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Feochromocytém a paragangliom patria medzi zriedkavé nadory, ktoré vychadzaju z buniek nervovej listy. Klinicky obraz byva ré6zno-
rody, no najcastejsie sa vyskytuje hypertenzia. V sticasnosti je vac¢sina feochromocytémov (FEO) a paragangliomov (PGL) sporadickych
apriblizne 20 - 30 % je povazovanych za hereditarne. Okrem Standardnych zobrazovacich vysetreni sa v pripade PGL a FEO diagnosticky
uplatnuje aj funkéna diagnostika. Zakladom je chirurgicka liecba a v pripade inoperabilného nalezu sa pouzivaju radionuklidové lie¢cebné
metody. Obmedzent tcinnost ma systémova chemoterapia a v sii¢asnosti je skimana cielena biologicka liecba. Externa radioterapia ma
vyznam prakticky len v paliativnej lie¢be. Naj¢astejSou pricinou morbidity a mortality pacientov s PGL a FEO su kardiovaskularne kompli-
kacie, ako je ndhla smrt, infarkt myokardu, srdcové zlyhanie a cerebrovaskuléarne prihody. V¢asné stanovenie diagnézy je tak nesmierne
dolezité nielen z hladiska predchadzania moznej diseminacii maligneho PGL a FEO, ale aj z hladiska prevencie komplikacii ochorenia.
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Pheochromocytoma and paraganglioma

Pheochromocytoma and paraganglioma are rare tumors that originate from the cells of neural crest. Despite a wide variety of clinical
features, the main remains the hypertension. Most of pheochromocytoma (FEO) and paraganglioma (PGL) represent sporadic tumors
but about 20-30% of these tumors are familial. Besides standard imagining techniques, functional diagnostics plays importantrole, as
well. The definitive treatment is surgical therapy, however in inoperable cases, radionuclide therapeutic methods are used. Systemic
chemotherapy has only limited efficacy and, currently, targeted therapeutic approaches are studied. External-beam radiotherapy is
used in palliative settings. The most frequent causes of morbidity and mortality are cardiovascular events, such as sudden death, heart
attack, heart failure and cerebrovascular events. Early diagnosis is very important not just for prevention of disease dissemination, but

for the prevention of possible complications, as well.
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Uvod

Feochromocytoém a paragangliom su
zriedkavé nadory, ktoré vychadzaju z buniek
nervovej listy. V pripade feochromocytdému
(FEO) st bunkami pévodu nddoru bunky dre-
ne nadoblic¢iek a v pripade paragangliomu
(PGL) su to bunky sympatickych a parasym-
patickych ganglif. Metastaticky potencial ma
priblizne 10 % FEO a 20 % PGL (1). Klinicky
obraz je réznorody a zavisi nielen od loka-
lizacie primérneho ochorenia s moznostou
utlakovych prejavov, rozsahu a lokalizacie
metastatickej diseminacie, ale aj od produ-
kovanej sekre¢nej vazoaktivnej Iatky, ktorou
mobze byt napriklad neuropeptid Y, adreno-
medulin alebo atridlny natriureticky faktor (2).
Casty klinicky priznak je hypertenzia a prvym
prejavom ochorenia moéZe byt hypertenzna
kriza s krutymi bolestami hlavy, palpitdciami
a diaforézou. V literatdre su opisované aj dalsie
mozné klinické prejavy ako celkova slabost,
dyspnoe, arytmie, poruchy vizu a metabolické
poruchy (3). Naj¢astejSou pricinou morbidity
a mortality pacientov s PGL a FEO su kardio-
vaskuldrne komplikécie, ktorymi mézu byt
nadhla smrt, infarkt myokardu, srdcové zlyhanie
a cerebrovaskuldrne prihody.
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Diagnostické moznosti

Odporucanym inicidlnym laboratérnym
vysetrenim PGL je hladina volnych plazmatic-
kych metanefrinov alebo dekonjugovanych me-
tanefrinov v moci, pricom tieto vysetrenia maju
vys$3iu senzitivitu (90 — 97 %) oproti vySetreniu
hladiny katecholaminov a kyseliny vanilmandlo-
vej v plazme alebo v modi (84 - 86 %) (4 - 6).
ViySetrenie hladiny kyseliny vanilmandlovej méze
byt faloSne negativne az v 41 % a jednou z pricin
moze byt sucasné uzivanie liekov interferujucich
s metabolizmom katecholaminov, ako su napri-
klad tricyklické antidepresiva alebo labetalol (1).
Zvyseny byva aj sérovy chromogranin A, pricom
falosna pozitivita moze byt pritomna v pripa-
de hepatalneho alebo rendlneho zlyhavania,
alebo pri lie¢be inhibitormi proténovej pumpy
(7). V pripade niektorych malignych PGL byva
zvysena sérova hladina NSE (neurdn-specifickej
enolazy) (8, 9). Z klinického hladiska je cielom
vysetrenf odliSenie malignych a benignych na-
dorov. Podozrenie, ze PGL ma maligny potencial,
byva v pripadoch, ked je tumor vacsi ako 5 cm,
v nddore sa nachddzaju nekrotické oblasti ale-
bo ked je nador lokalizovany extraadrendlne.
S cielom zistenia maligneho potencidlu sa ako
perspektivne ukazuju aj niektoré molekulové
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markery ako naprfklad cyklooxygenaza-2, sek-
retogranin Il-derivovany peptid, N-kadherin,
VEGF (vaskuldrny endotelovy rastovy faktor),
ETA (endotelinovy receptor typu A), ETB (endo-
telinovy receptor typu B), telomerdza, prolife-
ra¢ny index Ki-67, transkripcny faktor SNAIL, a aj
mMiRNA (mikro-RNA) (10 — 14). V stc¢asnosti vsak
nie je mozné rozliSenie maligneho a benigneho
nadoru na zaklade biochemickych a moleku-
ldrnych znakov. K dispozicii su rézne skérovacie
systémy s cielom stanovenia maligneho poten-
cidlu tumoru, pricom najcastejsie sa pouziva
skorovaci systém PASS (,Pheochromocytoma
of the Adrenal Gland Scoring Scale”) pre FEO
(tabulka). V pripade, Ze je skore viac ako 6, je
vysokd pravdepodobnost maligneho potencidlu
ochorenia, a v pripade, Ze je skére menej ako 4,
je pravdepodobné, Ze ochorenie je benigne (15).

Na zistenie anatomickej lokalizacie je naj-
Castejsie pouzivané vysetrenie CT (pocitacovou
tomografiou) a NMR (nukledrnou magnetickou
rezonanciou). Vzhladom na to, Zze FEO a PGL su
¢asto spojené so sekréciou a s vychytdvanim
urcitych latok, je mozné urcit rozsah ochore-
nia pomocou funkéného vysetrenia. Jednou
z moznosti je zobrazenie s pouzitim "'I-MIBG
(meta-jod-benzyl-guanidinu) a '*I-MIBG, pri-



¢om obe vysetrenia maju vysoku senzitivitu
a specificitu. Pri *I-MIBG sa senzitivita uva-
dza od 77 — 90 % a $pecificita od 95 - 100 %,
a pri '2I-MIBG sa senzitivita uvadza od 83 — 100 %
a Specificita od 95 — 100 %. Zriedkavo bola
opisana falo$nd pozitivita vysetrenia ='I-MIBG
v pripade karcinémov nadoblicky alebo in-
fekcif, ako je napriklad aktinomykéza. Falosna
negativita vysetreni MBG je mozna v pripade
uzivania medikacie interferujucej s vychyta-
vanim MIBG alebo v pripade pritomnej nekrozy
¢i dediferencidcie FEO. Vseobecne je uzndvana
vysdia senzitivita vysetrenia '#*I-MIBG v porov-
nanf s ®'I-MIBG, a preto je odporucané pouzi-
tie vysetrenia s '2I-MIBG vzdy, ak je to mozné
(16). Senzitivita oboch vysetreni byva nizZsia pri
malignych PGL spojenych s mutaciou SDHB
(sukcinat-dehydrogendzy B) alebo u pacien-
tov s nadormi, ktoré produkuju dopamin (17).
Medzi dalsie moznosti funkéného vysetrenia
patri zobrazenie s pouzitim "'In-penteotridu, ¢o
je Indium-11-DTPA- oktreotid. Toto vysetrenie ma
viak nizsiu senzitivitu pri benignych FCC a, naopak,
zvysena senzitivita bola preukdzand s pouzitim
%Ga-DOTATOC (DOTA-D-Phe'- Tyr® —oktreotidu)
v porovnani s "In-pentreotidom. Dalsou moz-
nostou zobrazovacieho vysetrenia FEO a PGL je
pozitrdnova emisnd tomografia (PET) s pouzitim
somatostatinovych analégov. PET s pouzitim
gdlia-68 ma vyssiu senzitivitu oproti pouzitiu
18F-FDG (18 — 20). Vysoka senzitivita a Specificita
v detekcii PGL bola pozorovana pri PET s pouzi-
tim "CGhydroxyefedrinu, avsak skusenosti
s tymto vysetrenim su zatial pomerne malé
(21). Vo vseobecnosti maju sic¢asné zobrazova-
cie vysetrenia senzitivitu 90 — 100 % v pripade

Tabulka. Skorovaci systém PASS (,Pheochromo-
cytoma of the Adrenal Gland Scoring Scale”) (15)

Znak Hodnota
Hyperchrémnost bunkového jadra 1
Viyrazny nukledrny pleomorfizmus 1
Invazia puzdra 1
Vaskulérna invazia 1
Sirenie do tukového tkaniva 2
Atypické mitotické Struktdry 2
Viac ako 3 z 10 mitéz v HPF (,"high- )
power field"”)

Pretiahnuty tvar buniek 2
Bunkova monoténnost 2
Vysokd celularita 2
Centrélna alebo splyvajica nekroza 5
v nadore

Velké hniezda alebo diftizny rast 5
(> 10 % objemu tumoru)

Spolu 20

detekcie FEO v oblasti drene nadoblicky a 90 %
v pripade detekcie ochorenia mimo drene nad-
obli¢ky, detekcie metastaz alebo rekurencie
ochorenia. Na zaciatku diagnostického proce-
su by malo byt uskuto¢nené CT, a/alebo NMR
vysetrenie nadobli¢iek a abdomenu a v zavislosti
od klinického obrazu zobrazenie hrudnika a krku.
V pripade podozrenia na pritomnost ochorenia
lokalizovaného mimo drene nadobliciek alebo
metastatickej disemindcie, hlavne v pripadoch,
ak s anatomické zobrazovacie vy3etrenia ne-
gativne alebo nejasné, je indikované funkéné
zobrazovacie vysetrenie (1).

Genetické vysetrenie

Vminulostibola dedi¢nost uvadzandasiv 10%
pripadov FEO a PGL, a to v rdmci choroby von
Hippel Lindau (VHL) spojenej s mutéciou tumor-
-supresorového génu (VHL), neurofibromatozy
typu 1 (NF1) spojenej s mutaciou v tumor-sup-
resorovom géne NF1a v rdmci mnohopocetnej
endokrinnej neoplazie typu 2 (MEN2) spojenej
s mutaciou protoonkogénu RET. V sucasnosti
su vdaka rozvoju genetickych vysetreni zaro-
doc¢né mutacie diagnostikované priblizne v 30 %
pripadov. Znamych je 10 génov spajanych so
vznikom PGL, pri¢com je predpoklad, Ze pri po-
znani dalSich genetickych aberécii bude mozné
potvrdit dedi¢nost v ovela va¢som percente
pripadov, hlavne mladych pacientov s PGL.
Medzi v sucasnosti identifikované mutacie
patria mutécie génov koédujucich podjednotky
sukcindt-dehydrogendzy (SDH), génu SDHAF2,
ktorého produkt je zodpovedny za flavinaciu
A podjednotky SDH (SDHA), a génov TMEM127
a MAX, ktorych mutécie su spojené s bilateral-
nymi FCC (22-29). Zarodo¢né mutacie génov
kodujucich SDHA, SDHB, SDHC, SDHD a SDHAF2
sU zodpovedné za vznik syndromov PGL typu
5,4,3,1 a2, amutacie SDHB st vo vieobec-
nosti spajané s vyssou morbiditou a mortalitou
v porovnan{ s mutaciami v inych SDH génoch
(30).V nedavnej metaanalyze bol maligny nddor
zisteny az u 31 % pacientov s mutaciou SDHB
(31). Na zaklade genetického transkrip¢ného pro-
filu ¢i uz pri sporadickych, alebo hereditarnych
PGL, je mozné PGL rozdelit do dvoch hlavnych
skupin. Prvd skupinu tvoria PGL s mutdciami VHL
a SDH, pricom sa predpoklada, Ze v patogenéze
sa uplatriuju hlavne deje spojené s angiogené-
zou a hypoxiou (32) a druhu skupinu tvoria PGL
asociované s mutdciami RET a NF-1, pricom su
pri nich abnormdélne aktivované signalne dra-
hy RAS/RAF/MAPK a PI3K/AKT/mTOR (33-35).
Obdobne aj pri PGL asociovanych s mutaciami
TMEM127 a MAX bola pozorovand zvysend ak-

tivacia m-TOR signalnej drahy (28, 29). Poznanie
patogenetickych mechanizmov je velmi délezité
aj vzhladom na to, Ze mdZze pomoct k Ucinnej-
siemu liecebnému ovplyvneniu chorobnych
Procesov.

Liecebné moznosti

Zakladom liecby PGL a FEO je chirurgicka
lie¢ba s odstrdnenim nddoru a ak je to mozné,
aj lokoregionalnych a vzdialenych metastaz.
Celkové 5-ro¢né prezivanie pri malignych PGL je
uddvané od 34 % do 60 %, pricom pacienti s me-
tastazami postihujucimi pltca a pecert maju hor-
$iu progndzu v porovnani s pacientmi, u ktorych
je pritomné len metastatické postihnutie skele-
tu (36). Laparoskopické adrenalektémie sa stali
standardnou lie¢bou benignych nédorov a ma-
lych FEO (< 5 cm), existuju viak Udaje o moznosti
a bezpeclnosti uskutocnenia laparoskopickej
adrenalektomie aj v pripade FEO velkosti > 6 cm,
ktoré vsak nie s podozrivé z malignity v rdmci
uskuto¢nenych predoperacnych vysetreni. Ako
bolo uvedené vyssie, s vacsou velkostou nadoru
sa zvysuje podozrenie na maligny potencial FEO.
V pripade podozrenia na maligny FEO by mala
byt uskuto¢nena otvorena chirurgickd operacia,
vzhladom na bezpecnejsie odstranenie nadoru,
moznost zistenia pritomnosti metastaz, ako aj
znizenia rizika malignej feochromocytomatézy.
VyraznejSia manipulacia s nadorom a nemoz-
nost adekvéatneho podviazania odtokovych Zil
pocas operacie moze sposobit vyplavenie vel-
kého mnoZstva katecholaminov do systémovej
cirkuldcie, ¢o méze vyvolat hypertenznu krizu
a srdcové arytmie. DoleZitou stcastou Uspesnej
operacie je predoperacna priprava, v rdmci kto-
rej je doleZita Uprava hypovolémie, stabilizécia
krvného tlaku pacienta a Uprava pripadnych
existujucich srdcovych arytmif. Operac¢ny vy-
kon je mozny, ak je pacient tlakovo a obehovo
stabilizovany. Na stabilizaciu krvného tlaku by
sa mali pouzit antihypertenziva s alfa-bloku-
jucim ucinkom a beta-blokatory priddvame az
po zacati alfa-blokady. Na liecbu hypertenzie
mozno takisto pouZit blokatory kalciového ka-
nalu. Beta-blokétory sa predoperacne pouzivaju
s cieflom kontroly arytmif, tachykardie a anginy
pectoris, ale nikdy nie ako samostatna liecba,
pretoZe strata schopnosti vazodilatacie vyvola-
né beta-adrenergnymi receptormi u pacientov
s katecholaminmi-indukovanou vazokonstrik-
ciou moze viest k hypertenznej krize. V priebehu
operacie patri k najrizikovejsim obdobiam tvod
do narkézy a manipuldcia s tumorom. V pripa-
de hypertenznej krizy sa odporuca lie¢ba bud
s nitropruzidom sodnym, alebo labetalolom.
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Pri tachykardii si vhodné betablokdtory alebo
latky, ktoré maju sucasne alfa- aj beta-blokujuci
ucinok. V pripade hypovolémie a prudkom po-
klese katecholaminov sa méze rychle rozvinut
hypotenzia, preto je v poopera¢nom obdobi po-
trebny intenzivny kardiovaskularny monitoring
a adekvatna lie¢ba hypovolémie (1, 37).

V pripade inoperabilného nélezu ma vy-
znamnu ulohu chirurgicky debulking s cie-
lom zmen3enia nddorovej masy a zmiernenia
symptémov vyplyvajlcich z lokdlneho a sys-
témového posobenia nadoru, ako aj lepsej
Uc¢innosti naslednej systémovej liecby. S cielom
lokalizacie |ézif, ktoré neboli zachytené inymi
zobrazovacimi vysetreniami, je mozné pred-
operacné podanie '*I-MIBG s intraoperacnym
pouzitim gama-sondy (38).V pripade metasta-
tického postihnutia pecene je moznostou po-
uZitie arteridlnej embolizacie, chemoemboliza-
cie alebo radiofrekvenc¢nej ablécie (39).

V pripade inicidlne metastatického ocho-
renia, ktoré je inoperabilné, sa v lie¢be pouziva
radionuklidova lie¢ba. Pouzivané su beta-
-emitujuce izotopy kombinované s MIBG ale-
bo somatostatinové analdgy. Pre vyber liecby
je dolezité vysetrenie pacienta s cielom zistit,
¢i nddor vychytdva '2I-MIBG, alebo "*'I-MIBG.
Priblizne 60 % nadorov vychytdva "*'I-MIBG.
Neexistuje Standard podavania radionuklidu,
ktory sa poddva v jednej davke alebo frakcio-
novane vo viacerych déavkach a pouzivaju sa
aj rozne jednotlivé davky (40). Vo vieobecnosti
boli pozorované lepsie liecebné odpovede ra-
dionuklidovej lie¢by v pripade metastatického
postihnutia makkych tkaniv v porovnani s me-
tastatickym kostnym postihnutim. Lie¢ba byva
dobre tolerovana a medzi neziaduce Ucinky patrf
hlavne hematologicka toxicita s prechodnou
leukopéniou a trombocytopéniou. V pripade
potvrdenia pritomnosti somatostatinovych re-
ceptorov pomocou zobrazenia ""'In-pentreotidu
alebo PET s pouzitim %¢Ga-DOTA-TOC je moz-
né pouzit liecbu radionuklidmi znacenymi
somatostatinovymi analégmi. Najcastejsie sa
pouziva Ytrium-90-DOTATOC (*°Ytrium-DOTA-
TOCQ) a Lutécium-177-DOTAC-Tyt>-oktreotat
("’Lutécium-DOTA-TATE) (41, 42). TaktieZ tato
lie¢ba je spojend hlavne s prechodnou leukopé-
niou a trombocytopéniou. Ciefom vyskumu su-
¢asnosti je hladanie novych somatostatinovych
analégov s vyssou afinitou k somatostatinovym
receptorom. Logickou lie¢ebnou moznostou
je aj pouzitie kombinovanej lie¢by s pouzitim
rédionuklidom-znaceného MIBG a radionukli-
dom-znaceného somatostatinového analégu
s cielom vyurzit ich synergicky efekt a pri ich
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nizSom davkovani v kombinacii aj zniZzenie ne-
Ziaducich ucinkov liecby.

Externa radioterapia sa pouziva v pripade
inoperabilnych PGL s paliativnym cielom liec¢by
bolesti pri metastatickom postihnutf skeletu. Je
vsak dolezité pocas radioterapie pacientov mo-
nitorovat s ohladom na radidciou-indukovany
zédpal v mieste lézie s moznostou masivneho
vyplavenia katecholaminov a navodenia hyper-
tenznej krizy (43).

Chemoterapia sa pouziva s cielom zmen-
Senia primarneho tumoru a sucasne liecby
symptomov spojenych so sekréciou katechola-
minov, pricom je pouzivana v pripade inopera-
bilného lokdlne pokrocilého alebo metastatic-
kého ochorenia. V sucasnosti je najucinnejsou
zndmou lie¢ebnou kombindciou CVD (cyklo-
fosfamid, vinkristin, dakarbazin). Po prvykrét bolo
publikované poufZitie tejto lieCebnej kombina-
cie v roku 1988 v klinickej studii, v ktorej bolo
lie¢enych 14 pacientov s FCC a nedavno bolo
publikované 22-ro¢né sledovanie 18 pacientov,
pricom kompletné odpovede boli pozorované
v 11 % a parcialna odpoved v 44 % pripadov.
Median celkového preZivania bol 3,8 roka pre
pacientov, u ktorych bola zaznamenana odpo-
ved na lie¢bu a 1,8 roka u pacientov, u ktorych
nebola zaznamenana lie¢ebnd odpoved, av-
sak tento rozdiel nebol $tatisticky signifikantny
(p = 0,65). Vsetci pacienti, u ktorych bola pri-
tomna lieCebna odpoved, udavali zlepsenie
klinickych symptémov a pozorovalo sa u nich
aj zlepsenie hodnét krvného tlaku. Autori pre-
to odporucaju nepouzivat lie¢bu u vietkych
pacientov s metastatickym FEO/PGL, ale odpo-
rucaju zvazit jej pouzitie v pripade symptomatic-
kych pacientov, u ktorych kontrola symptémov
azmensenie nadorovej masy méze byt prospes-
né (44, 45). V jednom publikovanom pripade
japonskych autorov bola pozorovand lie¢ebna
ucinnost v pripade kombinacie antracyklinu
s CVD (ACVD), pricom u pacienta bola navodend
dlhodoba remisia v trvani 3 rokov (46). Skimané
boli aj iné liecebné chemoterapeutické rezimy,
ale bez potvrdenia ich lie¢ebnej U¢innosti (47).

Na zaklade lepsieho poznania molekulovych
mechanizmov patogenézy a existencie cielenej
biologickej liecby, ktord méze v ramci tychto
mechanizmov lieCebne zasiahnut, existuju lite-
rarne Udaje o liecbe pacientov s diseminovanym
PGL pomocou cielenej biologickej liecby. Ako
uz bolo spominané v casti ,Genetické vyset-
renie”, v si¢asnosti su zndme dve hlavné sku-
piny genetickych mutécii postihujucich urcité
molekularne cesty s nadorovym potencidlom.
Prvd skupinu tvoria mutacie postihujuce VHL

a SHD, ktoré su spojené s abnormalnou aktiva-
ciou HIF (hypoxiou-indukovatelného faktoru)
a zvysenou expresiou angiogénnych faktorov.
Druhou skupinou su mutécie RET, NF1, TMEM127
a MAX, ktoré su spojené s abnormalnou aktiva-
ciou kindzovych signélnych drah (RAS/RAF/ERK,
PI3-kindza/AKT, mTOR/p70s6K), veducich k zvy-
senej bunkovej proliferacii a narusenej requlacii
apoptodzy. Pri malignych FEO bola pozorovana
aj zvysena expresia HSP90 (,heat-shock protein
90"), ktorého Ulohou je stabilizacia réznych on-
koproteinov (48).V pripade cielenej lie¢by FEQ/
PGL existuju literdrne Udaje, ale ide len o pripady
pacientov, o Ucinnosti multikindzového inhibi-
tora sunitinibu (49-55).

Skdimany bol aj imatinib, ale jeho Uc¢innost
pri FEO nebola preukazand (53). Talidomid
v kombinacii s temozolomidom bol skimany
v lie¢be neuroendokrinnych nadorov a preuka-
zan& bola biochemickéd odpoved u 40 % a radio-
logickd odpoved u 33 % pacientov s malignym
FEO (54).

Sledovanie po liecbe

Po lie¢be PGL a FEO nasleduje sledovanie
pacienta s cielom vcasného zachytu lokore-
gionadlnej vzdialenej recidivy, ¢i progresie ocho-
renia, alebo malignej transformacie. Vzhladom
na zriedkavy vyskyt PGL a FEO Standardné od-
porucania na sledovanie pacientov po liecbe
v sUicasnosti neexistuju. Hlavne v hereditarnych
pripadoch sa viak odporuca dlhodobé sledo-
vanie.

Zaver

Feochromocytoém a paragangliom patria
medzi zriedkavé nadorové ochorenia. Klinicky
obraz byva réznorody, no najcastejsi klinicky
priznak je hypertenzia. Dolezité je na dané ocho-
renia mysliet a v¢asne ich diagnostikovat. V pri-
pade diagndzy FEO a PGL je potrebné uskutocnit
genetické vysetrenie, ktoré nas nielen informuje
o moznosti hereditdrneho ochorenia, ale pri
zistenf urcitych Specifickych mutécii by mohlo
byt ndpomocné aj pri vybere cielenej liecby.
V rdmci liecby je zakladom chirurgické odstra-
nenie primarneho nadoru a v pripade moznosti
aj metastaz. Vyznamnu Ulohu ma perioperacny
manazment pacienta s dérazom na doslednu
lie¢bu predoperacnej hypertenzie a arytmif
a pooperacnej hypotenzie. Metastatické ocho-
renie je pomerne zriedkavé, ale agresivne. V pri-
pade inoperabilnej metastatickej diseminécie
sa v pripade pozitivneho funkéného vysetre-
nia pouziva systémova radionuklidova liecba.
Cytostatikd st pomerne malo Uc¢inné a vdaka



lepdiemu poznaniu molekuldrnych mechaniz-
mov patogenézy je v lie¢be metastatického FEO
a PGL v sucasnosti skusana cielend biologicka
lie¢ba. Radioterapia méa svoje miesto v rdmci
paliativnej liecby, napriklad bolestivych kostnych
metastaz.

Problémom FEO a PGL je ich zriedkavy
vyskyt, a tak je prakticky nemozné uskutocnit
relevantné klinické skusania. Vyznamnu ulohu
ma v sucasnosti translacny vyskum so zberom
a vysetrovanim vzoriek primarneho nadoru
a metastaz s cielom lepsieho chapania pato-
genézy ochorenia, a tak moznosti Uc¢innejsieho
lieCebného ovplyvnenia patologického procesu.
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