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Τα φαιοχρωμοκυττώματα αποτελούν νευροενδοκρι-

νείς όγκους που παράγουν κατεχολαμίνες και εξορ-

μώνται από τα χρωμαφινικά κύτταρα των εμβρυο-

νικών νευρικών ακρολοφιών, τα οποία εξελίσσονται

σε μυελό των επινεφριδίων και αυτόνομα νευρικά

γάγγλια. Oι όγκοι που εξορμώνται από χρωμαφινικό

ιστό εκτός των επινεφριδίων αναφέρονται ως εξω-

επινεφριδιακά φαιοχρωμοκυττώματα ή παραγαγ-

γλιώματα, όρος ο οποίος επίσης χρησιμοποιείται

και για όγκους που προέρχονται από παρασυμπα-

θητικό ιστό της κεφαλής και του λαιμού και οι οποίοι

συνήθως δεν παράγουν κατεχολαμίνες1. Περίπου

80%-85% των φαιοχρωμοκυττωμάτων προέρχεται

από τον μυελό των επινεφριδίων, ενώ το υπόλοιπο

10%-15% από εξωεπινεφριδιακό ιστό2. Το φαιο-

χρωμοκύττωμα αποτελεί σπάνιο όγκο με εκτιμώμενη

ετήσια επίπτωση 2-8 περιστατικά/ 1.000.000 άτομα
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Περιληψη

Το φαιοχρωμοκύττωμα αποτελεί σπάνιο όγκο που συχνά διαλάθει της προσοχής κυρίως λόγω της ποικιλομορφίας

των κλινικών του εκφάνσεων, οι οποίες μπορεί να εκδηλώνονται με εντελώς άτυπα σημεία και συμπτώματα έως κα-

ταστροφικές για τη ζωή επιπλοκές. Η έγκαιρη διάγνωση είναι εξαιρετικά σημαντική, όχι μόνο γιατί αποτελεί μία δυ-

νητικά ιάσιμη αιτία δευτεροπαθούς υπέρτασης, αλλά και γιατί συχνά συνδυάζεται με οικογενή σύνδρομα, κακοήθεια

ή μεταστατική νόσο, και προϋποθέτει την εξοικείωση των ιατρών με τις κλινικές του εκδηλώσεις και τα διαγνωστικά

στάδια προσέγγισης. Συνεπώς, σκοπός της παρούσας μελέτης ήταν να παρουσιαστεί μία σειρά πρόσφατων περιπτώ -

σεων που αντιμετωπίστηκαν στο κέντρο μας, με έμφαση στις κλινικές εκδηλώσεις και τη διαγνωστική προσέγγιση

των ασθενών. Επιπλέον, παρατίθεται σύντομη ανασκόπηση της βιβλιογραφίας και των διεθνών κατευθυντήριων οδη-

γιών που αφορούν στις κλινικές ενδείξεις διερεύνησης και τη διαγνωστική προσέγγιση του φαιοχρωμοκυττώματος.
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και επιπολασμό στην κοινότητα που υπολογίζεται

μεταξύ του 0,2%-0,6% των υπερτασικών ασθενών3,4.

Η μέση ηλικία διάγνωσης στις σποραδικές μορφές

είναι 40-50 έτη, αν και μπορεί να εμφανιστεί από

την παιδική ηλικία μέχρι και όψιμα στους ενηλί-

κους5,6. Σε 25%-33% των περιπτώσεων εμφανίζεται

στα πλαίσια οικογενών συνδρόμων, όπως συνηθέ-

στερα τα σύνδρομα πολλαπλής ενδοκρινικής νεο-

πλασίας (ΜΕΝ 2Α, ΜΕΝ 2Β), η νευροϊνωμάτωση

τύπου Ι, η νόσος Von Hippel Lindau, το σύνδρομο

Sturge-Weber και σύνδρομα παραγαγγλιώματος,

οπότε και η διάγνωση τίθεται συνήθως σε νεαρότερη

ηλικία, τυπικά πριν την 4η δεκαετία ζωής7.

Η έγκαιρη διάγνωση του φαιοχρωμοκυττώματος

είναι εξαιρετικά σημαντική για τους εξής λόγους.

Πρώτον, το φαιοχρωμοκύττωμα αποτελεί μία δυνη-

τικά ιάσιμη αιτία δευτεροπαθούς υπέρτασης. Δεύ-

τερον, οι κλινικές του εκφάνσεις ενδέχεται να είναι

δραματικές και απειλητικές για τη ζωή, και τρίτον

συνδυάζεται με κακοήθεια ή/και μεταστατική νόσο

σε ποσοστό περίπου 10% στις σποραδικές μορφές,

το οποίο όμως αγγίζει ή υπερβαίνει το 40% σε πε-

ριπτώσεις εξω-επινεφριδιακών φαιοχρωμοκυττω-

μάτων και σε ασθενείς με συγκεκριμένες μεταλλά-

ξεις στα πλαίσια συγκεκριμένων οικογενών συν-

δρόμων8. Τέλος, μπορεί να αποτελέσει την αφορμή

για την έγκαιρη διάγνωση οικογενών συνδρόμων.

Ωστόσο, η σχετικά υψηλή συχνότητα φαιοχρωμο-

κυττώματος σε σειρές αυτοψίας (0,05%), αλλά και

τα σχετικά υψηλά ποσοστά ιστοπαθολογοανατομι-

κής τεκμηρίωσης του όγκου σε περιπτώσεις επινε-

φριδιακών τυχαιωμάτων (μέχρι και 4%-7%), κατα-

δεικνύουν ότι η κλινική αυτή οντότητα εξακολουθεί

να υποδιαγιγνώσκεται, οδηγώντας συχνά σε πρό-

ωρη θνητότητα9,10. Παρά τις βελτιωμένες σύγχρονες

διαγνωστικές τεχνικές, έχει βρεθεί ότι μεσολαβεί

χρονικό διάστημα τουλάχιστον 3 ετών από τις πρώ-

τες κλινικές εκδηλώσεις έως την οριστική διάγνωση

του φαιοχρωμοκυττώματος11,12. Για την καθυστέρη-

ση ή παράβλεψη της διάγνωσης ευθύνεται σε μεγά-

λο βαθμό η ποικιλομορφία των κλινικών εκδηλώ-

σεων του φαιοχρωμοκυττώματος, λόγω της οποίας

άλλωστε του έχει εύστοχα αποδοθεί ο όρος «ο με-

γάλος μίμος»1,13. Εξάλλου, απαιτείται εξοικείωση

των ιατρών με τα διαγνωστικά στάδια προσέγγισης,

ώστε επί κλινικής υποψίας να τίθεται εύστοχα η διά-

γνωση ή ο αποκλεισμός του φαιοχρωμοκυττώμα-

τος3. Συνεπώς, σκοπός της παρούσας μελέτης ήταν

να παρουσιαστούν οι κλινικές εκδηλώσεις και η δια-

γνωστική προσπέλαση μίας σειράς πρόσφατων εν-

διαφερουσών περιπτώσεων που αντιμετωπίστηκαν

στο κέντρο μας. Επιπλέον, παρατίθεται σύντομη

ανασκόπηση της βιβλιογραφίας και των διεθνών

κατευθυντήριων οδηγιών που αφορούν στις κλινικές

ενδείξεις διερεύνησης και τη διαγνωστική προσέγ-

γιση του φαιοχρωμοκυττώματος.

Παρουσίαση περιπτώσεων

1η περίπτωση ασθενούς: Γυναίκα 33 ετών προσήλθε

στο Τμήμα Επειγόντων Περιστατικών (ΤΕΠ) του

νοσοκομείου μας λόγω πολλαπλών επεισοδίων εμέ-

του με συνοδό διάχυτο κοιλιακό άλγος από 48ώρου,

σε έδαφος οικογενούς συνδρόμου πολλαπλής εν-

δοκρινικής νεοπλασίας 2Α (multiple endocrine neo-

plasia, ΜΕΝ 2Α) για το οποίο είχε υποβληθεί σε

ολική θυρεοειδεκτομή προ 20ετίας. Από το οικογε-

νειακό της ιστορικό, η μητέρα της ασθενούς είχε

διαγνωσθεί με μυελοειδή καρκίνο του θυρεοειδούς

και φαιοχρωμοκύττωμα στο πλαίσιο του συνδρόμου

ΜΕΝ 2Α και είχε αποβιώσει μετά από κρίση φαι-

οχρωμοκυττώματος. Λόγω του κοιλιακού άλγους

και των εμέτων σε συνδυασμό με το ιστορικό της

ασθενούς, διενεργήθηκε αξονική τομογραφία κοι-

λίας. Στην ανατομική θέση των δύο επινεφριδίων

απεικονίστηκαν δύο ευμεγέθεις, υποστρόγγυλες

βλάβες μαλακού ιστού (αριστερά: 10×6,6×7,6 cm,

δεξιά: 10×6×6 cm) με χαρακτήρες αιματωμάτων

και συνοδό ρύπανση του πέριξ λίπους, ως επί πιθα-

νής οξείας αμφοτερόπλευρης επινεφριδιακής αι-

μορραγίας. Στο πλαίσιο διερεύνησης πιθανών αι-

τιών επινεφριδιακής αιμορραγίας, ελήφθη καλλιέρ-

γεια αίματος και ούρων προς αποκλεισμό σηπτικής

λοίμωξης ενώ εστάλη πλήρης έλεγχος για αντιφω-

σφολιπιδικό σύνδρομο που απέβησαν αρνητικά. Για

τον αποκλεισμό οξείας επινεφριδιακής ανεπάρκει-

ας έγινε δοκιμασία διέγερσης του φλοιού των επι-

νεφριδίων με ανάλογο φλοιοεπινεφριδιοτρόπου ορ-

μόνης (synacthen test) που απέβη αρνητική. Λόγω

του ατομικού και οικογενειακού ιστορικού της

ασθενούς έγινε ορμονικός έλεγχος για φαιοχρωμο-

κύττωμα με συλλογή ούρων 24ώρου που ανέδειξε

σημαντικά αυξημένα επίπεδα νορμετανεφρινών

(1,93 μg/24h, φ.τ. <0,83) καθώς και βανυλμανδελι-

κού οξέος (VMA) (42 mg/24h, φ.τ. 1-11). Ακολού-

θως διενεργήθηκε μαγνητική τομογραφία κοιλίας,

δίνοντας έμφαση στο ατομικό και οικογενειακό

ιστορικό της ασθενούς, η οποία έθεσε τη διάγνωση

αιμορραγούντων φαιοχρωμοκυττωμάτων αμφοτε-

ρόπλευρα (εικ. 1Α). Η ασθενής υπεβλήθη περαιτέ-

ρω σε σπινθηρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG (123Ι

metaiodo benzy l guani dine), όπου επιβεβαιώθηκε η

ύπαρξη αμφοτερόπλευρων φαιοχρωμοκυττωμάτων

χωρίς εξω-επινεφριδικές εντοπίσεις (εικ. 1Β). 
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2η περίπτωση ασθενούς: Ασθενής 59 ετών προ-

σήλθε στο ΤΕΠ του νοσοκομείου μας λόγω υπερ-

τασικής αιχμής (ΑΠ 220/110mmHg) με συνοδό τα-

χυκαρδία (120 σφύξεις/λεπτό) που εμφανίσθηκε

κατά τη διάρκεια απογευματινού περιπάτου. Ανα-

φέρει πολλαπλά επεισόδια με παρόμοια συμπτω-

ματολογία εδώ και ενάμισι έτος, που τον οδηγούσαν

κάθε φορά στο εφημερεύον νοσοκομείο. Ωστόσο,

τόσο η υπέρταση όσο και η ταχυσφυγμία του ασθε-

νούς είχαν υποχωρήσει κατά την άφιξή του στο

ΤΕΠ και ο ασθενής ήταν κατά την κλινική εξέταση

πλήρως ασυμπτωματικός οπότε εξερχόταν με οδη-

γίες για μέτρηση ΑΠ κατ’ οίκον κι έναρξη αντιυ-

περτασικής αγωγής. Όλο αυτό το διάστημα ο ασθε-

νής έλαβε αρχικά μονή και στη συνέχεια συνδυα-

σμένη αντιυπερτασική αγωγή χωρίς έλεγχο των

επεισοδίων. Παρ’ όλο που σε CT κοιλίας είχε δια-

πιστωθεί παρουσία τυχαιώματος δεξιού επινεφρι-

δίου διαμέτρου 4,2 cm, δεν είχε διενεργηθεί περαι-

τέρω έλεγχος. Μετά την τελευταία του επίσκεψη

στο νοσοκομείο μας, όπου ανευρέθη και πάλι ασυ-

μπτωματικός, προγραμματίσθηκε επανεκτίμηση στο

εξωτερικό ιατρείο υπέρτασης. Λόγω υπόνοιας δευ-

τεροπαθούς υπέρτασης, ο ασθενής υπεβλήθη σε πε-

ραιτέρω έλεγχο με μέτρηση μετανεφρινών ούρων

24ώρου που ανευρέθησαν αυξημένες (μετανεφρίνες

1,20 mg/24h, φ.τ.<0,37 και νορμετανεφρίνες 6,7

mg/24h, φ.τ.<0,83) καθώς και με έλεγχο ρενίνης

και αλδοστερόνης σε ηρεμία (αλδοστερόνη 16 ng/dl,

δραστικότητα ρενίνης πλάσματος: 1,2 ng/ml/h, λόγος

αλδοστερόνης/ρενίνης 13,3). Από τον βιοχημικό

έλεγχο ούρων 24ώρου σε συνδυασμό με το απεικο-

νιστικό εύρημα που έφερε ο ασθενής, ετέθη η διά-

γνωση του φαιοχρωμοκυττώματος. Στη συνέχεια,

προς περαιτέρω επιβεβαίωση και έλεγχο τυχόν εξω-

επινεφριδιακής εντόπισης, διενεργήθηκε σπινθη-

ρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG, στο οποίο επιβεβαιώθη-

κε η παρουσία μονήρους φαιοχρωμοκυττώματος

στο δεξιό επινεφρίδιο. 

3η περίπτωση ασθενούς: Γυναίκα 75 ετών με

ιστορικό νόσου von Recklinghausen, υποθυρεοειδι-

σμού, αρτηριακής υπέρτασης και επεισοδίων ταχυ-

καρδιών υπό αγωγή με β-αποκλειστή, προσήλθε στο

ΤΕΠ του νοσοκομείου μας λόγω δύσπνοιας και εύ-

κολης κόπωσης με προοδευτική επιδείνωση από δι-

μήνου. Προηγήθηκε πρόσφατη νοσηλεία για οξύ

πνευμονικό οίδημα μετά από επεισόδιο υπερτασικής

αιχμής (ΑΠ 250/120 mmHg) με συνοδό υποκαλιαι-

μία και οξεία νεφρική ανεπάρκεια. Λόγω διαπίστω-

σης ευμεγέθους μορφώματος δεξιού επινεφριδίου,

είχε διενεργηθεί βιοχημικός έλεγχος με κορτιζόλη

και αλδοστερόνη ορού, ο οποίος ωστόσο δεν περιε-

λάμβανε συλλογή ούρων για έλεγχο μετανεφρινών.

Η ασθενής είχε λάβει εξιτήριο με τροποποίηση της

αντιυπερτασικής της αγωγής (διακοπή ιρβεσαρτά-

νης/υδροχλωροθειαζίδης, έναρξη αμλοδιπίνης και

β-αποκλειστή και φουροσεμίδης) και οδηγίες για

τακτική παρακολούθηση της ΑΠ και διενέργεια αξο-

νικής τομογραφίας κοιλίας σε δεύτερο χρόνο. 

Κατά την παρούσα νοσηλεία, διαπιστώθηκε ση-

μαντική υποξυγοναιμία και από την ακτινογραφία

θώρακος αμφοτερόπλευρες πλευριτικές συλλογές.

Η ασθενής ετέθη σε ενδοφλέβια διούρηση ως επί

απορρύθμισης καρδιακής ανεπάρκειας και διενερ-

γήθηκε διαθωρακικό υπερηχογράφημα καρδιάς

που ανέδειξε φυσιολογικές διαστάσεις και πάχος

Εικόνα 1. Α) Μαγνητική τομογραφία κοιλίας σε ασθενή 33 ετών με ιστορικό MEN 2A, που θέτει την υπόνοια αμφοτε-

ρόπλευρων αιμορραγούντων φαιοχρωμοκυττωμάτων (βέλη). Β) O περαιτέρω απεικονιστικός έλεγχος με σπινθηρο -

γράφημα με 123Ι-ΜΙBG ήταν συμβατός με αμφοτερόπλευρα φαιοχρωμοκυττώματα χωρίς ενεργό αιμορραγία και

χωρίς εξωεπινεφριδιακές εντοπίσεις (βέλη).
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τοιχώματος της αριστερής κοιλίας, με καλή συσταλ-

τικότητα (κλάσμα εξώθησης 60%-65%), διαστολική

δυσλειτουργία τύπου ΙΙ, ήπια ανεπάρκεια μιτροει-

δούς και τριγλώχινας βαλβίδος και αυξημένες δια-

στάσεις αριστερού κόλπου. Η ασθενής προσεκόμισε

αξονική και μαγνητική τομογραφία κοιλίας, όπου

επιβεβαιώθηκε η παρουσία ευμεγέθους μορφώμα-

τος δεξιού επινεφριδίου (4,5×3,3 cm). Πραγματο-

ποιήθηκε συλλογή ούρων 24ώρου για μέτρηση

VMA (11,5 mg/24 h, φ.τ.: 1-11), μετανεφρινών (0,42

μg/24 h, φ.τ.< 0,37) και νορμετανεφρινών (2,08

μg/24 h, φ.τ. <0,83). Επιπρόσθετα, διενεργήθηκε

σπινθηρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG όπου διαπιστώθη-

καν ευρήματα συμβατά με φαιοχρωμοκύττωμα δε-

ξιού επινεφριδίου.

4η περίπτωση ασθενούς: Άνδρας 30 ετών διε-

κομίσθη στην κλινική μας από καρδιολογική κλινική

άλλου νοσοκομείου για διερεύνηση μορφώματος

επινεφριδίου. O ασθενής εισήχθη στην καρδιολο-

γική κλινική λόγω συσφιγκτικού άλγους στο προ-

κάρδιο με συνοδό αντανάκλαση στην κάτω γνάθο

και εμέτους, το οποίο αντιμετωπίστηκε ως οξύ στε-

φανιαίο επεισόδιο. Αναφέρθηκαν ως συνοδά συ-

μπτώματα έντονη ινιακή κεφαλαλγία διάρκειας

ωρών, εφίδρωση και ωχρότητα χωρίς αίσθημα παλ-

μών. Παράλληλα, αναφέρθηκαν συχνά επεισόδια

κεφαλαλγίας (1-2 επεισόδια/ εβδομαδιαίως) το τε-

λευταίο εξάμηνο διάρκειας περίπου μίας ώρας, με

συνοδό ταχυκαρδία (περίπου 110 σφύξεις/λεπτό).

Από το οικογενειακό του ιστορικό, ο πατέρας του

απεβίωσε σε σχετικά νεαρή ηλικία (48 ετών) λόγω

ισχαιμικού αγγειακού εγκεφαλικού σε έδαφος

υπέρτασης. Κατά τη διάρκεια νοσηλείας του στην

καρδιολογική κλινική, η ΑΠ μετρήθηκε επανειλημ-

μένα σε σταθερά υψηλά επίπεδα (έως 240/130

mmHg). Έγινε έλεγχος για βλάβη μεσολαβούμενη

από την υπέρταση σε όργανα-στόχους με υπερηχο-

γράφημα καρδιάς, βυθοσκόπηση και μέτρηση λευ-

κωμάτων ούρων 24ώρου χωρίς αξιοσημείωτα πα-

θολογικά ευρήματα. Αντίθετα, από το υπερηχογρά-

φημα κοιλίας διαπιστώθηκε ισοηχοϊκό μόρφωμα

δεξιού επινεφριδίου με ήπια ανομοιογενή ηχοσύ-

σταση και στικτή επασβέστωση στην περιφέρεια,

για την περαιτέρω διερεύνηση του οποίου διεκομί-

σθη στο νοσοκομείο μας.

Κατά την εισαγωγή στην κλινική μας, ο ασθενής

παρουσίαζε ΑΠ 130/80 mmHg χωρίς ορθοστατική

υπόταση με 85 σφύξεις/λεπτό υπό αγωγή με αμλο-

διπίνη, καρβεδιλόλη και σπιρονολακτόνη που είχαν

τεθεί στην καρδιολογική κλινική. Ετέθη 24ωρη κα-

Εικόνα 2. Σπινθηρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG σε νέο άνδρα 30 ετών, όπου απεικονίζεται παθολογικά αυξημένη πρόσληψη

του ραδιοφαρμάκου στη θέση του μορφώματος του δεξιού επινεφριδίου (βέλη).
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ταγραφή της ΑΠ με τιμές 24ωρης ΣΑΠ/ΔΑΠ 173/95

mmHg, ημερήσιας ΣΑΠ/ΔΑΠ 168/95 mmHg και

νυχτερινής ΣΑΠ/ΔΑΠ 186/93 mmHg. Από τη συλ-

λογή ούρων 24ώρου, μετά από 2 εβδομάδες διακο-

πής της καρβεδιλόλης προέκυψαν αυξημένα επίπε-

δα VMA (19,5 mg/24 h, φ.τ.: 1-11) και ιδίως μετα -

νεφρινών (6.312 mg/24 h, φ.τ. 52-341). Από τα απο-

τελέσματα ετέθη η βιοχημική διάγνωση φαιοχρω-

μοκυττώματος και στη συνέχεια διενεργήθηκε αξο-

νική τομογραφία κοιλίας που ανέδειξε την ύπαρξη

ευμεγέθους όζου 4,5 cm στην ανατομική θέση του

δεξιού επινεφριδίου με ανομοιογενή εμπλουτισμό,

εύρημα συμβατό με φαιοχρωμοκύττωμα. Διενεργή-

θη επιπρόσθετα απεικόνιση με σπινθηρογράφημα

με 123Ι-ΜΙBG, που επιβεβαίωσε τη διάγνωση του

φαιοχρωμοκυττώματος (εικ. 2). Λόγω του νεαρού

της ηλικίας και του πρώιμου θανάτου του πατέρα

του ασθενούς από αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο,

διενεργήθη γενετικός έλεγχος προς αποκλεισμό

συνδρομικού φαιοχρωμοκυττώματος ο οποίος απέ-

βη αρνητικός.

5η περίπτωση ασθενούς: Γυναίκα 58 ετών εισή-

χθη στην κλινική μας προς περαιτέρω διερεύνηση

μορφώματος στην ανατομική περιοχή του δεξιού επι-

νεφριδίου, το οποίο διαπιστώθηκε σε αξονική τομο-

γραφία που είχε διενεργηθεί σε εξωτερική βάση λό-

γω υπόχρωμης μικροκυτταρικής αναιμίας. Το μόρ-

φωμα είχε διαστάσεις 4×4×2 cm, με παρεκτόπιση

του σύστοιχου νεφρού και οπισθοπεριτοναϊκή επέ-

κταση όπισθεν της κάτω κοίλης φλέβας (εικ. 3Α).

Από το ατομικό της αναμνηστικό, είχε υποβληθεί σε

ανοιχτή δεξιά επινεφριδεκτομή λόγω φαιοχρωμο-

κυττώματος σύστοιχα σε ηλικία 23 ετών. Η ασθενής

ανέφερε αίσθημα παλμών και εμβοές ώτων από μη-

νών. Κατά την εισαγωγή, παρουσίασε αυξημένη αρ-

τηριακή πίεση (155/70 mmHg), ταχυκαρδία (98 σφύ-

ξεις/λεπτό) και ορθοστατική υπόταση. Βάσει των κλι-

νικών και απεικονιστικών ευρημάτων, ετέθη υποψία

της υποτροπής φαιοχρωμοκυττώματος. Τα επίπεδα

VMA ήταν οριακά αυξημένα (15,6 mg/24 h, φ.τ. 1-

11) και η πρώτη μέτρηση μετανεφρινών ούρων

24ώρου καταγράφηκαν εντός φυσιολογικών ορίων.

Μετά από επεισόδιο με αίσθημα παλμών και αύξη-

σης της ΑΠ έγινε επανάληψη της μέτρησης με τιμή

μετανεφρινών ούρων 24ώρου 1450 μg/24 h (φ.τ. 10-

800 μg /24 h). Το σπινθηρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG

έδειξε αυξημένη πρόσληψη στην ανατομική περιοχή

του δεξιού επινεφριδίου, συμβατό με τοπική υποτρο-

πή φαιοχρωμοκυττώματος, χωρίς ενδείξεις απομα-

κρυσμένων μεταστάσεων σε μη χρωμαφινικές περιο-

χές απομακρυσμένες από τον όγκο (εικ. 3Β). Λόγω

της εξαιρετικά καθυστερημένης υποτροπής του

όγκου έγινε γενετικός έλεγχος για τον αποκλεισμό

οικογενούς συνδρόμου ο οποίος απέβη αρνητικός.

ΣυζhτηΣη

Για τις κλινικές εκδηλώσεις του φαιοχρωμοκυττώ-

ματος ευθύνεται η αυξημένη παραγωγή και απελευ-

θέρωση των κατεχολαμινών (αδρεναλίνη, νοραδρε-

ναλίνη και ντοπαμίνη) από τον όγκο προς τη συστη-

ματική κυκλοφορία. Μέσω της πρόσδεσής τους

στους α-αδρενεργικούς υποδοχείς των αγγείων, οι

κατεχολαμίνες προκαλούν περιφερική αγγειοσύ-

σπαση και αυξάνουν την αρτηριακή πίεση, ενώ μέσω

των β-αδρενεργικών υποδοχέων ταχυκαρδία και

εφίδρωση5. Έτσι, η κλασική κλινική τριάδα των συ-

μπτωμάτων περιλαμβάνει κεφαλαλγία, αίσθημα παλ-

μών και εφίδρωση, ενώ η υπέρταση μπορεί να είναι

μόνιμη ή παροξυσμική14. Oρθοστατική υπόταση,

ενίοτε σοβαρή με συγκοπικά επεισόδια, παρατηρεί-

ται συχνά σε έδαφος υπέρτασης και αποτελεί μία

Εικόνα 3. Α) Αξονική τομογραφία κοιλίας σε γυναίκα 58

ετών με εικόνα μορφώματος διαστάσεων 4x4x2 cm

στην ανατομική περιοχή του δεξιού επινεφριδίου, το

οποίο παρεκτοπίζει τον σύστοιχο νεφρό και επεκτεί-

νεται οπισθοπεριτοναϊκά όπισθεν της κάτω κοίλης

φλέβας. Β) Σπινθηρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG στην

ίδια ασθενή με αυξημένη πρόσληψη στην ανατομική

περιοχή του δεξιού επινεφριδίου, εύρημα συμβατό με

τοπική υποτροπή φαιοχρωμοκυττώματος, χωρίς εν-

δείξεις απομακρυσμένων μεταστάσεων σε μη χρωμα-

φινικές περιοχές απομακρυσμένες από τον όγκο.
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ιδιαίτερη διαγνωστική ένδειξη σχετιζόμενη κυρίαρ-

χα με τη συρρίκνωση του ενδαγγειακού όγκου λόγω

παρατεταμένης αγγειοσύσπασης και την απευαι-

σθητοποίηση των αδρενεργικών υποδοχέων5. Λόγω

της παροξυσμικής απελευθέρωσης των κατεχολα-

μινών από τον όγκο, τα συμπτώματα μπορεί να εκ-

δηλώνονται ως ακανόνιστα επεισόδια διαφορετικής

διάρκειας (από λεπτά μέχρι ώρα) με μεγάλα μεσο-

διαστήματα χωρίς συμπτώματα. Ωστόσο, τα επεισό-

δια ενδέχεται να εκλύονται μετά από αιφνίδια απε-

λευθέρωση κατεχολαμινών (κατεχολαμινεργική κρί-

ση) που συνοδεύει εισαγωγή στην αναισθησία, την

ούρηση σε περιπτώσεις φαιοχρωμοκυττώματος ου-

ροδόχου κύστης, χορήγηση φαρμάκων (γλουκαγόνο,

μετοκλοπροπαμίδη, τρικυκλικά αντικαταθλιπτικά)

ή σκιαγραφικών ουσιών, χειρισμούς στον όγκο και

βρώση τροφών που περιέχουν τυραμίνη15,16. 

Παρότι τα ανωτέρω αφορούν συνήθη σημεία και

συμπτώματα που θα πρέπει πρωτίστως να αναζη-

τώνται σε κλινική υπόνοια φαιοχρωμοκυττώματος,

τονίζεται ότι οι κλινικές του εκδηλώσεις παρουσιά-

ζουν ευρύ φάσμα που κυμαίνεται από καταστροφι-

κές για τη ζωή επιπλοκές έως εντελώς άτυπες εκ-

δηλώσεις, δικαιολογώντας απόλυτα τον χαρακτη-

ρισμό του «μεγάλου μίμου». Όπως στην 3η και 4η

περίπτωση που περιγράφηκε, η συρροή της περίσ-

σειας των κατεχολαμινών ευθύνεται για την πρό-

κληση της λεγόμενης κατεχολαμινεργικής καρδιο-

μυοπάθειας, που μπορεί να εκδηλώνεται κλινικά

ως οξύ στεφανιαίο επεισόδιο με συνήθως παροδικές

ηλεκτροκαρδιογραφικές αλλοιώσεις ισχαιμίας ή ως

χρόνια καρδιακή ανεπάρκεια. Η επείγουσα υπερ-

τασική κρίση με οξείες βλάβες από τα όργανα-στό-

χους (νεφροί, καρδιά, εγκέφαλος) αποτελεί μία

ακόμη δυνητικά απειλητική για τη ζωή κλινική εκ-

δήλωση που συνοδεύεται από σημαντική νοσηρό-

τητα και θνητότητα17,18. Ενδέχεται να συνυπάρχει

μία ποικιλία άτυπων συμπτωμάτων που αποδίδονται

συνηθέστερα σε διάφορες άλλες αιτίες, όπως κό-

πωση, ναυτία και έμετοι, δυσκοιλιότητα, απώλεια

βάρους, εμπύρετο, τρόμος, οπισθοστερνικό ή κοι-

λιακό άλγος, θάμβος όρασης έως οίδημα οπτικής

θηλής, δυσανεξία στη ζέστη13,19. Ως ανταγωνιστικές

της ινσουλίνης ορμόνες, οι κατεχολαμίνες συχνά

προκαλούν άλλοτε άλλου βαθμού υπεργλυκαιμία

που μπορεί να οδηγήσει σε εγκατάσταση σακχαρώ-

δους διαβήτη με πολυουρία και πολυδιψία20. Κατά

τη διάρκεια των παροξυσμικών επεισοδίων μπορεί

να περιγραφεί ωχρότητα προσώπου και σπανιότερα

ερυθρότητα (flushing). Παρότι σοβαρές και ασυνή-

θεις καταστάσεις περιγράφονται στη βιβλιογραφία

ως άτυπες πρώτες κλινικές εκδηλώσεις του φαιο-

χρωμοκυττώματος, όπως καρδιογενές σοκ, ψύχωση,

προεκλαμψία, εγκεφαλική αιμορραγία, χρόνιο

διαρροϊκό σύνδρομο, ινσουλινοεξαρτώμενος σακ-

χαρώδης διαβήτης και διαβητική κετοξέωση, τις πε-

ρισσότερες φορές αποτελούν στην πραγματικότητα

ακραίες εκδηλώσεις σημείων και συμπτωμάτων που

συχνά παραγνωρίζονται τόσο από ιατρό όσο και

από τον ίδιο τον ασθενή. Σε κάθε περίπτωση, η δια-

φορική διάγνωση είναι ευρεία και περιλαμβάνει

ένα ευρύ φάσμα περισσότερο ή λιγότερο συχνών

κλινικών καταστάσεων, όπως καρδιακή ανεπάρ-

κεια, αρρυθμίες και ισχαιμική νόσο, την απότομη

διακοπή β-αναστολέων και κλονιδίνης, τη θυρεο-

τοξίκωση, την υπεραδρενεργική υπέρταση, το καρ-

κινοειδές σύνδρομο, τη θεραπεία με συμπαθητικο-

μιμητικά φάρμακα ή αναστολείς της μονοαμινοο-

ξειδάσης, το σύνδρομο υπεραερισμού, το σύνδρομο

στέρησης αλκοόλης, την ημικρανία, την αγχώδη νεύ-

ρωση και το μετεμμηνοπαυσιακό σύνδρομο3,21.

Όπως στις 2 πρώτες περιπτώσεις ασθενών μας,

το φαιοχρωμοκύττωμα μπορεί να εντοπίζεται σε

υπόβαθρο οικογενών συνδρόμων. Από το 1990 μέ-

χρι σήμερα, έχουν ταυτοποιηθεί συνολικά 14 προ-

διαθεσικά γονίδια που εντοπίζονται περίπου στο

1/3 των ασθενών με φαιοχρωμοκυττώματα και πα-

ραγαγγλιώματα8,22. Σύμφωνα με τις διεθνείς κατευ-

θυντήριες οδηγίες ενδοκρινολογίας αλλά και τις πιο

πρόσφατες ευρωπαϊκές κατευθυντήριες οδηγίες

υπέρτασης, συνιστάται διενέργεια γενετικού ελέγ-

χου σε όλους τους ασθενείς με διάγνωση φαιοχρω-

μοκυττώματος και παραγαγγλιώματος8,23. Τα συνη-

θέστερα οικογενή σύνδρομα που περιλαμβάνουν

την εμφάνιση φαιοχρωμοκυττώματος είναι τα ακό-

λουθα: 1) το σύνδρομο von Hippel-Lindau, που σχε-

τίζεται με μια ποικιλία κακοήθων και καλοήθων νε-

οπλασμάτων, με συχνότερα αυτά του αμφιβληστρο-

ειδούς, της παρεγκεφαλίδας, αιμαγγειοβλάστωμα

του κεντρικού νευρικού συστήματος (νωτιαίου μυε-

λού, παρεγκεφαλίδας) και το καρκίνωμα των νε-

φρικών κυττάρων24, 2) τη νευροϊνωμάτωση τύπου

1 ή νόσο von Recklinghausen, που χαρακτηρίζεται

από café au lait κηλίδες στο δέρμα, οι οποίες εμφα-

νίζονται στην παιδική ηλικία και αυξάνουν σε μέ-

γεθος και αριθμό με την πάροδο του χρόνου, και

από την ανάπτυξη νευροϊνωμάτων στην ενήλικο ζωή

κυρίως στο δέρμα, στον εγκέφαλο, στον νωτιαίο

μυελό25, 3) οικογενή φαιοχρωμοκυττώματα και πα-

ραγαγγλιώματα που οφείλονται σε μεταλλάξεις των

Β και D υπομονάδων της μιτοχονδριακής σουκκι-

νικής δεϋδρογενάσης26,27. Ενώ αυτά τα σύνδρομα
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συνήθως έχουν ήδη διαγνωστεί πριν την εμφάνιση

του φαιοχρωμοκυττώματος, στο σύνδρομο ΜΕΝ2

το φαιοχρωμοκύττωμα μπορεί να αποτελεί την πρώ-

τη κλινική εκδήλωση στο 10%-30% των ασθενών,

ενώ εμφανίζεται περίπου στους μισούς ασθενείς

κατά τη διάρκεια της ζωής τους28. Πιο ειδικά, ο τύ-

πος ΜΕΝ2Α που αφορά την πλειοψηφία των περι-

πτώσεων MEN2, εκδηλώνεται με την εμφάνιση μυε-

λοειδούς καρκινώματος του θυρεοειδούς, φαιοχρω-

μοκυττώματος και πρωτοπαθούς υπερπαραθυρεο-

ειδισμού λόγω πολυαδενικών παραθυρεοειδών

όγκων, ενώ ο τύπος ΜΕΝ2Β περιλαμβάνει μυελο-

ειδές καρκίνωμα θυρεοειδούς και φαιοχρωμοκύτ-

τωμα, αλλά όχι υπερπαραθυρεοειδισμό. 

Διαγνωστική προσέγγιση

Σύμφωνα με τις διεθνείς κατευθυντήριες οδηγίες για

τη διάγνωση και την αντιμετώπιση του φαιοχρωμο-

κυττώματος, η αρχική εξέταση διαλογής είναι η μέ-

τρηση των μετανεφρινών πλάσματος ή ούρων

24ώρου, οι οποίες έχουν ανώτερη διαγνωστική αξία

από τις παλαιότερα χρησιμοποιούμενες κατεχολαμί-

νες ούρων ή το VMA8,29. Πιο συγκεκριμένα, η μέτρη-

ση των μετανεφρινών στα ούρα παρέχει άριστη ευ-

αισθησία και ειδικότητα για τη διάγνωση του φαιο-

χρωμοκυττώματος, που αγγίζουν το 97% και 91%,

αντίστοιχα30. Σε περιπτώσεις που ο βιοχημικός έλεγ-

χος αποβαίνει θετικός, ακολουθεί απεικόνιση για την

εντόπιση του όγκου. Η αξονική τομογραφία με εν-

δοφλέβια χορήγηση σκιαγραφικού προτείνεται ως

απεικονιστική εξέταση εκλογής και έναντι της μαγνη -

τικής τομογραφίας8, λόγω της εξαιρετικής χωρικής

της ανάλυσης για τον θώρακα, την κοιλιακή και πυε-

λική χώρα, με εξαιρετική ευαισθησία για την εντόπι -

ση του όγκου που κυμαίνεται από 88% έως 100%31-

34. Η μαγνητική τομογραφία θα πρέπει να προτιμάται

έναντι της αξονικής σε ειδικές περιπτώσεις όπως σε

ασθενείς με αλλεργία στη σκιαστική ουσία ή σε ασθε-

νείς των οποίων η έκθεση στην ακτινοβολία θα πρέ-

πει να αποφεύγεται (εγκυμοσύνη, παιδιά, παρουσία

χειρουργικών clips, ανάγκη επανειλημμένων απει-

κονίσεων όπως στα οικογενή σύνδρομα)8. Ωστόσο

δεν είναι λίγες οι φορές που οι ασθενείς παραπέμπο-

νται εξαρχής για μαγνητική τομογραφία λόγω της

εσφαλμένης εντύπωσης ότι παρέχει πιο λεπτομερείς

πληροφορίες. Το μειονέκτημα της αξονικής, όπως

και της μαγνητικής τομογραφίας, είναι ότι και οι δύο

μέθοδοι στερούνται ειδικότητας για το φαιοχρωμο-

κύττωμα, το οποίο μπορεί να απεικονίζεται με δια-

φορετικούς κατά περίπτωση χαρακτήρες ως ομοιο-

γενής ή ετερογενής μάζα, νεκρωτικό με επασβεστώ-

σεις, συμπαγές ή κυστικό.

H απεικονιστική μέθοδος που επιβεβαιώνει τη

λειτουργικότητα του φαιοχρωμοκυττώματος και τεκ-

μηριώνει τη διάγνωση είναι το σπινθηρογράφημα

με 123Ι-ΜΙBG8, με άριστη ειδικότητα τόσο για τα

φαιοχρωμοκυττώματα (70%-100%) όσο και για τα

παραγαγγλιώματα (84%-100%)35-37. Η μέθοδος εί-

ναι ιδιαίτερα χρήσιμη και θα πρέπει να διενεργείται

για την ανίχνευση πιθανής μεταστατικής νόσου. Σε

ασθενείς με γνωστή μεταστατική νόσο, θα πρέπει

να προτιμάται η απεικόνιση με 18F-FDG PET/CT8.

Θα πρέπει να τονιστεί ότι, παρ’ όλο που το φαι-

οχρωμοκύττωμα θεωρείται ιαθέν στη μεγάλη πλει-

οψηφία των ασθενών που υπεβλήθησαν σε επιτυχή

χειρουργική επέμβαση, ο κίνδυνος τοπικής υποτρο-

πής, μεταστατικής νόσου ή de novo εμφάνισης νέου

όγκου παραμένει, όπως στην τελευταία περίπτωση

ασθενούς που παρουσιάστηκε. O κίνδυνος αυτός

είναι περίπου 5% κατά την επόμενη πενταετία αλλά

πρακτικά εξαλείφεται μέσα στην επόμενη 15ετία38.

Ωστόσο, όπως και στη δική μας ασθενή, πολύ κα-

θυστερημένες υποτροπές έχουν περιγραφεί μέχρι

και 25 χρόνια αργότερα.39 O κίνδυνος είναι μεγαλύ -

τερος σε ασθενείς νεαρότερης ηλικίας (<20 ετών),

με συνδρομική παρουσίαση ή παραγαγγλιώματα

και ασθενείς με μεγάλου μεγέθους όγκους40. Συνε-

πώς, οι διεθνείς κατευθυντήριες οδηγίες ενδοκρι-

νολογίας για τα φαιοχρωμοκυττώματα/παραγαγ-

γλιώματα συνιστούν ετήσια επανεκτίμηση σε όλους

τους επιτυχώς χειρουργηθέντες ασθενείς για του-

λάχιστον μία δεκαετία ή καθ’ όλη τη διάρκεια ζωής

στους υψηλού κινδύνου ασθενείς νεαρής ηλικίας,

σε όσους έχουν ανιχνευθεί συναφείς γονιδιακές με-

ταλλάξεις και σε αυτούς με ευμεγέθεις ή εξω-επι-

νεφριδιακούς όγκους8,40. O ετήσιος μετεγχειρητικός

επανέλεγχος θα πρέπει να περιλαμβάνει προσεκτι-

κή λήψη του ιατρικού ιστορικού για την ανεύρεση

σημείων και συμπτωμάτων ενδεικτικών υποτροπής,

μέτρηση αρτηριακής πίεσης και βιοχημικό έλεγχο

όπως περιγράφηκε προηγουμένως (μετανεφρίνες

ούρων ή πλάσματος)8,40.

ΣυΜΠΕρaΣΜΑΤΑ

Η προσεκτική λήψη του ιατρικού ιστορικού σε συν-

δυασμό με την καλή κλινική εξέταση αποτελούν

βασική προϋπόθεση για να τεθεί η κλινική υπόνοια

του φαιοχρωμοκυττώματος. Η κλασική κλινική

τριάδα των συμπτωμάτων που θα πρέπει να ανα-

ζητάται περιλαμβάνει κεφαλαλγία, αίσθημα παλ-

μών και εφίδρωση. Η υπέρταση μπορεί να είναι

μόνιμη ή παροξυσμική και συχνά συνυπάρχει με
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ορθοστατική υπόταση, ενίοτε σοβαρή με συγκοπικά

επεισόδια. Ωστόσο, το φάσμα των σημείων και συ-

μπτωμάτων που σχετίζονται με τον όγκο είναι ευρύ

και κυμαίνεται από εντελώς άτυπες εκδηλώσεις

έως καταστροφικές για τη ζωή επιπλοκές, δικαιο-

λογώντας απόλυτα τον χαρακτηρισμό του «μεγάλου

μίμου». Η αρχική εξέταση διαλογής για τη διάγνω-

ση του φαιοχρωμοκυττώματος είναι η μέτρηση των

μετανεφρινών πλάσματος ή ούρων 24ώρου. Ακο-

λουθεί η εντόπιση του όγκου, με την αξονική τομο-

γραφία να προτείνεται ως απεικονιστική εξέταση

εκλογής έναντι της μαγνητικής τομογραφίας. Το

σπινθηρογράφημα με 123Ι-ΜΙBG θα τεκμηριώσει

τη διάγνωση επιβεβαιώνοντας τη λειτουργικότητα

του φαιοχρωμοκυττώματος, με ιδιαίτερη αξία για

την ανίχνευση μεταστατικών βλαβών. Σε κάθε πε-

ρίπτωση, η αυξημένη επαγρύπνηση για την ανα-

γνώριση των κλινικά ύποπτων σημείων και συμπτω-

μάτων, σε συνδυασμό με την εξοικείωση με τα βα-

σικά διαγνωστικά βήματα, είναι καθοριστικής ση-

μασίας για την έγκαιρη διάγνωση του φαιοχρωμο-

κυττώματος. 
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