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Feokromocytom ir en ovanlig neuroendokrin tumor utgang-
en fran katekolaminproducerande celler i binjuremérgen med
en arlig incidens pa drygt 2 fall per miljon invanare [1]. Feo-
kromocytom producerar och frisétter frimst noradrenalin
och adrenalin, antingen episodiskt eller kontinuerligt, med
attackvisa svettningar, huvudvérk, hjartklappning och blek-
het som karakteristiska symtom. Episodisk hypertoni fore-
kommer hos ca hilften av patienterna och kronisk hypertoni
hos en tredjedel [2]. Manga patienter har dock en atypisk kli-
nisk bild, sdsom akut svar lungsvikt (ARDS), hjiartarytmier,
kardiomyopati och/eller akut hjartsvikt [3, 4].

FALLBESKRIVNING

Hosten 2011 sokte en 39-arig kvinna akutmottagningen pa
sitt hemortssjukhus efter att ha vaknat kallsvettig med hjart-
klappning, illaméende och virk mellan skulderbladen. Hon
var gravid for femte gangen (vecka 8) och hade under en vecka
besvérats av tilltagande trotthet. I sliktanamnesen noterades
hypertoni pa faderns sida. Under sin forsta graviditet 17 ar ti-
digare hade hon haft preeklampsi, och hypertoni debuterade
under den fjirde graviditeten 4 ar tidigare. Hypertonin hade
behandlats framgangsrikt med enalapril och labetalol. Pa-
tienten var Gverviktig med BMI pa 35,6 kg/m” och i Gvrigt
frisk.

Vid ankomst till akutmottagningen var patienten vaken och
klar men kénde sig trott och orkeslés och klagade 6ver inter-
mittent dyspné. Hon var blek och kallsvettig men andades
obehindrat och syresatte sig normalt, och vid lungauskulta-
tion hordes varken rassel eller ronki. Hon hade regelbunden
snabb hjartrytm med hjartfrekvens upp mot 140 slag per mi-
nut. Blodtrycket var 170/110 mm Hg. Ingen halsvenstas eller
perifert 5dem noterades. Temperaturen var 37,7 °C. EKG visa-
de sinustakykardi och inga sikra ischemiska forandringar.

Undersokning med datortomografi (DT) av torax bestéll-
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Figur 1. Datortomografi
av torax i koronara (Gvre
bilden) och horisontella
plan (nedre bilden) visar
inhomogen expansivitet
i vanster binjure.

des akut for att utesluta lungemboli alternativt aortadissek-
tion. DT-undersokningen visade parenkymféréandringar bila-
teralt i lungorna tydande pa begynnande lungédem alterna-
tivt ARDS, men varken lungemboli eller aortadissektion.
Hjartat var normalstort. Som bifynd noterades en 5 cm stor
foriandring i vinster binjure (Figur 1.

Strax efter DT-unders6kningen blev patienten alltmer
andfadd och syresatte sig simre. Hon blev da inlagd pa inten-
sivvardsavdelning, dar hon initialt erhéll behandling med
kontinuerligt positivt luftviagstryck (CPAP). De féljande tim-
marna forsimrades tillstdndet ytterligare. Akut ekokardio-
grafivisade da generellt nedsatt rorlighet med dilaterad vins-
ter kammare och ejektionsfraktion (EF) pa 20 procent.
Lungréntgen visade fulminant lungédem. Hon blev da soévd,
intuberades och vardades i respirator samt behandlades med
nitroglycerininfusion, furosemid och morfin.

Efter det att behandling i respirator initierats noterades
sjunkande blodtryck, varfor nitroglycerininfusionen avsluta-
des. Trots det kvarstod hypotonin, varfér behandling med
bade noradrenalin och dobutamin startades. De ndrmaste 3
dagarna stabiliserades tillstandet, dock utan férbittrad eko-
kardiografisk bild, vilken visade uttalad biventrikulér hjart-
svikt med EF pa 20 procent. 2 dagar efter insjuknandet hade
patienten spontan abort.

Behandling med respirator krivdes fortfarande 4 dagar ef-
ter ankomsten, men hon var inte lingre i behov av inotropt
stod. Hon flyttades da till kardiologkliniken pa Sahlgrenska
universitetssjukhuset i Goteborg for fortsatt behandling och
utredning. Behandling med betablockerare, ACE-hdmmare
och milrinon initierades, och 2 dagar senare hade hennes

HSAMMANFATTAT

Feokromocytom &r en katekola-
minproducerande tumor utgang-
en fran binjuremérgen.

De karakteristiska kliniska sym-
tomen dr attackvis huvudvark,
hjartklappning och svettningar
samt blekhet.

Episodisk hypertoni férekommer
hos cirka hdlften av patienter

med feokromocytom och kronisk
hypertoni hos en tredjedel.

Vissa patienter foreter en atypisk
klinisk bild sdsom kardiomyopati
och/eller akut hjartsvikt.
Feokromocytom &r en mangfa-
setterad sjukdom, som bor over-
vagas som differentialdiagnos
vid oklara fall av hjartsvikt.
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»Patienter med feokromocytom
kan utveckla flera kardiovaskulira
komplikationer ...«

hjartfunktion forbéttrats betydligt, varfor extubering kunde
ske. Ekokardiografi visade da antydd fokal hypokinesi och EF
pa 50 procent. Myokardbiopsi visade hypertrofi och fibros
utan tecken till myokardit.

Tumoérfyndet i vinster binjure medférde endokrin scree-
ning, som visade att noradrenalinutsondringen i urin var
kraftigt 6kad med litt stegrade adrenalinnivaer (Tabell I).
Urinen hade dock samlats i anslutning till behandling med
noradrenalin, vilket férsvarade tolkningen av resultatet. Kvo-
ten aldosteron/renin var normal.

Med tanke pa den kliniska bilden, expansivitet i den ena bi-
njuren och patologiska nivaer av katekolaminer i urinen flyt-
tades patienten till endokrinologisk avdelning pa Sahlgrenska
universitetssjukhuset, dir ytterligare utredning genomfor-
des med misstanke om feokromocytom.

Katekolaminer och deras metaboliter var klart forhojda i
urin och plasma liksom kromogranin A (Tabell I). Skintigrafi
med MIBG (metajodbensylguanidin) visade en svagt MIBG-
upptagande tumér i vinster binjure men inga hallpunkter for
metastaser. Diagnosen feokromocytom var dirmed bekrif-
tad, och behandling med alfareceptorblockerare i upptrap-
pande dos initierades.

Efter 4 veckors behandling opererades patienten laparo-
skopiskt med lateral transperitoneal teknik. Ingreppet och
det perioperativa forloppet var komplikationsfritt, och nor-
adrenalininfusion gavs under endast en kort period omedel-
bart postoperativt.

Inga tecken pa multifokal sjukdom eller metastaser fram-
kom, och histopatologisk undersékning bekréftade férekoms-
ten av ett delvis cystiskt feokromocytom. Genetisk screening
gav inga hallpunkter for mutationer i SDHB-, SDHD-, VHL-
eller RET-generna. Preoperativ undersokning med ekokar-
diografi visade normalstor vinster kammare med god systo-
lisk funktion och inga hypokinesier, och EF uppskattades till
60-70 procent.

DISKUSSION
Feokromocytom &r en ovanlig sjukdom, som i Sverige drabbar
2,1 individer per miljon och ar [5]. En rad bakomliggande ge-
netiska riskfaktorer har beskrivits, dar de oftast férekom-
mande dr mutationer i SDHB-, SDHD-, VHL- NF1- eller
RET-generna [6].

Den kliniska bilden hos patienter med feokromocytom va-
rierar betydligt, och de klassiska symtomen i form av huvud-

virk, hjartklappning och svettningar férekommer inte hos
alla [2]. I det patientfall som diskuteras hir dominerades den
kliniska bilden av symtom pa grav hjartsvikt och lungédem
till f6]jd av kardiomyopati. Patienter med feokromocytom kan
utveckla flera kardiovaskuldra komplikationer, sisom ische-
misk hjartsjukdom, akut hjartinfarkt, hjirtarytmier och kar-
diomyopati [3, 7].

Patogenesen bakom kardiomyopati orsakad av feokromo-
cytom dr nagot oklar. En direkt toxisk effekt av katekolami-
nerna pa myokardiet verkar dock vara av fundamental bety-
delse [8]. I experimentella studier har man saledes sett att de
intracelluldra signalvigarna dndras med negativ inotrop ef-
fekt som f6ljd nir koncentrationen av katekolaminer har natt
en viss niva [9].

Patofysiologiskt liknar tillstdndet takotsubo-kardiomyo-
pati, som &r en stressutlost kardiomyopati [10]. Hos patienter
med takotsubo-kardiomyopati har man sett signifikant hogre
katekolaminkoncentrationer i plasma adn hos patienter med
kardiomyopati av andra orsaker [11]. Vid stressutlost kar-
diomyopati ir torakala smirtor och dyspné vanliga symtom.
Vidare normaliseras vinsterkammarfunktionen hos majori-
teten av patienterna inom loppet av 2-3 veckor, vilket 4r ovan-
ligt kort tid i jaimforelse med kardiomyopatier av andra osaker
[12]. Den mest sannolika férklaringen till detta relativt snabba
och reversibla forlopp ar att de intracellulira signalvigar som
ir avgorande for normal inotrop effekt aterstills nér koncen-
trationerna av katekolaminerna atergar till normala nivaer.

Forst alfareceptorblockerare, sedan kirurgisk behandling
Feokromocytom &r en sjukdom som behandlas kirurgiskt.
Fore operationen ar det dock viktigt att patienterna behand-
lats med alfareceptorblockerare for att férebygga perioperati-
va komplikationer sekundéira till feokromocytomrelaterad
kris [13].

Den aktuella patienten drabbades av akut hjartsvikt med
hemodynamisk instabilitet och behandlades med noradrena-
lin och dobutamin. I efterhand kan man ifragasatta dennabe-
handling, eftersom den sannolika orsaken till tillstandet var
just katekolaminorsakad kardiotoxicitet. Vidare fick patien-
ten behandling med betablockerare, som ir kontraindicerad
hos patienter med feokromocytom péa grund av 6kad risk for
hypertensiv kris.

Med facit i hand hade saledes inledande blockerande be-
handling med alfareceptorblockerare varit mest ldmplig. Vid
forvirrad hypotoni hade mekaniskt cirkulationsstéd med
aortaballongpump eller ECMO (extrakorporeal membran-
oxygenering) kunnat 6vervigas [13].

Graviditet kan ge 6kade symtom

Feokromocytom dr en ovanlig orsak till hypertoni hos gravida
kvinnor. Man har uppskattat att sjukdomen diagnostiseras
vid endast 1 av 54 000 graviditeter. Mortaliteten hos gravida

TABELL I. Koncentrationer av katekolaminer och deras metaboliter i plasma och urin hos en 39-arig kvinna med akut hjdrtsvikt och fynd av
binjureexpansivitet vid undersdkning med datortomografi (VMA = vaniljmandelsyra).

Normalvdrde

U-adrenalin, nmol/dygn 9-101 118
U-noradrenalin, nmol/dygn 62-560 22000
U-metoxikatekolaminer, umol/dygn 0,5-7,0

U-VMA, umol/dygn <34,3
P-metoxinoradrenalin, nmol/l <1,1

P-metoxiadrenalin, nmol/l <0,5

P-noradrenalin, nmol/l 0,18-2,36

P-adrenalin, nmol/l 0,16-0,55

P-kromogranin A, nmol/l <6

Initial utredning pa hemortssjukhuset

Férnyad utredning pa
Sahlgrenska universitetssjukhuset
580

11000

55,7

180

16

1,2

45

1,2

27,6
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kvinnor med obehandlat feokromocytom ir 40-50 procent
[14]. Vid adekvat behandling ar mortaliteten betydligt lagre
(<5 procent). Teoretiskt kan graviditeten i sig leda till 6kade
symtom av feokromocytom. Vixande livmoder, fosterrorelser
och sammandragningar av livmodern kan saledes via meka-
nisk paverkan pa tuméren orsaka okad frisittning av kateko-
laminer [14].

Var patient befann sig tidigt i sin graviditet nér sjukdomen
diagnostiserades. Det dr darfor osannolikt att sjdlva gravidi-
teten var den utlosande faktorn i hennes fall. Ett observan-
dum &r att patienten hade diagnostiserats med hypertoni vid
foregaende graviditet. En tinkbar férklaring till hennes tidi-
gare hypertoni skulle sdledes kunna vara odiagnostiserat feo-
kromocytom. I patientens anamnes fanns dock inget som tyd-
de pa detta.

Diagnosen fordrdjs ofta

Diagnosen feokromocytom férdrgjs ofta, 4ven hos patienter
med klassiska symtom. I en svensk epidemiologisk studie dia-
gnostiserades 40 procent av fallen foérst vid obduktion, varav
14 procent rapporterades som accidentellt fynd [5]. Diagnosen
baseras pa hoga koncentrationer av katekolaminer och deras
metaboliter i plasma och/eller urin, tillsammans med typiska
radiologiska och skintigrafiska fynd.

I det aktuella fallet vicktes dock misstanken forst efter det
att man vid DT-unders6kning av torax noterade en binjuretu-
mor som bifynd (binjureincidentalom). Binjureincidentalom
forekommer hos ungefir 4 procent av individer som genom-
gar DT-undersokning av buken [15, 16]. Det dr dock ovanligt
att incidentalom visar sig vara feokromocytom. I en prospek-
tiv svensk studie hade endast 1 av 534 patienter med binju-
reincidentalom feokromocytom [17].

Ingen biokemisk analysmetod for diagnostik av feokromo-
cytom har 100 procents specificitet och sensitivitet. Bade
falskt negativa och falskt positiva resultat forekommer [18].
Kombination av flera olika analysmetoder anvinds darfor for
att kunna séikerstilla diagnosen. For screening anses dock
analys av metanefriner i plasma vara lampligt forstahandsval
[19].

I det aktuella fallet férsvarades tolkningen av att de férsta
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proven togs under pagaende infusionsbehandling med nor-
adrenalin. Vidare kan sjukdomar med 6kad sympatikusakti-
vitet, som akut hjiartsvikt, fororsaka signifikant stegring av
katekolaminer och deras metaboliter i plasma och urin [11].
Resultaten av férnyad provtagning efter det att behandlingen
med noradrenalin avslutats var dock entydiga, och tillsam-
mans med den kliniska bilden och rontgenfyndet bekriftade
de diagnosen.

Ovanlig, men potentiellt dédlig sjukdom
Feokromocytom ir en potentiellt letal sjukdom som behand-
las kirurgiskt med adrenalektomi. I det aktuella fallet opere-
rades patienten framgangsrikt med laparoskopisk viinstersi-
dig adrenalektomi efter att ha forbehandlats med alfarecep-
torblockerare. Efter operationen blev patienten helt aterstélld
isin hjartfunktion.

Trots att feokromocytom ar en ovanlig sjukdom, demon-
streras hir vikten av att 6verviga diagnosen i oklara fall av
hjartsvikt.

B Potentiella bindningar eller jdvsforhallanden: Inga uppgivna.

HSUMMARY

Pheochromocytoma is a catecholamine producing tumor originating
from the adrenal medulla. The characteristic symptoms are recurrent
attacks of headaches, palpitations and perspiration. Here we discuss
a 39-year-old woman with pheochromocytoma who presented with
severe acute congestive heart failure and cardiogenic shock. The
diagnosis of pheochromocytoma was confirmed by analyses of ca-
techolamines and metanephrines in urine and plasma after an adre-
nal mass was incidentally detected on a thoracic computed tomog-
raphy. After preoperative treatment with alpha-receptor antagonist,
the patient was successfully treated by laparoscopic adrenalectomy
with subsequent complete restoration of her cardiac function. The
case demonstrates that not all patients with pheochromocytoma pre-
sent with the classical episodic symptoms of catecholamine excess.
In patients with heart failure of unknown etiology, pheochromocyto-
ma should be considered in the diagnostic work-up.
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