas effekt medieras via a- och (-receptorer.
Hemodynamiska effekter vid stimulering av o,-receptorer ar
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Figur 1. Metabolism av katekolaminer i feo-
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) kromocyten. En 6kad transkription av gener
for nyckelenzymer i katekolaminmetabolis-
men leder till en 6kad bildning av katekol-
aminer i tumércellen. Syntesen startar fran
aminosyran tyrosin genom inverkan av en-
zymerna tyroxinhydroxylas (TOH) och dopa-
dekarboxylas (DDC), varvid dopamin (DA)
bildas som tas upp i granula och hydroxyle-
ras vidare av dopamin-[3-hydroxylas (D3H)
till noradrenalin (NA). NA kan migrera ut ur
granula och omvandlas genom inverkan av
enzymet fenyletanolamin-N-metyltransfe-
ras (PNMT) till adrenalin (Adr) som &terupp-
tas i granula. Katekolaminer och kromogra-
nin A (CgA) frisétts normalt direkt till cirku-
lationen fran granula genom exocytos. | tu-
morceller frisétts katekolaminer och dess
metaboliter dessutom i varierande méng-
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der via diffusion. Katekolaminer metaboli-
seras snabbt via metoxylering av enzymet
katekol-O-metyl-transferas (COMT) till met-
oxinoradrenalin (Met-NA) respektive met-
oxiadrenalin (Met-Adr). Detta kan ske savaél
extracelluldrt som intracellulért i feokromo-
cyten. Metoxylerade metaboliter kan slut-
ligen oxideras till slutprodukten hydroxi-
metoximandelsyra (HMMA) av enzymet
monoaminoxidas (MAO). Katekolaminerna
utévar sina biologiska effekter via olika sub-
typer av membranbundna adrenoceptorer.

blodtrycksstegring och vid stimulering av 3,-receptorer hjart-
frekvensokning, medan stimulering av [3,-receptorer reduce-
rar blodtrycket. Adrenalin binder sig med hog affinitet till a,-
och B,-receptorer medan noradrenalin binder sig med hog af-
finitet till a,- och B,-receptorer.

Katekolaminer inaktiveras snabbt genom metabolisering
till metoxikatekolaminer (metanefriner) av enzymet katekol-
O-metyltransferas (COMT) och utsondras i konjugerad form
i urinen, alternativt oxideras vidare genom enzymet mono-
aminoxidas (MAO) till slutprodukten 4-hydroxi-3-metoxi-
mandelsyra (HMMA), ofta kallad vaniljmandelsyra (VMA)
[6]. Katekolaminer kan ocksé tas upp direkt i nervéndslut och
via MAO oxideras till dihydroximandelsyra (DHMA), alter-
nativt reduceras till dihydroxifenylglykol (DHPG) som kan
forekomma i urinen i sma mangder. Slutligen kan katekol-
aminerna utsondras ometaboliserade i urinen som fria eller
konjugerade. Méngden av fria katekolaminer och metaboliter
som utsondras i urinen under 24 timmar &r <500 nmol for fria
katekolaminer, <5 pmol for metoxikatekolaminer och <35
pumol for HMMA. Hos de flesta feokromocytom é&r noradre-
nalin den dominerande katekolaminen medan endast cirka 40
procent av tumdrerna har en 6kad utséndring av savil norad-
renalin som adrenalin i urinen. Enbart adrenalinproduceran-
de tumérer #r sillsynta. Okad adrenalinutséndring indikerar
binjureursprung hos tumdren.

Diremot édr avsaknad av adrenalin pa intet sitt nagon indi-
kation pa extraadrenal lokalisation. Tvértom &r de flesta tu-
morer lokaliserade till binjuren. Detta kan tillskrivas lag halt
eller aktivitet av det kortisolberoende enzymet fenyletinyl-
amin-N-metyltransferas (PNMT) i tumorceller, som om-
vandlar noradrenalin till adrenalin. Normal binjuremirg in-
nehaller hog PNMT-aktivitet, och 85 procent av cellerna ér
adrenalinproducerande [3] (Figur 1).

Kromaffina celler, liksom andra neuroendokrina celltyper,
har formaga att producera och utsdndra peptider i varierande
grad. Feokromocytom kan producera stora méngder av vissa
peptider forutom katekolaminer, vilket bidrar till den varie-
rande symtombilden (Tabell I). Nagra av dessa peptider har

1586

anvénts for diagnostik av feokromocytom och diskuteras ne-
dan [7].

Hur uppstar misstanken om feokromocytom?

I allménhet forekommer manifest hogt blodtryck hos drygt
hilften av patienterna. Akta paroxysmer 4r mindre vanligt fo-
rekommande [8]. Klassiska symtom omfattar huvudvirk (8o
procent), svettningar (67-74 procent) och palpitationer
(62—74 procent) [9]. [ en sammanstéllning av Stein och Black
hade 96 procent av feokromocytompatienterna minst tva av
dessa tre symtom [10]. 10—14 procent av patienterna ar helt
asymtomatiska och har normalt blodtryck. Férekomst av neu-
rokutana fordndringar, familjar forekomst av feokromocytom
samt tillhorighet till en MEN 2-sldkt 6kar chansen for att feo-
kromocytom skall diagnostiseras. Nér diagnosen binjureinci-
dentalom stills maste alltid feokromocytom uteslutas, da fle-
ra patientmaterial har visat pa en feokromocytomforekomst
pa cirka § procent [11]. I Fakta 1 ges forslag pa vilka patient-
grupper som bor screenas.

Biokemisk diagnostik

Diagnostiken av feokromocytom ér i forsta hand biokemisk.
Det saknas konsensus om vilket enskilt test som har storst var-
de vid feokromocytomdiagnostik [12, 13]. Vanligen kan dia-
gnosen feokromocytom ganska litt bekrdftas med bestdm-
ning av fritt noradrenalin och adrenalin respektive metoxika-
tekolaminer i urin, eller genom bestdmning av noradrenalin
och adrenalin i plasma [14, 15]. Moderna analysmetoder som
hogtrycksvitskekromatografi och/eller radioenzymatiska be-
stimningar ger i allménhet tillforlitliga resultat med lag risk
for ldkemedelsinterferens, vilket tidigare var vanligt. Sma tu-
mdrer frisétter relativt mer av fria katekolaminer &n stora tu-
morer med hog enzymaktivitet som frisdtter mer av metoxi-
katekolaminer.

Vetenskapsradets nitverksgrupp for endokrina buktumo-
rer foreslar att fria katekolaminer och metoxikatekolaminer i
urin utgdr forstahandsanalys vid feokromocytommisstanke.
Metoderna har var for sig hog specificitet och sensitivitet, cir-
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Tabell I. Peptider, forutom katekolaminer, som kan frisattas fran feokromocytom och ge ovanliga symtom.

Substanser

Fysiologisk effekt

For diagnostik

Kromogranin A

Neuropeptid Y

Somatostatin
Neuronspecifikt enolas
Vasoaktiv intestinal peptid
Motilin

Parathormon
Parathormonrelaterad peptid
CRF, ACTH

Vasokonstriktion
Obstipation

Diarré, rodnad
Diarré
Hyperkalcemi
Hyperkalcemi
Hyperkortisolism

JA
JA
JA
JA

Endotelin Vasokonstriktion, hypertoni
Renin Vasokonstriktion, hypertoni
Erytropoetinliknande peptid Polycytemi
Interleukin 6 Pyrexi
Natriuretisk peptid Polyuri

[MFakta 1

Patientgrupper som bodr screenas med avseende
pa feokromocytom

« Patienter med hyperkinetisk cirkulation (labilt blodtryck, hdg
puls, arytmier)
¢ Malign eller refraktér hypertoni

» Paroxysmala symtom av hypertoni, svar huvudvérk, svettning-
ar, hjartklappning

» Paradoxalt blodtryckssvar pa betablockerare

» Hypertensiv reaktion pa anestesi, kirurgi, graviditet, partus,
miktion, invasiva procedurer, naloxon, metoklopramid, TRH,
glukagon

 Binjureincidentalom

» Familjeanamnes pa feokromocytom eller MEN 2-syndrom
* Neurofibromatos

 von Hippel-Lindaus sjukdom

ka 9o procent, men kombinerade ndrmare 100 procent [16]
(Fakta 2). Av praktiska skél méste i manga fall valet av pri-
mir metod baseras pa tillgingligheten av respektive metod
vid det regionala kemiska laboratoriet samt grad av klinisk
misstanke. Om fOrsta analysen ej tillfredsstdllande besvarat
den kliniska fragestillningen rekommenderas komplettering
med den andra analysen enligt ovan.

Emellertid finns det en grupp patienter som pa grund av ty-
piska symtom och attackvisa besvir, med eller utan hdgt blod-
tryck, misstdnks ha feokromocytom, men dér katekolaminer
och/eller dess metaboliter i urin eller katekolaminer i blod ar
normala eller endast dr latt forh6jda — en patientgrupp som ut-
gor en verklig diagnostisk utmaning! Det finns ett stadium i
varje feokromocytoms utveckling nér katekolaminsekretio-
nen &r sa liten att den ar svar att uppticka.

Litt forhojning av katekolaminer och dess metaboliter ses
vid forhgjd sympatikusaktivitet hos stressade och oroliga pa-
tienter, vilka da kan vara svara att sirskilja fran patienter med
feokromocytom under utveckling. Med hjélp av himnings-
test, exempelvis klonidin, som centralt himmar forh6jd sym-
patikusaktivitet men ej pdverkar den autonoma katekolamin-
insondringen fran feokromocytom, kan stressinducerad kate-
kolaminforhéjning vanligen avsléjas [5]. Klonidintestet kan
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utforas ambulant, helst under medicinfria forhallanden, men
kréaver standardiserade rutiner och tillgang till bestimnings-
metod for plasmakatekolaminer [17]. Alternativt hAmnings-
test dr pentolinium(ganglieblockerare)-testet, som anvinds i
Storbritannien men sillan i Sverige. Ovriga tidigare anvdnda
test ar: stimulationstest (glukagon, histamin, tyramin) hos pa-
tienter med normalt blodtryck och himningstest (fentolamin,
prazosin) hos patienter med forhéjt blodtryck. Dessa test ut-
nyttjas ej langre pa grund av risken for allvarliga biverkning-
ar i form av blodtrycksférdandringar och pa grund av bristan-
de sensitivitet och specificitet.

Bestimning av katekolaminer och metoxikatekolaminer i
natturin, nir sympatikusaktiviteten dr som lagst, kan oka
kénsligheten och specificiteten for sdkrare diagnos [18]. Bade
somn och singldge reducerar sympatikusaktivitet. Natturin-
samling dr dessutom praktiskt lattare att genomfora dn 24-
timmarssamling. Det enskilda laboratoriet maste dock kunna
redovisa eget referensomrade. For att 6ka chansen att finga
forhojda urinkatekolaminvérden hos de patienter som har at-
tacker i lag frekvens kan man forse patienten med urinsam-
lingskarl att anviandas under de fyra timmar som fo6ljer efter
en attack.

Vid bestdmning av katekolaminer och dess metaboliter
maste hinsyn alltid tas till pagaende medicinering. Det ar all-
tid bast att gora bestimningar under medicinfria forhallanden.
Om detta ej r mdjligt bor man ha kdnnedom om olika ldke-
medels inverkan pé katekolaminbestimningen (Fakta 3).

Bestimning av fritt (okonjungerat) normetoxikatekolamin
och metoxikatekolamin i plasma dr en lovande diagnostisk
markor for feokromocytom. Metoden beskrevs 1993 av Ei-
senhofers grupp pa National Institutes of Health [19]. Senare
har man tillsammans med svenska medarbetare (P Friberg,
Goteborg) anvint metoden pé stora och vl bearbetade pati-
entmaterial. Normal niva av fritt metanefrin uteslot i princip
forekomsten av feokromocytom [16]. Om dessa resultat kan
bekriftas kommer denna metod att bli av stort vérde. For nér-
varande (februari 2002) ar analysen inte tillgdnglig i Sverige
for kliniskt bruk, men metodutveckling pagér vid de kemiska
laboratorierna vid Huddinge universitetssjukhus och Univer-
sitetssjukhuset MAS. Metoden beréknas tas i klinisk drift un-
der 2002.

Kromogranin A ér ett protein som frisétts tillsammans med
katekolaminer genom exocytos fran vesikla i binjuremérg.
Forhdjd niva av kromogranin A har sensitivitet jamforbar
med urinkatekolaminer for att diagnostisera feokromocytom,
men specificiteten ar lagre da kromograninnivan paverkas av
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[MFakta 2

Riktlinjer for diagnostik av feokromocytom

Patienter med feokromocytom har episodisk eller konstant kad
insondring av katekolaminer och dess metaboliter. Detta kan re-
sultera i symtom/kliniska tecken som bl a blekhet, palpitationer
och huvudvark (vélkénd triad) och férhéjt blodtryck.

Vid misstanke om feokromocytom bor i forsta hand urinens halt
av fritt noradrenalin och fritt adrenalin samt metoxylerade kate-
kolaminer analyseras med modern metodik, for ndrvarande ex-
empelvis med hdogtrycksvatskekromatografi. Tva urinsamlingar
avvardera analys rekommenderas. Urinen samlas i kdrl med till-
sats av saltsyra och kylférvaras fore analys. Samling kan omfat-
ta antingen dygnsurin eller enbart natturin.

Eftersom méanga ldkemedel paverkar sympatiska nervsystemets
aktivitet och/eller kan interferera med analysmetodiken rekom-
menderas att urinsamling om mojligt dger rum i medicinfritt ske-
de. Om detta ej kan genomféras bor ldkemedlets effekt pa exem-
pelvis sympatisk nervaktivitet klargdras, och respektive labora-
torium bor redovisa de substanser som kan férorsaka interfe-
renser.

Tva normala nivaer av fria och metoxylerade katekolaminer av-
skriver i princip den kliniska misstanken om feokromocytom.

Vid latt forhjda nivaer riktas utredningen i forsta hand pa att
biokemiskt faststélla eller avvisa misstanken om feokromocytom.
Klonidinhdmningstest med bestdmning av plasmanoradrenalin
eller bestdmning av kromogranin A kan anvandas som komple-
ment. Kraftigt forh6jda nivaer av urinkatekolaminer/metoxikate-
kolaminer &r diagnostiskt fér feokromocytom. Om feokromocy-
tommisstanken biokemiskt bekraftats inleds i andra hand radio-
logisk topografisk diagnostik med datortomografi av binjurarna,
eventuellt MIBG-skintigrafi och 6vriga tekniker efter behov.

njurfunktionen, protonpumpshdmmarbehandling samt &r for-
hoéjd vid andra neuroendokrina tumérer [20].

Lokalisationsmetoder

Diagnosen feokromocytom ar primért biokemisk, och en ské-
ligt hog sannolikhet skall foreligga innan topografisk dia-
gnostik paborjas. De lokalisationsmetoder som dr mest an-
véndbara dr datortomografi, magnetresonanstomografi (MRT)
och skintigrafi [21]. Venkateterisering med katekolaminbe-
staimning for nivadiagnostik och positronemissionstomografi
(PET) kan i enstaka fall vara av vérde.

Datortomografi. Forstahandsmetod for topografisk diagnostik
av feokromocytom ér datortomografi, eftersom 9o procent ar
adrenala och vanligen storre dn 1 cm, vilket ger en hog sensi-
tivitet for adrenala feokromocytom. Sensitiviteten minskar
till endast 60—70 procent om tumoren ar extraadrenalt belé-
gen, varfor MRT och skintigrafi dr att foredra vid diagnostik
av extraadrenala tumdrer dé de har hogre sensitivitet.

MRT. MRT har likvérdig sensitivitet som DT for diagnostik av
adrenala feokromocytom men har klart hogre sensitivitet (86
procent) for diagnostik av extraadrenala tumorer samt recidi-
verande tumorer. Feokromocytom uppvisar ofta en hog sig-
nal pa T,-viktade bilder, vilket ger en mojlighet att differen-
tialdiagnostiskt skilja feokromocytom fran kortikala adenom.
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(MFakta 3
Paverkan pa biokemiska test

Exogena katekolaminer
Néasdroppar, efedrin, aptithdmmare

(Okad katekolaminfrisattning

Emotionell och fysisk stress

Tricykliska antidepressiva, koffein, nikotin, isoprenalin, erytro-
mycin, tetracyklin, vasodilatatorer

Kirurgi, CNS-sjukdom, hjartinfarkt etc

Reducerad katekolaminfrisattning
Klonidin, moxonidin, bromokriptin, klorpromazin

Lakemedelsinterferens (metodberoende)

Metylglukamin i vissa rontgenkontrastmedel kan minska metoxi-
katekolaminer i urin upp till 72 timmar (spektrofotometrisk me-
tod). Labetalol kan ge falskt forhdjda varden (spektrofotometrisk
metod).

[MFakta 4

Upptag av MIBG

Féljande lakemedel kan reducera upptaget av MIBG:

Tricykliska antidepressiva
Labetalol

Betablockerare
Fentiaziner
Butyrofenonderivat

Foljande lakemedel kan dka upptaget av MIBG:
Kalciumblockerare

Feokromocytom uppvisar en forstirkt signal efter intravends
gadolinium-DTPA-injektion. MRT ar betydligt dyrare &n DT
och far darfor anses som ett andrahandsval vid primér dia-
gnostik.

Skintigrafi. Meta-jodobensylguanidin (MIBG) ér en aralkyl-
guanidin som liknar noradrenalin och upptas specifikt i sym-
pato-adrenal vivnad, vilket gor den utmirkt for diagnostik av
feokromocytom och paragangliom. D& metoden medfor hel-
kroppsskanning ar den 1dmpad nir DT/MRT ej kunnat pavisa
nagot feokromocytom. Skintigrafi kan ocksa anvindas i upp-
foljning av patienter med metastaser, i de fall isotopen tas upp
av metastaserna. Vanligtvis anvands radionukliden '23[-MIBG
for diagnostiskt bruk pa grund av béttre bildegenskaper och
lagre stréldoser dn '3'[I-MIBG, som numera anvénts terapeu-
tiskt vid metastaserande sjukdom. Sensitiviteten for MIBG-
skintigrafi ligger runt §5—90 procent, med en specificitet pa
92—99 procent [21]. Oktreotidskintigrafi dr ocksa anvindbar
vid diagnostik av feokromocytom. Sensitiviteten dr jamforbar
med MIBG, men specificiteten ar nagot lagre [22] (Fakta 4).

Kateterisering. Venkateterisering for lokalisation av feokro-
mocytom kan anvindas for att verifiera eller utesluta bilateral
adrenal sjukdom eller for att finna extraadrenala tumdrer, nér
ovanstaende tekniker ej kunnat sikerstdlla diagnos. Eftersom
katekolaminer i plasma har kort halveringstid, cirka 1—2 mi-
nuter, talar fyndet av hdga plasmakoncentrationer for hog
sekretion [23], da recirkulation av aminen &r 14g.

PET. Positronemissionstomografi har anvénts for lokalisering
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av feokromocytom under de senaste tio aren vid tillfallen nér
ovanstaende lokaliseringprocedurer varit negativa [24]. Un-
dersokningen &r dyr och befinner sig fortfarande pa utveck-
lingsstadiet. Vid PET-centrum i Uppsala anvinds hydroxi-
efedrin (HED) som ligand vid feokromocytomdiagnostik
med lovande resultat.

Behandling

Behandlingen av feokromocytom ér kirurgisk och utfors hu-
vudsakligen som laparoskopisk adrenalektomi vid centra med
savil kirurgisk som anestesiologisk vana vid feokromocy-
tomkirurgi. Patienterna skall vara adekvat vasodilaterade
minst tva veckor fore operation. Traditionellt har den oselek-
tiva, icke kompetitiva alfareceptorblockeraren fenoxibens-
amin (Dibenylin) anvénts. Under senare ar har savil kompe-
titiva o, -receptorblockerare (prazosin, doxazosin) som kalci-
umantagonister anvints med framgéang [25].

Uppfdljning

Da malignitetsrisken dr 10—14 procent vid adrenala feokro-
mocytom och ndrmare 50 procent vid extraadrenala tumdrer
och ej kan sikerstillas histopatologiskt bor alla patienter f61-
jas minst tio ar efter operation med regelbundna katekol-
aminsamlingar av urinen [26]. Vid familjér forekomst av fe-
okromocytom kan man med genetisk analys avsldja anlags-
barare av MEN 2-generna. Dessa individer maste foljas med
biokemisk screening med avseende pa feokromocytom livet
ut. Individer som inte ar anlagsbérare behdver inte screenas.
Man bor overviga genetisk analys dven av yngre sporadiska
fall da nya missensmutationer i RET-onkgenreceptorn ej kan
uteslutas.

Arbetsgruppen Feokromocytom diagnostik bestar, forutom
ovanstdende forfattare, av Hikan Ahlman, Géteborg, Peter
Friberg, Goteborg, Claes Juhlin, Uppsala, Erik Higg, Umea,
Fredrik Nystrém, Linképing, Stig Valdemarson, Lund, samt
Bo Wingberg, Géteborg
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SUMMARY

Pheochromocytoma —rare and often undiagnosed
condition

Per Manhem, Hans Wahrenberg
Lakartidningen 2002;99:1585-9

Phaeochromocytoma is a rare but important cause
of secondary hypertension that can prove fatal
when undiagnosed. Several autopsy studies have
reported that a large number of undiagnosed tu-
mours occur during life. This review discusses the
diagnostic guidelines for phaeochromocytoma.
Factors such as hypertension, sustained or parox-
ysmal, in association with the most common symp-
toms of headache, sweating and palpitations, can
be used to provide a suspicion of phaeochromocy-
toma. Although measures of plasma methoxylated
catecholamines may provide a promising di-
agnostic method, the cornerstone for diagnosing
phaechromocytoma remains 24h or overnight
sampling of urinary free catecholamines and me-
thoxylated catecholamines.
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