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Zoznam skratiek a vymedzenie zakladnych pojmov

CT Pocitacova tomografia

FDA PET Pozitronova emisna tomografia pomocou fluorodopaminu

FDG PET Pozitronova emisnd tomografia pomocou fluorodeoxyglukozy

F-DOPA PET pozitronova emisna tomografia pomocou fluoro 18L -
dihydroxyfenylalaninu

FEO feochromocytém

KAT katecholaminy

MAX- MYC asociovany faktor X

MRI magnetickd rezonancia

MIBG metajodobenzylguanidin

NF neurofibromato6za

PET pozitonova emisna tomografia

PGL paragangliom

SDH(A,B,C,D) sukcinat dehydrogenaza (A,B,C,D)

TMEM127 transmembranovy protein 127

VHL von Hippel Lindau

VMA kyselina vanylmandl'ova

Kompetencie
Institacia:

Primérny zachyt - endokrinologicka ambulancia, ambulancia vnutorného
lekarstva, kardiologicka ambulancia, interné 16Zkové oddelenie alebo interna klinika

Kompletna diagnostika a liecba - endokrinologicky zamerané 16Zkové oddelenie, interné
oddelenie alebo klinika so skusenostami v danej problematike

Odborny personal:

Endokrinolog, pediatricky endokrinoldg, internista - diagnostika a liecba
Klinicky onkolog - lie¢ba metastatického FEO/PGL

Lekar klinickej biochémie - laboratérna diagnostika

Radiolog, lekar so $pecializaciou v odbore nuklearna medicina - zobrazovanie

Chirurg, pripadne urolog.



Uvod

Feochromocytom/ paragangliom (FEO/PGL) st zriedkavé katecholaminy produkujuce
tumory vychddzajaci v 85% z medularneho chromafinného tkaniva nadobli¢iek (FEO)
a v 15% z extraadrenalneho chromafinného tkaniva (PGL).

Je zriedkavejsi ako primarny hyperaldosteronizmus s prevalenciou cca 0,1 — 0,5% Vv populacii
hypertonikov. Napriek tomu jeho v¢asna diagnostika je vel'mi dblezita, pretoze nelieCeny
modze mat’ vazne nésledky pre zivot ¢loveka a moéze viest' k fatdlnym komplikacidm pripadne

aj nahlej smrti.

Tento Standardny postup vznikol metodologicky pouzitim pristupu adaptacie Eurdpskych
klinickych postupov (menovite uvedenych v zozname literatiry). Z tohto dovodu implicitne
neuvadzame vahu dokazov na vSetkych miestach, iba tam kde to je relevantné z pohl'adu zmeny
urovne vah dokazov v kontexte najnovSich poznatkov a zmeny oproti adoptovanym a

adaptovanym medzindrodnym postupom.

Prevencia
Nie je znama prevencia, pretoze okrem geneticky podmienenych FEO/PGL, kde je zndma mutacia

génov, u sporadickych nadorov pri¢ina choroby nie je jasna.

Epidemiologia

FEO a PGL su zriedkavé tumory vyskytujuce sa u 0,2 - 0,6% hypertonikov. Post mortem Studie navyse
uvadzaju nediagnostikované FEO/PGL u 0,05 - 0,1% pacientov. FEO tvoria 7 - 10% adrenalnych
incidentalomov. Prevalencia FEO/PGL sa uvadza od 1:4500 po 1:1700 pacientov s artériovou
hypertenziou. Incidencia je 3-8/1 mil. obyvatel'ov. Najmenej 24% FEO/PGL st familiarne, asociované
so zarodocnymi mutaciami v predisponujucich génoch. Prevalencia metastatického ochorenia sa
pohybuje v rozmedzi 1 - 34% v zavislosti od genetického pozadia. (Pacak K et al, 2013; Lenders WMJ
et al., 2014; Plouin PF et al, 2016; Fishbein L, 2018; Jochmanova I a Pacak K, 2018)

Patofyziologia

Hereditarne FEO/PGL st spojené s viacerymi syndromami, patria sem mnohopocetna endokrinna
neoplazia typ 2 (MEN2A alebo MEN2B), von Recklinghausenova neurofibromatéza typ 1 (NF-1), von
Hippel-Lindau syndréom (VHL), familiarny paragangliom spdsobeny muticiou génov kodujucich
podjednotky A, B, C a D enzymu sukcinatdehydrogenazy (SDHA, SDHB, SDHC, SDHD) a enzym
zodpovedny za flavinaciu SDHA podjednotky (SDHAF2), d’alej familiarny paragangliom na podklade
mutacii v génoch MAX (MY C-asociovany faktor X), TMEM127 (transmembranovy protein 127),



syndrom polycytémia-paragangliom (mutécie génu EPAS1) a syndrém hereditarnej leiomyomatozy a
karcinému obli¢ky (mutacie génu FH).

Geneticka analyza sporadickych FEO ukazala v 20% pritomnost’ RET mutacie, VHL mutacie do 20%
a Vv 45% stratu heterozygozity na lokuse VHL. Pri sporadickom extraadrenalnom type neboli zistené
typické genetické abnormity.

V patogenéze FEO/PGL sa okrem zarodo¢nych mutacii uplatiuji aj somatické mutacie vo viacerych
génoch (napr. EPAS1, SDHB, SDHD, VHL, NF1, RET, MAX, H-RAS, K-RAS, IDH1). V dosledku
mutacii dochadza k aktivacii roznych signalnych ciest podiel’ajicich sa na tumorigenéze.

80% FEO produkuje noradrenalin, zriedkavejSie adrenalin, resp. oba katecholaminy, ktorych
vyplavenie ma za nasledok typické klinické prejavy. V pripade produkcie adrenalinu sa takmer vzdy
jedna o adrenalny tumor, nie o naddor vychadzajuci zo sympatikovych ganglii. Extraadrenalne tumory,
t.j. PGL produkuju noradrenalin alebo dopamin. So zvySenou produkciou katecholaminov suvisia aj
klinické prejavy, ktoré su uvedené nizsie.

Najcastejsou lokalizdciou metastaz pri metastatickom FEO/PGL st lymfatické uzliny a kosti. PGL v

peceni alebo v plicach byva zvycajne primarny.

Klasifikacia
1. Podrla genetickej predispozicie: Familiarny a sporadicky
2. Podl’a lokalizacie: a) Unilateralny a bilateralny
b) Adrenalny a extraadrenalny
3. Podl'a prezentécie: Solitarny, mnohopocetny a metastaticky

4. Podla biochemického fenotypu: adrenergny, noradrenergny, dopaminergny

Klinicky obraz

Artériova hypertenzia — trvala (50%) alebo paroxyzmalna (50%), cefalea, neobvyklé potenie, palpitacie,
resp. arytmie (prevazne tachyarytmie), zblednutie pri vzostupe krvného tlaku.

13% chorych méze mat’ normalny tlak krvi (v pripade familiarneho skriningu, pri produkcii malého
mnozstva katecholaminov, pri dopamin secernujiicich PGL), méze sa vyskytnit hypotenzia pri
prevaznej produkcii adrenalinu. Nadprodukcia adrenalinu navySe vedie k hyperglykémii s nizkymi
hladinami inzulinu pocas epizod hypertenzie — FEO/PGL tak moZzu podmienovat’ vznik inzulinovej
rezistencie a diabetes mellitus.

Prejavy hypermetabolizmu — chudnutie, subfebrility. Obstipacia, poruchy zraku, ki¢e, zriedkavo
psychozy, anxieta, tremor, intolerancia tepla.

Zavaznou komplikdciou FEO/PGL je tzv. feochromocytomova kriza - akiitna zavaznd prezentacia
katecholaminmi-indukovanej hemodynamickej instability, ktora vedie k poSkodeniu alebo dysfunkcii

koncovych organov a moze mat fatalne nasledky. Pri nahlom vyplaveni katecholaminov mdze mat



pacient okrem extrémneho vzostupu krvného tlaku bolesti na hrudniku (angina pectoris, alebo akttny
infarkt myokardu), méze sa vyvinut' cievna mozgova prihoda, mdéze mat priznaky srdcového
zlyhavania, pripadne sa moéze vyskytnut ndhla smrt’.

Zriedkavo mézu FEO/PGL okrem katecholaminov produkovat aj iné hormony, napriklad ACTH,
kortizol, ¢i vazoaktivny intestinalny peptid, ¢o sa potom prejavi zodpovedajucim klinickym obrazom.
Niekedy sa FEO/PGL, predovsetkym nesecernujuce tumory v oblasti hlavy a krku, mézu manifestovat’
utlakovymi symptomami, napriklad dysfagiou, tinnitom, alebo obrnou kranialnych nervov.
Metastatické ochorenie sa prezentuje podobne ako benigne tumory a navySe mozu byt pritomné

priznaky zo strany prislusnych organov - bolesti v kostiach, prejavy poskodenia pecene atd’.

Diagnostika (postup uréenia diagnozy)

Indikacie na vySetrovanie feochromocytému:

a) kazdy pacient s triddou priznakov: cefalea, tachykardia a potenie, ato nezavisle na pritomnosti
hypertenzie

b) kazdy pacient s rodinnou anamnézou FEO/PGL a nositelia génovej mutacie predisponujicej pre
vznik FEO/PGL

¢) kazdy pacient s incidentalomom nadoblicky

d) kazdy hypertonik u ktorého je hypertenzia asociovand s miernym zvySenim katecholaminovej
nadprodukcie

e) kazdy hypertonik u ktorého TK zle odpoveda na Standardnt antihypertenzivnu lieCbu

f) kazdy pacient, uktorého bola zaznamenand hypertenzia, tachykardia alebo poruchy rytmu

Vv suvislosti s anestézou, operaciou alebo liekmi potencujucimi priznaky feochromocytomu.

Vysetrenia:

Biochemicka diagnostika FEO/PGL

a) vol’né metanefriny (metanefrin, normetanefrin) v plazme (senzitivita 99 %)

Vysetrovanie koncentracie katecholaminov nie je dostato¢ne citlivé, ked’ze pri epizodickej produkcii
nadorom moézu byt faloSne negativne. NavySe, vySetrenie plazmatickych katecholaminov je
nespecifické, ich zvySené koncentrdcie byvaju pritomné aj pri inych ochoreniach. Preto
stanovenie vol'nych plazmatickych nefarinov (meta a normetanefrin) sa dnes povazuje za zakladnu a
prvoliniovu laboratéornu metédu na potvrdenie nadprodukcie katecholaminov. V pripade normalnych
hodnot metanefrinov je FEO/PGL vysoko nepravdepodobny.

V pripade hodndt vyssich ako je dvoj- azZ §tvornasobok normy, je pritomnost FEO/PGL biochemicky
potvrdena a hladiny sa povazuju za diagnostické. Nasleduje lokalizacia tumoru. Hodnoty medzi
Stvornasobkom a hornou hranicou normy sa oznacuju ako tzv. ,.Sedd zona“, vtedy je potrebné test

zopakovat po eliminacii moznych pricin falo$nej pozitivity (interferujuce lieky, nespravane realizovany



odber krvi, nespravna manipulacia so vzorkou a jej nespravne skladovanie). Pri problematickom
odliseni zvysenia katecholaminov v dosledku aktivacie sympatika od zvySenia pri produkcii tumorom
je vhodné realizovat’ klonidinovy supresny test.

Najcastejsie lieky ktoré sposobuju falo$ni pozitivitu vol'nych metanefrinov st tricyklické antidepresiva,
neselektivne alfa blokatory, betablokatory (mierne zvySenie), inhibitory monoaminooxidazy,
sympatomimetika.

V pripade zvySenych hladin metanefrinov po eliminacii liekov st indikované lokalizacné metddy.

b) Frakcionované mocové metanefriny (senzitivita 97 %)

Nizsiu, ale eSte stale relativne vysoku senzitivitu maju frakcionované mocové metanefriny. Ostatné
vySetrenia vratane mocovych katecholaminov a kyseliny vanilmandlovej sa povazuji za malo citlivé
a obsolentné.

¢) Chromogranin A

Chromogranin A je neSpecifickym markerom neuroendokrinnych tumorov a pri FEO/PGL jeho hladina
dobre koreluje s vel’kost'ou nadorovej masy a je dobrym indikatorom recidivy po operacii. Nie je v§ak
markerom rutinného sledovania pacientov po resekcii FEO/PGL. Stanovenie chromograninu A
mdze ulahdit diagnostiku biochemicky nemych tumorov. Chromogranin A vSak nie je diagnostickym
markerom feochromocytému a v pripade jeho izolovaného zvySenia bez pritomnosti markerov
katecholaminovej nadprodukcie, je potrebné hl'adat’ najskor iné pri¢iny vysokej hladiny chromograninu
A (liecba inhibitormi protonovej pumpy, atroficka gastritida a pod).

d) 3-metoxytyramin

3-metoxytyramin v Krvi alebo v mo¢i je marker pre dopamin produkujiici FEO/PGL. Stanovenie 3-
metoxytyraminu zatial’ nie je bezne dostupné, preto je tieZ vhodné vysetrit’ plazmaticka koncetraciu
dopaminu. Stanovenie dopaminu v moci je nevhodné, ked'ze odzrkadl'uje produkciu dopaminu v
renalnych tubuloch a nie produkciu nddorom.

e) Klonidinovy supresny test

moéze odlisit pacientov s FEO/PGL od falosne zvySenych hladin metanefrinov v dosledku
interferujtcich liekov alebo aktivacie sympatika. Pri tomto teste sa sleduje hladina normetanefrinu
v plazme pred a po podani klonidinu. Znizenie normetanefrinu po podani klonidinu o viac nez 40 %
vylucuje pritomnost FEO/PGL, chybanie poklesu s vysokou pravdepodonostou sved¢i pre
pritomnost’ FEO/PGL (senzitivita 96 %).

Lokalizacia FEO/PGL

K lokalizacii tumoru pristupujeme, ak biochemické vySetrenia podporuju pritomnost’” FEO/PGL. V
pripade negativnych biochemickych testov mozeme k lokalizacii FEO/PGL pristupit’, ak je tumor
vysoko pravdepodobny (pacienti s genetickou predispoziciou alebo pacienti s anamnézou FEO/PGL v
minulosti). Idealne je pouzitie kombindcie anatomickych a funkénych zobrazovacich metod.

a) Anatomické zobrazovacie metody:



1  Pocitacova tomografia (CT)
— iniciadlna metdda — senzitivita cca 95 %, ma ale Specificitu cca 70%
2  Magneticka rezonancia (MR)

- ma vyssiu Specificitu — v T2 vdzenom obraze dava typicky jasny obraz (bright)

b) Funkcéné zobrazovacie metody:
- st vhodné na detekciu primarnych aj metastatickych 1ézii, ktoré anatomické zobrazenie nie vzdy
zachyti.

1 1231-MIBG (metajodobenzylguanidin) scintigrafia
Pouziva sa pri podozreni na diseminaciu a neobvykla lokalizaciu (treba urobit’ vzdy este pred operaciou
pacienta pre FEO/PGL). Senzitivita pre nemetastatické FEO/PGL je 92 - 98 %, pre metastatické tumory
je 57 - 79 %. Metdda je uzito¢na predovsetkym na identifikaciu pacientov s metastatickym FEO*PGL,
ktori by mohli profitovat’ z paliativnej lie¢by terapeutickymi davkami 1311-MIBG.

2  Pozitronova emisnd tomografia (PET)
PET sa vyznacuje vysokou senzitivitou a nadpriemernym priestorovym rozlisenim.
- 18F-FDG (fluorodeoxyglukoza) PET/CT - zachyt metastatického FEO/PGL (senzitivita cca 90 %). Je
najcCastejsie indikovana na zobrazenie FEO/PGL.
- 6-18F-FDA (fluorodopamin) PET/CT - detekcia primarnych aj metastatickych FEO/PGL (senzitivita
77 - 100 %, $pecificita >90 %)
- 18F-DOPA PET/CT - je rezervovana pre zobrazenie PGL v oblasti hlavy a krku, sa povazuje za
najsenzitivnejSiu zobrazovaciu metddu (81 - 100 %).
- 68Ga-DOTATATE PET/CT - vysoka senzitivita pri lokalizacii primarnych aj metastatickych
FEO/PGL, vyuziva radiofarmakom znacené DOTA peptidy. Je indikovand vtedy, ak sa nedari
zobrazit metastazy FEO/PGL, resp. primarne lozisko, alebo ak je potrebné zistit' expresiu
somatostatinovych receptorov v tumore. Mal by ju indikovat’ skiseny endokrinolég po konzultacii s
lekarom nuklearnej mediciny.

3 Octreoscan (111In-pentreotid scintigrafia)
Octreoscan ma vyznam pri metastatickom FEO/PGL iba na zistenie expresie somatostatinovych
receptorov a potencialnu lie¢bu somatostatinovymi analégmi. Rutinne sa vySetrenie octreoscanom

neodporuca.

Molekulova diagnostika

Okolo 40 % vsetkych pacientov s FEO/PGL mé zarodo¢ni mutaciu v jednom z 12 kandidatskych
génov. Asi v 11 - 13 % sporadickych FEO/PGL mozno detekovat’ zdrodo¢né alebo somatické mutacie
v génoch predisponujtcich pre vznik FEO/PGL.

Je nutné zvazit’ genetické testovanie u pacientov s predpokladanou hereditarnou formou FEO/PGL a u

ich prvostupiiovych pribuznych. Jednotlivé génové mutacie byvaju spojené s typickymi klinickym



obrazom a biochemickym profilom, preto je vhodné pri genetickom testovani postupovat’ podl’a tychto

charakteristik. Na obrazku 1 je zndzorneny algoritmus genetického testovanie u pacientov s FEO/PGL.

NajcastejSie genetické abnormity:

MEN?2 — ret protoonkogén mutacia (chromozom 10)

NF-1 — chromozom 17 (17q11)

VHL — chromozém 3 (3p25-26)

SDHB — paragangliom typ 2: chromozém 1 (1p36)

SDHC — paragangliom typ 3: chromozém 1 (1q21)

SDHD — paragangliom typ 1: chromozom 11 (11q23) — paterndlny prenos

Liecba

Jedina kurabilna liecba FEO/PGL je kompletna chirurgickd resekcia tumoru. Pred operaciou je
nevyhnutna priprava pacienta.

Predoperacna liecba

Je zamerana na kontrolu artériovej hypertenzie, udrzania stabilného TK a minimalizovanie neziadtcich
ucinkov pocas anestézy a operacie. Zakladnd podmienka operacie je udrzanie adekvatnych hodnét TK
2 tyzdne pred operaciou. Liecba zac¢ina blokatorom alfa-adrenergnych receptorov — phenoxybenzamin.
Inicialna davka je 2x10 mg denne, postupne sa zvysuje do celkovej davky az 1 mg/kg/ den. Z inych alfa
blokatorov mozno pouzit: prazosin, terazosin a doxazosin — t.j. Specifické alfa 1-adrenergné
blokatory, vSetky tri maju riziko vzniku hypotenzie hlavne po prvej inicidlnej davke. Prazosin sa
pouziva v davke 2-5 mg 2-3 x denne (u nas t. ¢. dostupny doxazosin).

Labetalol — kombinovany alfa a beta blokator mozno pouzit' v davke 200-600 mg 2 x denne. Beta
blokator - mozno pridat’ najskor 3 - 4 dni po zacati podavania alfa blokatora. Najc¢astejsie su indikované
metoprolol, propranolol a atenolol. Metyrosin — kompetitivne inhibuje tyrozin-hydroxylazu — zlepSuje
kontrolu TK pred aj po operacii. U nas nie je registrovany. Okrem adekvatnej alfa blokady je potrebné
pred operaciou zvysit prijem sodika v diéte a prijem tekutin. Tato priprava pomaha obnovit

normovolémiu a predchadzat’ zavaznej hypotenzii po odstraneni tumoru

Hypertenznd kriza:

Fentolamin — podava sa bolus 5 mg i.v. a potom a 2 mintty do normalizacie tlaku krvi.

Nitroprusid sodny — kontinuélna infiizia i.v.

V pripade nedostupnosti mozno podat’ izosorbiddinitrat v i.v. infuzii alebo nifedipin 10 mg p.o. alebo

sublingualne.

Pooperacna liecba:



e nahrada objemu — je zadkladom liecby v pooperatnom obdobi (0,5 az 1,5 nasobok
pacientovho celkového objemu krvi pocas 24 az 48 hodin),

e kontrola pooperacnej hypotenzie je obzvlast dolezitd, ak pacient uzival metyrozin
a dibenylin,

e nevyhnutné monitorovanie: tlak krvi, pulz, diuréza,

e dlhodoba dispenzarizacia - minimalne 10 rokov.

Lie¢ba metastatického a neoperabilného FEQ/PGL

Ked’ze zatial’ neexistuje ucinna liecba metastatického FEO/PGL, cielom terapie je pokus o definitivne
vylieCenie limitovaného a paliacia pokrocilého ochorenia. Pri pomalej progresii je mozné aplikovat
"wait and watch" (Cakat’ a sledovat)) pristup, v pripade vyraznejsej progresie alebo nekontrolovatel'nych
symptomov sa zasiahne najvhodnejSou lieCebnou modalitou. Terapeutické postupy zahtiaji
farmoketerapiu hypertenzie a d’alSich symptémov, chirurgicky debulking, lokdlnu abla¢nu terapiu,
radioterapiu, chemoterapiu, cielené radioterapeutické a molekularne met6dy. Viacsina tychto modalit
patri do riik onkoldga.

a) Externd rdadioterapia

Externa radioterapia sa pouziva ako adjuvantnd liecba pri chemoterapii. Umoziuje dosiahnut’
symptomaticku kontrolu ochorenia u pacientov s limitovanym rozsahom metastatického ochorenia.
Ako modalita prvej volby sa externa radioterapia pouziva na liecbu neresekabilnych PGL v oblasti
hlavy a krku. Pri tychto tumoroch je tiez mozné pouzitie tradi¢nej frakcionovanej externej radioterapie
alebo radiochirurgie s pouZzitim gama noza, linearneho akceleratora alebo cyber noza.

b) Cielenda radioterapia pomocou 1311-MIBG alebo 68Ga-DOTA TATE

Vhodna metodika u pacientov s inoperabilnym metastatickym FEOQ/PGL, ktorého bunky vychytavaja
1231-MIBG.

¢) Radiofrekvencnd abldcia

Liecebna modalita pouzivana na inhibiciu a kontrolu rastu tumoru, hlavne pri kostnych a pecenovych
1éziach.

d) Systémovd chemoterapia

Odporu¢a sa u pacientov srychlo progredujlicim inoperabilnym metastatickym ochorenim
a u pacientov s vel’kou nadorovou zatazou, ¢i pocetnymi kostnymi metastazami. Ciel'om chemoterapie
je paliacia symptomov a zlepSenie kvality zZivota. D4 sa pouzit’ aj ako neoadjuvantna liecba pred
chirurgickou resekciou objemnych nadorov. V liecbe metastatického FEO/PGL sa najcastejSie pouziva
kombinacia cyklofosfamid, vinkristin a dakarbazin (CVD).

e) Cielena molekulova liecba

Napriklad inhibitroy m-TOR, inhibitory tyrozinkinazy.

) Embolizaéné metodiky



Prognoza
Dlhodobé prezivanie pacientov po uspeSnom odstraneni benigneho feochromocytému sa nelisi od

prezivania vekovo primeranych zdravych osob. Asi 25% pacientov zostava hypertonikmi, ale tato
hypertenzia je  obvykle dobre kontrolovand beznou  antihypertenzivnou liecbou.
Prognoza metastatického FEO/PGL zavisi od lokalizacie metastaz. DlhSie prezivaju pacienti s kostnymi
metastazami neZ pacienti s hepatalnymi metastazami. Pri velkej mase nadorovych lozisk je pacient

ohrozeny nahlou kardiovaskularnou prihodou alebo fatalnou poruchou rytmu.

Stanovisko expertov (posudkova ¢innost’, revizna ¢innost’, PZS a pod.)
Po uspesnej eliminacii nadoru je pacient uzdraveny a modze vykonavat pracovnu ¢innost bez

obmedzenia. Pri pretrvavajucej hypertenzii platia tie isté posudkové kritéria ako u pacientov s
primarnou hypertenziou. Pri metastatickej forme FEO/PGL je posudzovanie pracovnej ¢innosti rovnaké

ako inych malignych chordb.

Zabezpecenie a organizacia starostlivosti
Primarny zachyt FEO/PGL je obvykle vo vSeobecnych, internych, endokrinologickych ambulancidch

alebo pri akatnych komplikaciach aj urgentnych prijmoch. Dal§i manazment pacienta po zvladnuti
akutnych priznakov riadi endokrinoldg, pripadne internista so skisenostami. Pri metastatickom
FEO/PGL lie¢bu indikuje endokrinolég v spolupraci s onkoléogom (radionuklidova liecba -
endokrinolég + lekar nuklearnej mediciny, molekulova lieCba a chemoterapia - onkolog). Po liecCbe

dispenzarnu starostlivost’ vedie endokrinolog.

Dalsie odporii¢ania

Po uspesnej liecbe FEO/PGL bez prejavov metastdiz ma byt pacient dispenzarizovany na
endokrinologickej ambulancii. Europske guidelines odporu¢aji sledovanie pacienta po uspesnej
operacii FEO/PGL najmenej 10 rokov od operacie. Skrining sa ma zamerat’ na detekciu lokalnej
recidivy alebo vzdialenych metastdz. Vysoko rizikovi pacienti (mladi, ti ktori maju familidrny
FEO/PGL alebo mutacie uvedené vyssie, pacienti s PGL) majt byt’ sledovani poéas celého zivota. Pri
sledovani sa odporuca stanovenie plazmatickych alebo mocovych metanefrinov a 3-metoxytyraminu
raz ro¢ne. U pacientov s negativnymi metanefrinmi a 3-metoxytyraminom sa odporuca vySetrenie
chromograninu A raz ro¢ne. Zobrazovacie metody sa odporucaju raz za 1-2 roky vtedy, ak bol

FEO/PGL biochemicky neaktivny (Plouin PF, et al, 2014).



Doplnkové otazky manaZmentu pacienta a zucastnenych stran

Po vykonani diagndézy FEO/PGL by mal byt pacient d’alej manazovany skisenym endokrinolégom,

ktory rozhodne o d’alSom postupe, co a tyka d’alSieho zobrazovania a genetického vysetrenia.

Alternativne odporucania

Medzi alternativy liecby v pripade nedostatocného efektu terapie alfa a betablokadou, a to najmé u
pacientov s metastatickym FEO/PGL patri metyrosin, t.j. kompetitivny inhibitor tyrozin - hydroxylazy,
ktory moze zlepSit’ kontrolu krvného tlaku pred oepraciou, ale aj u inoparebailnych pacientov. U nas

ani v EU nie je registrovany.

Specialny doplnok $tandardu

Odporucania pre d’alsi audit a reviziu Standardu
Pri revizii doplnit’ lieCbu metastazujiceho FEO/PGL onkolégom a odbornikom nuklearnej mediciny.

Prvy planovany audit a revizia tohto Standardného postupu po roku a nasledne kazdych 5 rokov resp.
pri znamom novom vedeckom dbkaze o efektivnejSom manazmente diagnostiky alebo liecby a tak
skoro ako je moZnost zavedenia tohto postupu do zdravotné¢ho systému v Slovenskej republike.

Klinicky audit a nastroje bezpecnosti pacienta budi doplnené pri 1. revizii.
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Zakon ¢. 461/2003 Z. z. o socialnom poisteni V zneni neskorsich predpisov

Poznamka:

Ak Klinicky stav a osobitné okolnosti vyzZaduju iny pristup k manazmentu (prevencii, diagnostike
alebo liecbe) ako uvadza tento Standardny postup, je mozny aj alternativny postup, ak sa vezmu do
uvahy dalsie vysetrenia, komorbidity, suvisiace okolnosti alebo liecba, teda odlisny pristup zalozeny
na dokazoch alebo na zdaklade klinickej konzultacie alebo klinického konzilia.

Takyto klinicky postup ma byt jasne zaznamenany v zdravotnej dokumentdcii pacienta.

Utinnost’
Tento Standardny postup nadobuda u¢innost’ 15. januara 2020.

Andrea Kalavska, v. r.
ministerka



