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Áva das. Pa vel di mo sios fe och ro mo ci to mos ir pa ra gan glio mos sin dro mà su -
da ro pa ra gan glio mos (neu ro en dok ri ni nio au di nio na vi kai, ið si dës tæ pa gal
pa ra ver teb ra li næ aðá nuo kau ko lës pa ma to iki du bens) ir fe och ro mo ci to -
mos (ið ant inks èiø ðer dies au di nio at si ra du sios pa ra gan glio mos). Sim pa ti -
në pa ra gan glio ma sek re tuo ja ka te cho la mi nus ir daþ niau siai ap tin ka ma
apa ti nio tar pup lau èio, pil vo ar du bens sri ty se. Suk ci na to de hid ro ge na -
zës B (SDHB) sub vie ne to mu ta ci ja yra sie ja ma su di des niu ser ga mu mu ir
mir tin gu mu nei ki tø suk ci na to de hid ro gen zës sub vie ne tø mu ta ci jos bei
daþ nai nu sta to ma esant di de lio pik ty bið ku mo pa ra gan glio mai. SDHB
mu ta ci ja yra sie ja ma su di des niu ser ga mu mu ir mir tin gu mu fe och ro mo ci -
to ma ir pa ra gan glio ma nei ki tø suk ci na to de hid ro gen zës sub vie ne tø mu -
ta ci jos. Ði mu ta ci ja su si ju si su sim pa ti në mis pa ra gan glio mo mis, pa si þy -
min èio mis di de liu pik ty bið ku mu. Pa vel di mo sios fe och ro mo ci to mos ir pa -
ra gan glio mos diag no zë pa tvir ti na ma re mian tis pa cien to ob jek ty viu ið ty ri -
mu, ðei mos anam ne ze, vaiz di niais, la bo ra to ri niais ir mo le ku li niais ge ne ti -
niais ty ri mais. Na vi kai daþ niau siai ope ruo ja mi, prieð tai ski riant al fa ad -
re ner gi niø re cep to riø blo ka to rius, ku rie jung da mie si prie re cep to riø juos
blo kuo ja ne leis da mi pri si jung ti na vi kø ið ski ria miems ka te cho la mi nams.

Kli ni ki nio at ve jo pri sta ty mas. Pri sta to me kli ni ki ná at ve já pa -
cien to, ku riam pa vel di mo sios fe och ro mo ci to mos ir pa ra gan glio mos sin -
dro mas bu vo nu sta ty tas pra ëjus 8 me tams po pa ra gan glio mos pa ða li ni -
mo. Tuo me tu at si ra dus ti pi niams fe och ro mo ci to mos simp to mams, vaiz -
di niais ty ri mais bu vo nu sta ty ta ant inks èio fe och ro mo ci to ma su me ta -
sta zë mis limf maz giuo se ir de ði nia ja me ðlau ni kau ly je bei suk ci na to de -
hid ro ge na zës B sub vie ne to mu ta ci ja. Pa cien tui tai ky tas spin du li nis,
che mo te ra pi nis ir chi rur gi nis gy dy mas, o pa ða li nus ðlau ni kau lio me ta -
sta zæ en dop ro te zu pro te zuo tas de ði ny sis klu bo sà na rys. SDHB mu ta ci ja
pa tvir tin ta pa cien to të vui ir bro liui, ðiuo me tu jie ak ty viai ste bi mi.

Ið va dos. Fe och ro mo ci to mos ir pa ra gan glio mos sin dro mà tu rin tiems 
pa cien tams svar bu anks ti nu sta ty ti ge ne ti nes mu ta ci jas. Anks ty va li gos
diag nos ti ka, gy dy mas ir ste bë ji mas spe cia li zuo ta me cen tre ga lë tø pa dë ti 
ið veng ti li gos pro gre sa vi mo, su juo su si ju sio kom pli kuo to gy dy mo.

Reikð mi niai þo dþiai: fe och ro mo ci to ma, pa ra gan glio ma, diag nos ti ka,
gy dy mas, ste bë ji mas.

ÁVADAS

Fe och ro mo ci to ma ir pa ra gan glio ma
(PHEO/PGL) yra au to no mi nës ner vø

sis te mos na vi kai. Fe och ro mo ci to mos
kil më yra ant inks èiø ðer dies chro ma fi -
ni nis au di nys (su da ro chro ma fi ni nës
làs te lës – en dok ri no ci tai), ku ris ga mi -
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na vie nà ar ke le tà ka te cho la mi nø –
ad re na li nà, no rad re na li nà, do pa mi nà. 
Pa ra gan glio ma su si da ro sim pa ti niuo -
se ir pa ra sim pa ti niuo se ner vi niuo se
gan gli juo se. Sim pa ti në pa ra gan glio -
ma – tai ið chro ma fi ni nio au di nio uþ
ant inks èiø ri bø su si da ræs sim pa ti niø
pa ra ver teb ra li niø gan gli jø krû ti nës,
pil vo ar du bens sri ties na vi kas. Kaip ir 
ant inks èiø fe och ro mo ci to ma, ðie na vi -
kai sek re tuo ja ka te cho la mi nus. Pa ra -
sim pa ti niø pa ra gan glio mø lo ka li za ci -
ja – kak lo ir kau ko lës pa ma to sri tys,
jo se yra ma þai ar ba ið vi so në ra chro -
ma fi ni nio au di nio, to dël daþ niau siai
ka te cho la mi nø ne sek re tuo ja [1].

PHEO/PGL diag no zuo ja ma ver ti -
nant kli ni ki nius simp to mus, ðei mos
anam ne zæ, vaiz di nius, la bo ra to ri nius
bei ge ne ti nius ty ri mus. PHEO/PGL le -
mian tys ge nai ga li bû ti pa vel di mi au -
to so mi niu do mi nan ti niu ar re ce sy vi -
niu bû dais ar nu lem ti at si tik ti nës ge -
nø mu ta ci jos. Ði li ga ga li bû ti neu ro -
fib ro ma to zës 1 (NF1), 2 ti po dau gi nës
en dok ri ni nës ne op la zi jos (MEN2) ar
von Hip pel– Lin dau sin dro mo da lis.
Pa cien tams, tu rin tiems suk ci na to de -
hid ro ge na zës B sub vie ne to (SDHB)
mu ta ci jà, daþ nai nu sta to ma pik ty bi në 
PHEO/PGL, to dël ðiø pa cien tø chi rur -
gi nis gy dy mas tu ri bû ti kuo ra di ka les -
nis. Pa cien tai, ku riems nu sta ty ta
SDHB mu ta ci ja, yra re gu lia riai ste bi -
mi, jiems pa kar to ti nai at lie ka mi la bo -
ra to ri niai ir vaiz di niai ty ri mai, sie -
kiant uþ tik rin ti anks ty và na vi ko diag -
nos ti kà bei ið veng ti pa di dë ju sios ka te -
cho la mi nø sek re ci jos bei ga li mø kom -
pli ka ci jø esant di de liø mat me nø da ri -
niui.

Ðia me straips ny je pri sta to mas kli -
ni ki nis at ve jis pa cien to, ku riam pa vel -
di mo sios fe och ro mo ci to mos ir pa ra -
gan glio mos sin dro mas bu vo nu sta ty -
tas pra ëjus 8 me tams po pa ra gan glio -
mos pa ða li ni mo, kai pa si reið kë ti pi -
niai fe och ro mo ci to mos simp to mai bei
vaiz di niais ty ri mais bu vo áro dy ta ant -
inks èio fe och ro mo ci to ma su me ta sta -
zë mis limf maz giuo se ir de ði nia ja me
ðlau ni kau ly je. Po SDHB mu ta ci jos pa -
tvir ti ni mo pa cien tui ge ne ti niai ty ri -
mai at lik ti pa cien to të vui ir bro liui.
Jiems taip pat pa tvir tin ta ði mu ta ci ja
ir abu pa cien tai ak ty viai ste bi mi.

KLINIKINIS ATVEJIS

2005 m. lap kri èio më ne sá 31 me tø pa -
cien tas krei pë si á Vil niaus uni ver si te -
to li go ni næ San ta ros kli ni kas (VUL
SK) dël maþ daug më ne sá trun kan èios
sub feb ri lios tem pe ra tû ros, ko su lio.
Am bu la to rið kai at lik to je krû ti nës làs -
tos rent ge nog ra mo je nu sta ty tas
5,0 × 5,0 cm dy dþio da ri nys vir ðu ti nia -

me uþ pa ka li nia me tar pup lau ty je. Ið
anam ne zës bu vo þi no ma, kad pa cien -
tas vai kys të je sir go aler gi ne bron chi ne 
ast ma, pa cien to se ne lis sir go sto ro sios
þar nos kar ci no ma, të tis – pir mi ne ar -
te ri ne hi per ten zi ja ir tu ri nu sta ty tà
ðir dies voþ tu vo pa to lo gi jà. Hos pi ta li -
za ci jos me tu pa cien to ar te ri nis krau jo
spau di mas (AKS) bu vo apie
120/80 mmHg, ðir dies su si trau ki mø
daþ nis (ÐSD) – apie 76 k./min. At lik ti
la bo ra to ri niai ty ri mai: ben dra sis
krau jo, ke pe nø fer men tø, inks tø funk -
ci jos, elek tro li tø kie kio, bei elek tro -
kar diog ra ma bu vo be pa to lo gi niø pa -
ki ti mø. Da ri niui pa tiks lin ti at lik ti
krû ti nës làs tos kom piu te ri nës to mog -
ra fi jos (KT) bei stu bu ro krû ti ni nës da -
lies mag ne ti nio re zo nan so ty ri mai
(MRT), ku riais pa tvir tin tas apie
9 × 6 cm dy dþio, aið kiø ly giø ri bø, be
ap lin ki nës au di niø re ak ci jos, ne to ly -
giai kon tras ti næ me dþia gà kau pian tis
tar pup lau èio na vi kas. To liau pa cien -
tas tir tas ir gy dy tas Vil niaus Rau do -
no jo Kry þiaus li go ni në je, at lik ta na vi -
ko ða li ni mo ope ra ci ja. His to lo gið kai
pa tvir tin ta pa ra gan glio ma, na vi kas
pa ða lin tas da li mis, to dël ope ra ci jos ra -
di ka lu mas bu vo abe jo ti nas. 2006 m.
sau sio ir va sa rio më ne siais tai ky ta
iðo ri në spin du li në te ra pi ja á na vi ko
guo lá, ið vi so re a li zuo ta 50 Gy (25 frak -
ci jos po 2 Gy). Pa cien tas po ope ra ci jos
jau të si ge rai, në ra duo me nø, ar to liau
jis bu vo ak ty viai ste bi mas, ar bu vo at -
lik tas hor mo nø ið ty ri mas dël ga li mos
pik ty bi nës pa ra gan glio mos.

Pra ëjus ðe ðe riems me tams po ope -
ra ci jos, 2011 me tø pa bai go je pa cien tui 
pa si reið kë gal vos skaus mas, epi zo dið -
kai ið ma tuo da vo pa di dë ju sá AKS – iki
180/120 mmHg, ne re tai jaus da vo daþ -
nà ðir dies pla ki mà. At li kus vi so kû no
vë ly và KT scin tig ra fi jà bei vi so kû no
so ma tos ta ti nø ana lo gø KT scin tig ra fi -
jà, nu sta ty tas de ði nio jo ant inks èio na -
vi kas ir me ta sta zës pa ra a or ti nia me
limf maz gy je, bei de ði nia ja me ðlau ni -
kau ly je. Me ta sta zës eks pre sa vo so ma -
tos ta ti no re cep to rius, bet me ta sta zi -
niø þi di niø eks pre si ja bu vo ne di de lë.
Tuo me tu ant inks èio na vi kas ver tin -
tas kaip ne ope ruo ti nas, nes jis bu vo
ási skver bæs á apa ti nës tuð èio sios ve nos
sie ne læ, á de ði ni à jà diaf rag mos ko jy tæ,
nu sta ty tas kon tak tas su ke pe nø de ði -
nës skil ties kap su le, da ri nys ap gau bë
de ði nio jo inks to ar te ri jà. Nu spræs ta ið
da ri nio ant inks tyje biop si jos ne im ti.
Áver ti nus anks tes nio his to lo gi nio ty ri -
mo duo me nis (pa ra gan glio ma, ne aið -
kaus pik ty bi nio po ten cia lo na vi kas),
ra dio lo gi nius vaiz dus (da ri nys ant -
inks tyje bû din gas fe och ro mo ci to mai),
pre dik ci nius veiks nius (na vi ko làs te -
liø Ki67+ eks pre si ja iki 5 %, mi to zi nis
ak ty vu mas ma þas – iki 5 mi to ziø

10 di de lio pa di di ni mo re gë ji mo lau -
kuo se), prog no zuo ja mà at sa kà á che -
mo te ra pi jà (li te ra tû ros duo me ni mis,
jis sie kia apie 50 %), nu spræs ta, kad
pa lia ty vi che mo te ra pi ja de ri nant cik -
lo fo sa mi dà, vin kris ti nà ir da kar ba zi -
nà (CVD) yra ne tiks lin ga. At si þvel gus
á in ten sy vø 

123
I-me ta jo do ben zil gu a ni -

di no (
123

I-MIBG) tel ki mà si de ði nio jo
ant inks èio da ri ny je, vi du ti nio in ten sy -
vu mo ra dio in di ka to riaus tel ki mà si
sri ti niuo se limf maz giuo se, de ði nia ja -
me ðlau ni kau ly je, grei tà li gos pro gre -
sa vi mà, pa cien tui skir tas gy dy mas
131

I-MIGB. Pa cien tas sku bos tvar ka
nu siøs tas gy dy ti á Ba ze lio uni ver si te -
ti  næ l i  go ni næ.  2012 m. bir þe -
lio 20–23 die no mis pir mà kar tà gy dy -
tas 

131
I-MIGB ra dio te ra pi ja Ba ze lio

uni ver si te ti në je li go ni në je Ðvei ca ri jo -
je. Pra ëjus 24 val. po gy dy mo, kon tro li -
nia me vie no fo to no emi si jos kom piu te -
ri nës to mog ra fi jos ty ri me (SPECT/KT) 
ið ryð kë jo kau pi mas de ði nia ja me ant -
inks tyje, de ði niuo siuo se pa ra a or ti -
niuo se limf maz giuo se bei de ði nio jo
ðlau ni kau lio pro ksi ma li në je dia fi zë je.
Pa cien tas gy dy mà to le ra vo ge rai. Ant -
ras gy dy mo 

131
I-MIGB kur sas skir tas

2012 m. rug së jo më ne sá.
Pra ëjus 4 më ne siams po gy dy mo,

kon tro li niu pil vo ir krû ti nës làs tos KT
ty ri mu nu sta ty ta, kad na vi ki nis da ri -
nys de ði nia ja me ant inks tyje ið li ko,
taip pat nu sta ty ti nau ji ne spe ci fi niai
smul kûs þi di nu kai plau èiuo se pa lei
tarps kil ti næ pleu rà, ti kë ti nai ke pe nø
8 seg men to cis ta, bluþ nies kal ci na tai
ir kai rio jo inks to apa ti nio po liaus cis -
ta. Pa kar to ti nai at lik ta 

123
I-MIBG

scin tig ra fi ja ir pa tvir tin tas li gos pro -
gre sa vi mas: pir mi nis na vi kas de ði nia -
ja me ant inks tyje bu vo be es mi nës dy -
dþio (ak ty vu mo) di na mi kos, pa di dë jo
vie nas 

123
I-MIBG tel kian tis limf maz -

gis pa ra a or ti nia me tar pe ir þi di nys de -
ði nia ja me ðlau ni kau ly je. Dël pro gre -
suo jan èios li gos pa cien tas ap tar tas on -
ko lo gø che mo te ra peu tø kon si liu me.
Áver ti nus li gos anam ne zæ bei grei tà re -
ci dy và, ge rà li go nio funk ci næ bûk læ,
ge rà ke pe nø ir inks tø funk ci jà, re ko -
men duo tas gy dy mas che mo te ra pi ja
cik lo fo sa mi do, vin kris ti no ir da kar ba -
zi no de ri niu iki ðe ðiø kur sø ar li gos
pro gre sa vi mo kas 4 sa vai tes, kon tro li -
nius ty ri mus at lie kant po tri jø kur sø.

Pa cien tas che mo te ra pi ná gy dy mà
to le ra vo ge rai, gy dy mas baig tas
2013 m. vi du ry je. Vaiz di niai ty ri mai
pa ro dë, kad na vi ki nis da ri nys de ði nia -
ja me ant inks tyje su ma þë jo ~30 %, su -
ma þë jo pa to lo gi niai ret ro ka va li niai
limf maz giai, ta èiau ið li ko smul kûs
pla èiø þi di nu kai (rent ge no lo gið kai
ver tin ti kaip fib ro zi niai), kai rio jo inks -
to apa ti nio po liaus cis ta ir ke pe nø cis -
ta. Pra ëjus pus me èiui, 2014 m. li gos
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ei ga ver tin ta kaip sta bi li, tarp dis cip li -
nia me pa cien tø ap ta ri me nu spræs ta
at lik ti ge ne ti ná ið ty ri mà bei ra di ka lø
chi rur gi ná gy dy mà eta pais: pir muo ju
eta pu – ða lin ti ant inks èio na vi kà ir pa -
ra a or ti nius limf maz gius, at lik ti ke pe -
nø þi di nio in tra o pe ra ci næ so nos ko pi jà
su biop si ja ir esant ga li my bei su nai -
kin ti þi di ná ra di jo daþ nio ab lia ci jos bû -
du, ant ruo ju eta pu – ið ope ruo ti de ði -
nio jo ðlau ni kau lio me ta sta zæ.

Tø pa èiø me tø ko vo mën. pa cien tui 
at lik ta ad re na lek to mi ja ir pa ra a or ti -
niø limf maz giø bei ke pe nø me ta sta zës 
eks tir pa ci ja. Po ope ra ci niu lai ko tar piu
ið si vys të me cha ni nis þar nø ne pra ei -
na mu mas, at lik ta re la pa ra to mi ja, þar -
nø sà au gø ið da li ji mas. Po ke liø sa vai -
èiø stai ga at si ra dus pe ri to ni to simp to -
mams diag no zuo tas tul þi nis pe ri to ni -
tas, pa ða lin ta gang re na vu si tul þies
pûs lë. Mor fo lo gi nio na vi ko ið ty ri mo ið -
va da: pik ty bi nës pa ra gan glio mos me -
ta sta zës pa ra a or ti niuo se limf maz giuo -
se. Po sëk min go pir mo jo eta po 2015 m. 
va sa rio mën. VUL SK Or to pe di jos ir
trau ma to lo gi jos sky riu je pa ða lin ta de -
ði nio jo ðlau ni kau lio pa ra gan glio mos
me ta sta zë ir at lik ta ce men top las ti ka.
Po ope ra ci nis lai ko tar pis bu vo sklan -
dus. Pra ëjus sa vai tei lip da mas laip tais 
prie na mø pa cien tas pa ju to stip rø de -
ði nio jo klu bo skaus mà, grei to sios me -
di ci nos pa gal bos at veþ tas á VUL SK,
kur nu sta ty tas pa to lo gi nis de ði nio jo
ðlau ni kau lio lû þis. At si þvel gus á pa to -
lo gi nius ðlau ni kau lio pa ki ti mus, kon -
si liu mo spren di mu, pa cien tui at lik ta
pa to lo gið kai pa ki tu sios ðlau ni kau lio
da lies re zek ci ja (re ze kuo ta 16 cm il gio
ðlau ni kau lio pro ksi ma li në da lis dis ta -
liau, apie 3 cm nuo pa to lo gi nio þi di nio)
ir im plan tuo tas „MEGASYS TEM-C“
klu bo-ðlau ni kau lio pro ksi ma li nio seg -
men to en dop ro te zas.

At lik tuo se vi so kû no KT ty ri muo se 
2015 m. spa lio mën. ir 2016 m. bir þe -
lio mën. fe och ro mo ci to mos ir pa ra gan -
glio mos pro gre sa vi mo ne nu sta ty ta.
Pa cien tas ak ty viai ste bi mas – kas met
jam at lie ka mi la bo ra to ri niai ir vaiz di -
niai ty ri mai.

Pa cien tui, jo të vui bei jau nes nia -
jam bro liui nu sta ty ta pa to lo gi në
SDHB ge no mu ta ci ja c716_719del
CTCT (p. Ser239Tyrfs*8) 7-aja me eg -
zo ne bei pa tvir tin tas fe och ro mo ci to -
mos ir pa ra gan glio mos sin dro mas.
Mu ta ci jos au to so mi nio do mi nan ti nio
pa vel dë ji mo ti ki my bë yra 50 %.

Pa cien to të vui po ge ne ti nio ið ty ri -
mo 2014 m. at  lik ta vi so kû no
SPECT/KT, pa to lo gi nio MIBG tel ki -
mo si þi di niø ne ras ta. Me ta nef ri nø,
nor me ta nef ri nø, chro mog ra ni no A
kon cen tra ci ja bu vo nor mos ri bo se.
VUL SK 2015 m. at lik ta bio lo gi nio
aortos voþ tu vo pro te za vi mo ope ra ci ja,

iki ðiol PHEO/PGL sin dro mas ne pa si -
reið kë.

Jau nes nia jam bro liui 2014 m. po
at lik to SPECT/KT átar ta kai rio jo ant -
inks èio fe och ro mo ci to ma dël in ten sy -
vaus ra dio in di ka to riaus tel ki mo si. At -
li kus pil vo KT, ant inks èiø pro jek ci jo je
da ri niø ne nu sta ty ta, to dël tel ki mo si
þi di nys ver tin tas kaip fi zio lo gi në bûk -
lë. Me ta nef ri nø, nor me ta nef ri nø,
chro mog ra ni no A kon cen tra ci ja krau -
jy je vi sà ste bë ji mo lai ko tar pá bu vo nor -
mos ri bo se, AKS pa di dë ji mo epi zo dø
ne bu vo.

Pa cien tas ir jo ðei mos na riai nuo la -
tos ste bi mi mû sø gy dy mo ástai go je.

LITERATÛROS APÞVALGA

Etiopatogenetiniai PHEO/PGL
sindromo veiksniai ir
epidemiologija

PHEO/PGL – re ta li ga, ku rios daþ nis
ben dro je po pu lia ci jo je sie kia 2–8 at ve -
jus 1 mi li jo nui gy ven to jø [1]. Ji daþ -
niau siai diag no zuo ja ma tre èia ja me ar
ket vir ta ja me þmo gaus gy ve ni mo de -
ðimt me ty je. Dau gu ma li gos at ve jø yra
ge ry bi nës ei gos, ta èiau iki 20 % at ve jø
ei ga ga li tap ti pik ty bi në [2]. Mû sø ap -
ta ria mas pa cien tas diag no zës nu sta -
ty to me tu bu vo 31 me tø am þiaus, vë -
liau jam pa tvir tin ta pik ty bi në li gos ei -
ga, tad jis yra vie nas ið tø 20 % pa cien -
tø, ku rie ser ga pik ty bi ne PHEO/PGL.
Pa sau lio svei ka tos or ga ni za ci ja (PSO)

pik ty bi næ PHEO/PGL api bû di na kaip
li gà su me ta sta zë mis ten, kur nor ma -
liai chro ma fi ni nio au di nio në ra. Pik ty -
bið ku mo ri zi kai nu sa ky ti kar tais nau -
do ja mos tam tik ros ska lës, ta èiau vie -
nin te lis kol kas pa ti ki mas pik ty bið ku -
mà prog no zuo jan tis veiks nys yra
SDHB ge no mu ta ci ja. Li te ra tû ros duo -
me ni mis, me ta sta ziø ið si vys ty mas pa -
vel dë jus SDHB mu ta ci jà sie kia
23–71 % [3–5]. Pa cien tui ir jo ðei mos
na riams bu vo pa tvir tin ta SDHB mu -
ta ci ja, pa cien tui ras tos me ta sta zës pa -
ra a or ti niuo se limf maz giuo se, ðlau ni -
kau ly je. PHEO/PGL yra su si ju si su di -
de liu mir tin gu mu ir ser ga mu mu kar -
dio vas ku li në mis li go mis dël uþ dels to
pa cien to ið ty ri mo ar ne tin ka mo gy dy -
mo. Ka te cho la mi nø ir jø me ta bo li tø
(me ta nef ri nø) pa di dë ju si sek re ci ja su -
ke lia hi per ten zi jà, ðir dies ir krau ja -
gys liø li gas ir net mir tá.

Iki 40 % pa cien tø, ser gan èiø
PHEO/PGL, ran da ma mu ta ci jø tam
tik ruo se bû din guo se ge nuo se [6–8]. Su 
kai ku riø ge nø mu ta ci jo mis sie ja mi
tam tik ri sin dro mai – kla si ki niai na vi -
ko sin dro mai (neu ro fib ro ma to zë 1
(NF1), 2 ti po dau gi në en dok ri ni në ne -
op la zi ja (MEN2), von Hip pel– Lin dau
li ga (vHL)), pa vel di mi pa ra gan glio -
mos sin dro mai (dël SDH kom plek so
mu ta ci  jø) .  Ki ti ge nai (MAX,
TMEM127 ir kt.)  le mia tik
PHEO/PGL. Jø mu ta ci jø su ke lia ma li -
ga yra re tai pa si tai kan ti, daþ nis sie kia 
iki 2 % vi sø at ve jø [9–11]. Daþ niau sios 
ge nø mu ta ci jos ir jø nu sta ty to bû dai
pa tei kia mi 1 len te lë je [12].
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1 len te lë. Daþ niau sios fe oc ro mo ci to mos ir pa ra gan glio mos sin dro mo ge nø mu ta -
ci jos ir jø nu sta ty mo me to dai

Ta b le 1. Sum ma ry of Mo le c u lar Ge ne tic Te st ing Used in He re d i ta ry Pa ra gan glio -
ma-Phe och ro mo cy to ma Syn dro mes

Pa þei dþia mas ge nas Paplitimas Nustatymo metodas

SDHD
(PGL1)

~30 %
~40–50 % kau ko lës pa -
ma to ir kak lo PGL
~15 % krû ti nës, pil vo, du -
bens sri èiø PHEO/PGL

Geno sekos analizë
De le ci jø, dup li ka ci jø ana li zë

SDHB
(PGL4)

22–38 %
12–20 % kau ko lës pa ma -
to ir kak lo PGL
24–44 % krû ti nës, pil vo,
du bens sri èiø PHEO/PGL

Geno sekos analizë
De le ci jø, dup li ka ci jø ana li zë

SDHC
(PGL3)

4–8 % Ge no se kos ana li zë
De le ci jø, dup li ka ci jø ana li zë

SDHA
(PGL5)

0,6–3 % Ge no se kos ana li zë

SDHAF2
(PGL2)

Ne þi no mas Geno sekos analizë
Pa si rink tø ge no eg zo nø se kos ana li zë
Tiks li në ana li zë dël c.232G>A

MAX Neþinomas Geno sekos analizë 
De le ci jø, dup li ka ci jø ana li zë

SDHA – suk ci na to de hid ro ge na zës A sub vie ne tas, SDHAF2 – suk ci na to de hid ro ge na zës AF2 
ko fak to rius, SDHB – suk ci na to de hid ro ge na zës B sub vie ne tas, SDHC – suk ci na to de hid ro ge -
na zës C sub vie ne tas, SDHD – suk ci na to de hid ro ge na zës D sub vie ne tas, MAX – su transk rip -
ci jos fak to riu mi c-MYC su si jæs bal ty mas X, PHEO – fe och ro mo ci to ma, PGL – pa ra gan glio ma.



Pa vel di mi pa ra gan glio mø sin dro -
mai ga li for muo tis mu ta vus bet ku -
riam SDH kom plek so sub vie ne tui.
Suk ci na to de hid ro ge na zë yra mi to -
chon dri jø fer men tas, ku ris svar bus
ener gi jos ga my bai mi to chon dri jo se.
SDH svar bus elek tro nø per na ðo je ir
Kreb so cik le. Ga li mos mu ta ci jos A, B,
C, D sub vie ne tuo se ar ko fak to riu je
SDHAF2 (dar va di na mas SDH5).
Ðios mu ta ci jos yra pa vel di mos au to -
so mi niu do mi nan ti niu (AD) bû du. Ge -
nas yra 1p36.1-p35 chro mo so mo je, tu -
rin èio je að tuo nis eg zo nus. Pa ti SDHB
vei kia kaip na vi kus slo pi nan tis ge nas 
[13, 14]. Su ðia mu ta ci ja yra sie ja mas
di des nis ser ga mu mas ir mir tin gu mas 
nuo PHEO/PGL nei nuo ki tø SDH
sub vie ne tø mu ta ci jø nu lem tø li gø
[15]. SDHB mu ta ci ja sie ja ma su di -
dþiau sia me ta sta ziø ið si vys ty mo ri zi -
ka, sie kian èia 23 % (pik ty bið ku mo
prog no zës veiks nys) [3]. Taip pat stip -
rus ry ðys sie ja ðio ge no mu ta ci jà ir
sim pa ti niø pa ra gan glio mø su si da ry -
mà. Pa cien tams, ku riems nu sta ty ta
SDHB mu ta ci ja, ðe ðis kar tus daþ niau 
diag no zuo ja mi ek to pi niai chro ma fi ni -
nio au di nio da ri niai nei ben dra jai po -
pu lia ci jai [16]. Vi du ti nis PHEO/PGL
su SDHB mu ta ci ja diag no zës am þius
yra 32 me tai [17]. SDHD yra ant ras
pa gal daþ nu mà mu tuo jan tis sub vie -
ne tas, ta èiau pik ty bið ku mo ri zi ka yra 
maþiau nei 5 % [3]. Ki tø kom plek so
sub vie ne tø mu ta ci jos yra daug re tes -
nës.

Pa gal bio che mi ná ak ty vu mà na vi -
kai yra skirs to mi á sek re tuo jan èius ir
ne sek re tuo jan èius. Tam tik ri bio che -
mi niai na vi kø pro fi liai ir jiems ti kë ti -
nos ge nø mu ta ci jos pa tei kia mos 2 len -
te lë je [18, 19].

Klinikiniai simptomai

Fe och ro ma ci to mos ir pa ra gan glio mos
simp to mai pa pras tai at si ran da dël ka -
te cho la mi nø ir jø me ta bo li tø per tek -
liaus or ga niz me ir kiek vie nam pa cien -
tui ga li pa si reikð ti skir tin gai. Kau ko -
lës pa ma to ir kak lo pa ra gan gli jai yra
sie ja mi su pa ra sim pa ti ne ner vø sis te -
ma. Di dþiau sios san kau pos su pa ka ro -
ti di ná kû nà, kla jok lá ner và ir ju gu lo -
tim pa ni næ sri tá. Èia su si da riu sios pa -
ra gan glio mos daþ niau siai ka te cho la -
mi nø ne sek re tuo ja ir re tai bû na pik ty -
bi nës [20]. Jø daþ niau siai su ke lia mi
simp to mai su si jæ su ma sës efek tu dël
jø dy dþio. Ka ro ti di nio kû no pa ra gan -
glio mos pa pras tai yra be simp to mës ir
di di nan èios kak lo ap im tá. To liau au -
gant na vi kui ga li pa si reikð ti neu ro pa -
ti jo mis dël gal vi niø ner vø sim pa ti nës
ner vø sis te mos gran di nës kom pre si -
jos. Kla jok lio ner vo pa ra gan glio mos
pa na ðios á ka ro ti di nio kû no. Po þy miai
ir simp to mai ap ima da ri nius kak lo sri -
ty je, sil pnu mà, pil nu mo jaus mà ryk lë -
je, dis fa gi jà, dis fo ni jà, skaus mà, ko su lá 
ir as pi ra ci jà. Dis fo ni ja ga li at si ras ti
tiek dël ma sës efek to, tiek dël bal so
klos tes ar lie þu vá iner vuo jan èiø ner vø
spau di mo. Ju gu lo tim pa ni nës PGL ga li 
pa si reikð ti spen gi mu au sy se, klau sos
su tri ki mu ir ki tø gal vi niø ner vø pa -
þei di mu. Ðias ma ses ga li ma ap tik ti uþ
bûg ne lio memb ra nos at lie kant otos ko -
pi jà [20].

Krû ti nës, pil vo ir du bens sri èiø pa -
ra gan gli jai pa pras tai sie ja mi su sim -
pa ti ne ner vø sis te ma, o èia su si da riu -
sios pa ra gan glio mos ga li ga min ti ka -
te cho la mi nus. Ka dan gi pa cien tas tir -
tas ke lio se me di ci nos ástai go se, në ra
duo me nø, pa tvir ti nan èiø, kad jam

diag no zuo ta pa ra gan glio ma bu vo sek -
re tuo jan ti, ta èiau pir mo sios hos pi ta li -
za ci jos VUL SK me tu ti pi niø ka te cho -
la mi nø hi per sek re ci jos simp to mø pa -
cien tas ne ju to. Ant inks èiø ðer dy je
sim pa ti niø pa ra gan gli jø làs te liø yra
dau giau sia. Ið skir ta bû din giau sia
simp to mø tria da: gal vos skaus mas
(60–90 %), pra kai ta vi mas (55–75 %) ir
ðir dies pla ki mai (50–70 %). Ði tria da
pa cien tui pa si reið kë pra ëjus 6 me tams 
po pir mo sios ope ra ci jos, o ne tru kus
nu sta ty tas ant inks èiø na vi kas. Ki ti
taip pat pa si tai kan tys simp to mai yra
ta chi kar di ja, hi per ten zi ja (nuo la ti në
ar epi zo di në), sin ko pës, ne ri mas, tre -
mo ras, nau jai at si ra du si hi per gli ke -
mi ja ar pa blo gë ju si cuk ri nio dia be to
kon tro lë, svo rio po ky èiai. Pa si tai ko be -
simp to miø li gos at ve jø [21].

Feochromocitomos ir
paragangliomos diagnostika

PHEO/PGL diag no zuo ja ma re mian tis
la bo ra to ri niais ty ri mais, vaiz di niais
me to dais ir ge ne ti niu ið ty ri mu.
PHEO/PGL pa tvir tin ti at lie ka mi pa -
ros ðla pi mo ir krau jo plaz mos me ta -
nef ri no ir nor me ta nef ri no kie kio ty ri -
mai, ku riø jaut ru mas yra dau giau nei
90 %. Plaz mos me ta nef ri nø ty ri mas
yra pir mo pa si rin ki mo, nes tu ri di des -
ná spe ci fið ku mà (nuo 79 iki 98 %) nei
me ta nef ri nø ty ri mas pa ros ðla pi me
(nuo 69 iki 95 %) [22]. Klai din gai tei -
gia mi re zul ta tai ga li mi net ir dël men -
kos sti mu lia ci jos (pa vyz dþiui, stre so),
o klai din gai ne igia mi – dël dau ge lio
vais tø var to ji mo (pvz.: al fa ad re nob lo -
ka to riø, be ta ad re nob lo ka to riø, tri cik -
liø an ti dep re san tø, ace ta mi no fe no ir
kt.) [23]. Pa cien to bro liui kas dve jus
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2 len te lë. Bio che mi nio li gos pro fi lio ir ga li mø ge nø mu ta ci jø sà sa ja

Ta b le 2. Dis tin guis h ing Cli n i cal Fe a tu res of PGL/PCC by Ge ne tic Eti o l o gy

Ge nas

Klinikiniai aspektai

PGL ar PHEO
Abipusë PHEO
ar dauginë PGL

Biocheminis fenotipas
Piktybiðkumo 

rizika, %
Paveldimumas

RET PHEO ~60 % abipusë Adrenerginis <5 % AD

VHL PHEO ~40 % abipusë Noradrenerginis <5 % AD

NF1 PHEO ~15 % abipusë Adrenerginis ~9 % AD

SDHD PGL (kaukolës pamato ir kaklo) ~50 % dauginë Noradrenerginis / do pa mi ner gi nis <5 % Pagal tëvo linijà

SDHB PGL ~20 % dauginë Noradrenerginis / dopaminergi nis 34–97 % AD

SDHC PGL ~20 % dauginë Noradrenerginis / dopaminergi nis Maþa AD

SDHAF2 PGL (kau ko lës pa ma to ir kak lo) ~90 % dau gi në Tiksliai neþinoma Maþa Pagal tëvo linijà

SDHA PGL Pavienë Miðrus Maþa AD

TME MI27 PHEO ~40 % abipusë Miðrus <5 % AD

MAX PHEO ~60 % abipusë Miðrus 25 % Pagal tëvo linijà

RET – pir mi nis on ko ge nas, NF1 – neu ro fib ro ma to zë 1, VHL – von Hip pel– Lin dau, SDHA – suk ci na to de hid ro ge na zës A sub vie ne tas,
SDHAF2 – suk ci na to de hid ro ge na zës AF2 ko fak to rius, SDHB – suk ci na to de hid ro ge na zës B sub vie ne tas, SDHC – suk ci na to de hid ro ge -
na zës C sub vie ne tas, SDHD – suk ci na to de hid ro ge na zës D sub vie ne tas, MAX – su transk rip ci jos fak to riu mi c-MYC su si jæs bal ty mas X,
TMEM127 – tran smemb ra ni nis pro tei nas 127, PHEO – fe och ro mo ci to ma, PGL – pa ra gan glio ma, AD – au to so mi nis do mi nan ti nis (pa vel -
dë ji mo bû das).



me tus at lie ka mi me ta nef ri nø ty ri mai
se ru me, ta èiau iki ðiol pa di dë ju sios
ka te cho la mi nø sek re ci jos ne bu vo.
Prieð at lie kant ty ri mà, jei áma no ma,
rei kia ðiø vais tø ne var to ti nuo 10 iki
14 die nø, o jei ne áma no ma (dël pa cien -
to svei ka tos bûk lës), re ko men duo ja ma 
nau do ti vaiz di nius diag nos ti kos me to -
dus.

Vaiz di niais me to dais nu sta to ma
na vi ko lo ka li za ci ja, dy dis, struk tû ra,
funk ci nis ak ty vu mas. Juos re ko men -
duo ja ma tai ky ti po hor mo nø ið ty ri mo.
Jie vi sa da at lie ka mi po bio che mi niø
krau jo ty ri mø (ne bent jø at lik ti ne -
áma no ma). Taip pat vaiz di niais ty ri -
mais nu sta to mi ne sek re tuo jan tys na -
vi kai, pa ra sim pa ti nës pa ra gan glio mos 
[24]. Pir mos ei lës ty ri mas yra kom piu -
te ri në to mog ra fi ja nau do jant kon tras -
ti næ me dþia gà. Mo der nûs apa ra tai ga -
li ap tik ti na vi kus nuo 5 mm. Pir miau -
sia ske nuo ja ma pil vo ir du bens sri tys,
nes tai daþ niau sia PHEO/PGL lo ka li -
za ci  ja.  Me to do jaut ru mas yra
88–100 % [25]. Ap ra ðy tuo ju at ve ju tar -
pup lau èio da ri nys pir mà kar tà nu sta -
ty tas at li kus krû ti nës làs tos rent ge -
nog ra mà, vë liau at li kus KT pa tiks lin -
ta na vi ko lo ka li za ci ja, dy dis. Mag ne ti -
nio re zo nan so to mog ra fi ja at lie ka ma
pa cien tams, tu rin tiems me ta sta ziø,
sie kiant nu sta ty ti kau ko lës pa ma to ir
kak lo pa ra gan glio mas, bei pa cien -
tams, ku riems KT vaiz duo se dël anks -
tes niø ope ra ci jø yra ma to mi ar te fak -
tai, truk dan tys ob jek ty viai áver tin ti
ty ri mà, ar sie kiant ið veng ti ap ðvi tos,
ku rià gau tø at lie kant KT (nëð èio -
sioms, vai kams). Me to do jaut ru mas
kau ko lës pa ma to ir kak lo pa ra gan glio -
moms ap tik ti yra 90–95 % [25]. MIBG
scin tig ra fi ja nau do ja ma, kai pa cien tas 
ruo ðia mas gy dy mui 

131
I-MIBG ra dio -

te ra pi ja ar ne pa vy kus ras ti na vi ko ki -
tais me to dais [25]. Mû sø pa cien tui
MIBG scin tig ra fi ja at lik ta sie kiant
nu sta ty ti me ta sta zes prieð gy dy mà ra -
dio te ra pi ja Ðvei ca ri jo je, o vë liau bu vo
at lie ka ma ver ti nant li gos pro gre sa vi -
mà, gy dy mo efek ty vu mà. Pa cien tams,
ku riems nu sta ty ta PHEO/PGL su me -
ta sta zë mis, tiks lin giau at lik ti fluor de -
ok sig liu ko zës (

18
F-FDG) PET/KT nei

123
I-MIBG scin tig ra fi jà [22]. Ðis diag -

nos ti nis ty ri mas ádieg tas per pas ta -
ruo sius ke le rius me tus ir ðiuo me tu
nau do ja mas net tri jo se Lie tu vos li go -
ni në se – Lie tu vos svei ka tos moks lø
uni ver si te to li go ni në je Kau no kli ni ko -
se, VUL SK, Na cio na li nia me vë þio in s -
ti tu te. Shulkin ir ben dra au to riø pra -
di në se stu di jo se ben dras 

18
F-FDG

PET/KT jaut ru mas bu vo 76 %, bet ty -
ri mo jaut ru mas esant me ta sta ziø nu -
sta ty tas di des nis (88 %) nei esant ge -
ry bi nës ei gos (58 %) PHEO/PGL. Ði ir
ki tos vë liau at lik tos stu di jos pa ro dë

mi në to jo ty ri mo pra na ðu mà ap tin kant 
li gà su me ta sta zë mis, pa ly gin ti su
123

I-MIBG scin tig ra fi ja. Ben dras nu -
sta ty tas 

18
F-FDG PET/KT jaut ru mas

yra 74–100 % su ge riau siais re zul ta -
tais esant me ta sta za vu siai
PHEO/PGL, ypaè su si ju siai su SDHB
mu ta ci ja [22].

Diag no za vus fe och ro mo ci to mà ir
pa ra gan glio mà pa cien tui, re ko men -
duo ja mas ge ne ti nis jo ir ðei mos na riø
ið ty ri mas. Kaip jau mi në ta, iki 40 %
at ve jø ge nø mu ta ci jos pa vel di mos au -
to so mi niu do mi nan ti niu bû du, o ti ki -
my bë per duo ti mu ta ci jà vai kams yra
50 %. Ge ne ti nis ið ty ri mas sie kiant
anks ti ap tik ti ge nø mu ta ci jà ri zi kos
gru piø ðei mø na riams pa ge ri na li gos
diag nos ti kà ir su ma þi na pro fi lak ti niø
ap þiû rø, ra dio lo gi niø ty ri mø po rei ká
tiems ðei mos na riams, ku rie ge nø mu -
ta ci jø ne pa vel dë jo. Anks ty va li gos
diag nos ti ka pa di di na ra di ka lios ope -
ra ci jos ti ki my bæ, su ma þi na li gos pro -
gre sa vi mo ir po ten cia liø bûk liø, su si -
ju siø su vë ly vu li gos ap ti ki mu, ri zi kà
[26]. Re gu lia ri pa tik ra yra svar bi vi -
siems as me nims, jei gu jiems ar gi mi -
nai èiams bu vo ap tik ta bû din gø ge nø
mu ta ci ja.

Feochromocitomos ir
paragangliomos gydymas

Fe och ro mo ci to ma ir pa ra gan glio ma
gy do mos kon ser va ty viu ir ope ra ci niu
bû du. Pir miau sia pa cien tams, ku -
riems áro dy ta ka te cho la mi nø hi per -
sek re ci ja, tai ko mas me di ka men ti nis
gy dy mas ne pri klau so mai nuo to, ar li -
ga ge ry bi në ar pik ty bi në. Ðiuo me tu
ge riau si gy dy mo re zul ta tai yra nau do -
jant al fa ad re no re cep to riø blo ka to rius
[27, 28] – ne se lek ty vius (fe nok si ben za -
mi nà, fen to la mi nà), se lek ty vius al fa-1
(dok sa zo si nà, pra zo si nà, te ra zo si nà).
Mû sø pa cien tui prieð ad re na lek to mi jà 
skir tas gy dy mas dok sa zo si nu 4 mg
vie nà kar tà per die nà, krau jo spûdis
vi sà lai ko tar pá iki ope ra ci jos bu vo nor -
ma lus, sis to li nis AKS 100–120 mmHg, 
dias to li nis – 60–80 mmHg, ÐSD apie
60–80 k./min. Mi në ti vais tai daþ nai
de ri na mi su kal cio ka na lø blo ka to riais 
(ni kar di pi nu, am lo di pi nu). Po efek ty -
vios ka te cho la mi nø blo ka dos pa cien -
tams ga li at si ras ti or tos ta ti në hi po -
ten zi ja ir ta chi kar di ja, ta èiau joms pa -
si reið kus ne rei kë tø su skub ti ma þin ti
vais tø do zës, re ko men duo ja ma esant
ta chi kar di jai gy dy mà pa pil dy ti be -
ta ad re nob lo ka to riu mi, o or tos ta ti nës
hi po ten zi jos pre ven ci jai var to ti dau -
giau skys èiø ir daug drus kos tu rin tá
mais tà. Be ta ad re nob lo ka to riai ski ria -
mi tik po vi sið kos ka te cho la mi nø blo -
ka dos al fa blo ka to riais, nes ga li su kel -

ti ad re ner gi nës sis te mos sti mu lia ci jà,
dël ku rios at si ran da stip ri va zo konst -
rik ci ja ir hi per ten zi në kri zë. Vais tai
var to ja mi 10–14 die nø iki nu ma to mos
ope ra ci jos ar ki to kios pro ce dû ros.

Pa grin di nis PHEO/PGL gy dy mas
yra ope ra ci nis. Ka te cho la mi nø hi per -
sek re ci ja ne re tai tam pa mir ties prie -
þas ti mi dël kar tais pa si tai kan èio stai -
gaus di de lio kie kio hor mo nø ið sky ri -
mo. Ben dras li gos mir tin gu mas sie kia
30–45 %, ta èiau ope ra ci nis li gos gy dy -
mas, pri tai kius ðiuo lai ki næ chi rur gi næ
tech ni kà, mo der nià áran gà bei tin ka -
mà me di ka men ti ná gy dy mà, mir ties
ri zi kà ga li su ma þin ti iki 2,9 % [29].
Jei gu áma no ma, vi sa da re ko men duo -
ja ma rink tis mi ni ma liai in va zi næ la pa -
ros ko pi næ ope ra ci jà [30]. Daþ niau siai
at lie ka ma vi sið ka ad re na lek to mi ja.
Li te ra tû ro je ap ra ðy ta at ve jø, kai
kruopð èiai at rink tiems pa cien tams po
vie nos pu sës ad re na lek to mi jos dël pa -
vel dë tos PHEO at lik ta ant inks èiø þie -
vës at ski ria mo ji ope ra ci ja, nu sta èius
di de læ abi pu sës PHEO ri zi kà ir ma þà
pik ty bið ku mo ri zi kà. Jei gu ope ra ci ja
at lik ta sëk min gai, pa cien tai ið ven gia
pa kai ti nio gy dy mo dël po ope ra ci nio
ant inks èiø ne pa kan ka mu mo.

Po ope ra ci jos dar vie nà dvi sa vai -
tes yra ste bi mas me ta nef ri nø ir ka te -
cho la mi nø kie kis pa ros ðla pi me ir (ar)
plaz mo je. Jei kie kis nor mos ri bo se,
ope ra ci jà ga li ma lai ky ti sëk min ga, o
sek re tuo jan tá na vi kà – vi sið kai pa ða -
lin tu. Jei hor mo nø kie kis ið lie ka pa di -
dë jæs, rei kë tø átar ti esant dar vie nà
na vi kà ir (ar) me ta sta zes. SDHB ge no
mu ta ci jà tu rin èiø as me nø gy dy mas
tu rë tø bû ti pra de da mas kuo grei èiau.
Ka dan gi mû sø ap ra ðy tu at ve ju pa -
cien tui jau bu vo nu sta ty tos me ta sta -
zës vaiz di niais ty ri mais, nu spræs ta
hor mo nø ið ty ri mà at lik ti po ant ro sios
ope ra ci jos – ðlau ni kau lio me ta sta zës
pa ða li ni mo.

Esant sim pa ti nei pa ra gan glio mai,
grei ta na vi ko re zek ci ja yra svar bi dël
di de lës pik ty bið ku mo ri zi kos. Iki ket -
vir ta da lio PHEO/PGL at ve jø ran da -
mos to li mo sios me ta sta zës. Daþ niau -
siai na vi ko ið pli ti mas nu sta to mas ke -
pe ny se, plau èiuo se, kau luo se ir limf -
maz giuo se. Me ta sta ziø ið si vys ty mo
lai kas nuo pir mi nio na vi ko diag no zës
ga li truk ti net iki 20 me tø [31]. Mû sø
ap ra ðy tu at ve ju – 8 me tus. Pa cien tø,
ser gan èiø me ta sta zi ne PHEO/PGL,
5 me tø ið gy ve na mu mas sie kia 50 %
[31]. Maþ daug pu së pik ty bi nës li gos
at ve jø yra dël pa vel di mos SDHB mu -
ta ci jos. Ápras tai PHEO/PGL su me ta -
sta zë mis yra sun kiai ið gy do ma, yra þi -
no mi tik ke li ið skir ti niai at ve jai, kai
ope ra ci niu bû du bu vo sëk min gai pa ða -
lin tos vi sos me ta sta zës. Gy dy mui daþ -
niau siai nau do ja ma che mo te ra pi ja
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(cik lo fos fa mi do, vin kris ti no ir da kar -
ba zi no de ri nys), 

131
I-MIBG ir (ar) ra -

dio te ra pi ja sie kiant su val dy ti li gà.
Taip pat ski ria mas al fa ad re nob lo ka -
to rius sie kiant uþ kirs ti ke lià hi per ten -
zi nei kri zei nuo ka te cho la mi nø per -
tek liaus dël na vi ko làs te liø li zës gy dy -
mo me tu [32]. Mû sø pa cien tui tai ky -
tas gy dy mas ra dio te ra pi ja, vë liau me -
ta sta ziø au gi mas kon tro liuo tas CVD
che mo te ra pi ja, gau tas ge ras at sa kas,
po che mo te ra pi jos at lik tos ra di ka lios
na vi ko ir me ta sta ziø ða li ni mo ope ra ci -
jos. Pri tai kius vi sas re ko men duo ja -
mas gy dy mo prie mo nes, pa vy ko pa -
siek ti li gos re mi si jà.

Pacientø stebësena ir patikra

Ste bë se na ir pa tik ra yra rei ka lin ga as -
me nims, ku riems yra diag no zuo tas
pa vel di mas fe och ro mo ci to mos ir pa ra -
gan glio mos sin dro mas, ku riems kli -
nið kai li ga ne pa si reið ku si, ta èiau yra
þi no ma, kad pa cien tas tu ri SDHA,
SDHB, SDHC, SDHAF2 ar MAX ge nø
mu ta ci jà, ir gi mi nai èiams, tu rin tiems
tei gia mà ðei mi næ anam ne zæ, bet ne at -
li ku siems ge ne ti niø ty ri mø. Pa cien to
ar ti mie siems re ko men duo tas vi sø gi -
mi nai èiø on ko ge ne ti nis pre dik ci nis
SDHB ge no ty ri mas. Pa cien tams, ku -
riems pa tvir tin ta SDHB ge no mu ta ci -
ja, re ko men duo ja ma kas met at lik ti
me ta nef ri nø ir nor me ta nef ri nø kon -
cen tra ci jos ty ri mus plaz mo je, esant
pa si dë ju siai ka te cho la mi nø kon cen -
tra ci jai – at lik ti krû ti nës, pil vo ir du -
bens vaiz di nius ty ri mus, taip pat krû -
ti nës, pil vo ir du bens ske na vi mà
1–2 kar tus per me tus dël ga li mø na vi -
kø, kas 4–5 me tus – 123I-MIBG dël ga -

li mø ne ma to mø PHEO/PGL. Re ko -
men duo ja mas re gu lia rus bûk lës ste -
bë ji mas dël pa vel di mos PHEO/PGL ri -
zi kos jau nuo 10 me tø am þiaus ar bent
10 me tø iki jau niau sio gi mi nai èio li gos 
diag no zës nu sta ty mo am þiaus. Ka -
dan gi pa cien tui pa ra gan glio ma nu sta -
ty ta 31 me tø am þiaus, jo jau nes nis
bro lis bu vo ið kart ti ria mas dël ga li mø
na vi kø. Jau nes nia jam bro liui mu ta ci -
ja pa tvir tin ta 26 me tø am þiaus. Po at -
lik tos SPECT/KT bu vo átar ta kai rio jo
ant inks èio fe och ro mo ci to ma, ta èiau
la bo ra to ri niai me ta nef ri nø, nor me ta -
nef ri nø, chro mog ra ni no A ty ri mai bei
ki ti vaiz di niai ty ri mai na vi kà pa nei gë. 
Benn ir ben drau to riai tvir ti na, kad
pra dë jus ste bë ti ri zi kos as me nis nuo
de ðim ties me tø am þiaus, li ga diag no -
zuo ja ma vi siems as me nims, tu rin -
tiems SDHD ge no mu ta ci jà, ir 96 % as -
me nø, tu rin èiø SDHB ge no mu ta ci jà.
Pa tik ros ty ri mai ir jø daþ nis në ra nu -
sta ty ti. Ste bë se na ap ima jau mi në tus
bio che mi nius plaz mos ir pa ros ðla pi -
mo ty ri mus, vaiz di nius me to dus, KT,
MRT ir ki tus, jei bu vo ras ta po ky èiø
at li kus bio che mi nius ty ri mus. As me -
nims, tu rin tiems SDHD ar SDHC mu -
ta ci jà, pe ri odið kai (pa vyz dþiui, kas
dve jus me tus) at lie ka ma kau ko lës pa -
ma to ir kak lo sri ties KT ar MRT, sie -
kiant ap tik ti pa ra gan glio mas, bei vi so
kû no KT ar MRT ir 123I-MIBG scin tig -
ra fi ja, sie kiant ap tik ti pa ra gan glio -
mas ar me ta sta zes, esan èias ne kau ko -
lës pa ma to ir kak lo sri ty se. As me nims, 
tu rin tiems SDHB mu ta ci jà, pe ri odið -
kai (pa vyz dþiui, kas dve jus me tus) at -
lie ka ma krû ti nës, pil vo ir du bens sri -
ties KT ar MRT pa ra gan glio moms ap -
tik ti bei 123I-MIBG scin tig ra fi ja, sie -

kiant ap tik ti pa ra gan glio mas ar me ta -
sta zes, ku riø ap tik ti nau do jant KT ar
MRT ga li ne pa vyk ti. Pa cien to ar ti mie -
siems tai ko mi vi si ðie re ko men duo ja -
mi ty ri mai. Taip pat as me nis, pa ti -
rian èius ne pa aið ki na mus gast roin tes -
ti nius simp to mus, þar nø obst ruk ci jà
ar ane mi jà, rei kë tø ið tir ti dël ga li mo
virð ki ni mo trak to na vi ko. Taip pat rei -
kë tø at si þvelg ti ir á ki tus ga li mus na vi -
kus, ku riuos le mia mi në tø ge nø mu ta -
ci ja (pa vyz dþiui, SDHB ge no mu ta ci ja
yra su si ju si su pa pi li nio skyd liau kës
vë þio, neu rob las to mos, inks tø kar ci -
no mos ri zi ka) [22].

IÐVADOS

Vi siems pa cien tams, ku riems diag no -
zuo ta pa ra gan glio ma, rei kë tø átar ti
PHEO/PGL sin dro mà. Ser gan èius
ðiuo sin dro mu pa cien tus svar bu vi sa -
pu sið kai ið tir ti, re gu lia riai ste bë ti ir
gy dy ti spe cia li zuo tuo se cen truo se. Pa -
cien tai ir jø ðei mos na riai tu ri bû ti ti -
ria mi dël ge ne tið kai pa vel di mø ge nø
mu ta ci jø, kad anks ty va diag nos ti ka
leis tø ið veng ti pik ty bi nës li gos ar su -
ma þin ti li gos pro gre sa vi mà. Vaiz di -
niais ar ki tais me to dais nu sta èius pa -
ra gan glio mà, bû ti na at lik ti hor mo nø
ið ty ri mà pa di dë ju siai ka te cho la mi nø
sek re ci jai nu sta ty ti. Skre tuo jan èiø
na vi kø ða li ni mà ga li ma at lik ti tik po
me di ka men ti nio pa cien to pa ruo ði mo.
Pik ty bi në PHEO/PGL gy do ma de ri -
nant che mo te ra pi ná, ra dio te ra pi ná ir
ope ra ci ná gy dy mà. u
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Summary

HEREDITARY PHEOCHOMOCYTOMA–PARAGANGLIOMA SYNDROME:
CLINICAL CASE AND LITERATURE REVIEW

Agnë Þutautaitë, Greta Jaguèianskaitë, Kristina Ðvaikevièienë, Rasa Þiukaitë,
Þydrûnë Visockienë

Back ground. He red i tary para ganglio -
ma- pheochromocytoma syn drome is
char ac ter ized by para ganglio mas (tu -
mors that arise from neuroendo crine tis -
sues sym met ri cally dis trib uted along the
paraverte bral axis from the base of the
skull to the pel vis) and by pheochromo -
cyto mas (paragangliomas that are con -
fined to the ad re nal me dulla). Sym pa -
thetic paragangliomas hypersecrete cate -
chol amines and are lo cated in the lower
mediastinum, ab do men, and pel vis.
Germ line patho genic vari ants in SDHB
are gen er ally as so ci ated with higher mor -
bid ity and mor tal ity than patho genic
vari ants in the other SDHx genes. They
are strongly as so ci ated with ex tra-ad re -

nal sym pa thetic paragangliomas with a
high risk of ma lig nancy. The di ag no sis of
he red i tary paraganglioma- pheochromo -
cytoma syn drome is based on phys i cal ex -
am i na tion, fam ily his tory, im ag ing stud ies, 
bio chem i cal test ing, and mo lec u lar ge netic
test ing. Treat ment in cludes an tag o nism of
catecholamine ex cess with phar ma co logic
adrenergic re cep tor block ade fol lowed by
sur gery.

Clin i cal case. We pres ent the pa tient
with he red i tary paraganglioma- pheo -
chromo cytoma syn drome di ag nosed 8 years 
af ter sur gi cal para ganglioma re moval. At
that time typ i cal pheochromocytoma
symptomes de vel oped and im ag ing stud ies
showed ad re nal pheochromocytoma with

meta stases in paraaortic lymphnodes

and right fe mur. Pa tient was treated

with ra dio ther apy, che mo ther apy, sur -

gery, and pros the sis of right fe mur with

unique endoprosthesis was per formed af -

ter metastases re moval. SDHB mu ta tion

was de tected in pa tient, pa tient’s fa ther

and youn ger brother and they are cur -

rently en rolled in life long sur veil lance.

Con clu sions. Pa tients with para -

ganglioma- pheochromocytoma should be

tested for gene ab nor mal i ties as soon as

pos si ble. Pa tients with paraganglioma-

 pheochromocytoma should be eval u ated

and treated by multidisciplinary teams

at cen ters with ap pro pri ate ex per tise to

en sure a fa vor able out come. Early di ag -

no sis, treat ment ant life long sur veil lance 

could pre vent dis ease pro gres sion and

com pli cated treat ment.

Keywords: pheochromocytoma, para -
ganglioma, di ag no sis, man age ment, sur -
veil lance.
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