Tuy thuong than

Chuyén hoa catecholamine

« catecholamine duoc tong hop tir tyrosine trong than kinh giao cam sau tao biéu
mo (norepinephrine)

va té bao sac do cua tuy thuong than (epinephrine)

« bi phan huy thanh metanephrines va cac chat chuyén hoa khac (VMA, HVA) va
bai tiét qua nudc tiéu

Pheochromocytoma / Paraganglioma
Su dinh nghia

« paragangliomas 1a nhitng khéi u than kinh noi tiét hiém gap phat sinh tir tuyén tur
dong ngoai thuong than

paraganglia (cac co quan nhé bao gdm céc té bao ndi tiét than kinh tiét ra
catecholamine)

* pheochromocytomas la cac khoi u tiét catecholamine c6 nguon goc tir cac té€ bao
nhiém sdc thé cua

tuyén thuong than

Dich t& hoc

« thuong gip nhat 1a mot khdi u don 1é cia tiy thuong than

« nguyén nhan hiém gip cia HTN (<0,2% cua tit ca cac bénh ting huyét ap)
Can nguyén va sinh 1y bénh

« pheochromocytomas vé paragangliomas c6 di truyén gen 16n nhat trong s6
khéi u than kinh noi tiét

* 30-40% truong hop co lién quan dén dot bién dong mam, bao gom dot bién ¢
RET, VHL, SDHx, NF1,



va gen SDHAF2

* pheochromocytomas va paragangliomas dugc chia thanh cac cum: cum 1 -
subtype Pseudohypoxia

(Lién quan dén FH, VHL / EPAS 1), cum 2 - nhém béo hi¢u Kinase (HRAS), cum 3
- bao hiéu WNT

nhom (hogp nhat CSDE1, UBTF-MAML3)

« hau hét cac truong hop 13 18 t&; 40% bénh nhan da ra khoi nha c6 rdi loan gia dinh
lién quan. Trong nhitng

bénh nhan, cac khdi u c6 nhiéu kha niang 14 u pheochromocytomas / paraganglioma
tuyén thuong than hai bén

« cac dang di truyén xuat hién sém hon céac truong hop 1¢ té

* mot sO ro1 loan gia dinh c6 lién quan dén u pheochromocytoma thugng thén, tat
ca déu c6 nhiém sdc thé ty than

ké thira chi phéi, vi du: da u noi tiét loai 2 (MEN2) - tan suat 50%, hoi chirng von
HippelLindau (VHL) - tan s6 10-20% va it phd bién hon 1a bénh bromatosis than
kinh loai 1 (NF1)

- Tan suét 0,1-5,7%

« mot s6 khdi u, thong qua mot co ché chua xac dinh, ¢ thé tong hop va giai
phéng qué muirc

catecholamine
Pic diém 1am sang
* 50% su er tir HTN kich phat; nhiing nguoi khac da duy tri HTN

« tam chung c6 dién (khong gip & hau hét bénh nhan): nhic dau “dap thinh thich”
tirng con, danh tréng nguc / nhip tim nhanh,

chay mo hoi



* cac tri€u chung khéc: run, lo léng, dau nguc hoac bung, N/ V, mo¢ thi luc, gidm
can, da niéu,

polydipsia

« cac diu hiéu khac: ha huyét ap thé dimg, phu gai thi, ting dudng huyét, bénh co
tim gian

« cc triéu chimg c6 thé duoc kich hoat boi cing thang, ging strc, gdy mé, ap luc 6
bung, mot s6 loai thuc phém

(dic biét 1a thyc pham c6 chira tyramine - chang han nhu pho mat gia / manh va
thit da qua xu ly)

Piéu tra

« metanephrines nudc tiéu

m ting chat chuyén hoa catecholamine (metanephrines) va catecholamine
m metanephrines huyét tuong, néu c6 (nhay cam nhat)

@ gii tri giGi han s phu thudc vao thir nghiém dugc st dung

* CT bung

m néu 4m tinh, chup CT toan than va xa hinh meta-iodo-benzoguanidine (MIBG),
Octreoscan, hoac

MRI
Su doi xur

« phau thuat cit bo khoi u (diéu tr1) voi su theo doi ICU cAn than trude va sau phau
thuat

« chuan bi day du trude khi phau thuat

m Phong toa o dé kiém soat HA: doxazosin hodc phenoxybenzamine (day 13 nhiing
loai dugc str dung thudng xuyén nhat



thudc chen alpha) (10-21 ngay trude phau thuat), phentolamine IV (chu phiu, néu
can)

m Phong toa B néu can dé kiém soat nhip tim khi o bi phong téa trong vai ngay
m metyrosine (chat (rc ché tong hop catecholamine) + thudc chen alpha

m khoi phuc khéi luong bang cach tai mudi va Suids manh mé

« kiém tra lai nudc tiéu 1-3 thang sau phau thuat

* tat cd cac bénh nhan hi¢n dang duogc kiém tra di truyén - xac suat mac bénh mam
mong tang 1én khi tré

tuoi, bénh da 6, trong bdi canh cua u paraganglioma



