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Przyzwojaki

• Rzadkie guzy neuroendokrynne o lokalizacji pozanadnerczowej: 1-3 
przypadki/100000 mieszkańców

• Leczenie utrudniają: hiperwaskularyzacja, lokalizacja anatomiczna, 
stopień zaawansowania w momencie rozpoznania, ryzyko przerzutów

• Dwa rodzaje przyzwojaków:
• Współczulne: wydzielające katecholaminy; zwykle zlokalizowane w jamie 

brzusznej, miednicy, dolnym śródpiersiu

• Przywspółczulne: nieczynne hormonalnie; typowa lokalizacja to podstawa
czaszki, szyja, górne śródpiersie



Manifestacja kliniczna

• Objawy związane z efektem masy (podstawa czaszki i szyja)

• Objawy związane z hipersekrecją katecholamin (jama brzuszna i 
miednica)

• Wykrywane przypadkowo w TK/MR wykonywanym z innego 

• Wykrywane w trakcie badań związanych z testami genetycznymi (30% 
przyzwojaków jest związana z patogennymi mutacjami germinalnymi)

• Związana z objawami, np.: jednostronną utratą słuchu, zmianą głosu, 
etc.



Frequencies of Gene Mutations in Patients with Pheochromocytoma or Paraganglioma.

Neumann HPH et al. N Engl J Med 2019;381:552-
565



Characteristics of Pheochromocytoma-Associated Syndromes.

Neumann HPH et al. N Engl J Med 2019;381:552-565



3 klastery

• Związany z hipoksją: wydzielające noradrenalinę, dopaminę lub 
nieczynne hormonalnie (SDHx, VHL, etc.)

• Związany z kinazami: wydzielające adrenalinę (RET, NF-1, MAX)

• Związany ze szlakiem wnt: wydzielające noradrenalinę/adrenalinę



Badania genetyczne są wskazane u wszystkich 
pacjentów z przyzwojakami:
*ocena ryzyka nawrotu PGL
*ocena ryzyka innych guzów związanych z 
mutacjami
*wczesne wykrycie PGL u krewnych



Diagnostyka 

• Badania biochemiczne: oznaczenie metanefryn, katecholamin i 3-
metoksytyraminy

• Badania obrazowe: TK/MR, PET/CT z 68Ga-DOTATATE



Postępowanie terapeutyczne

• PGL współczulne
• alfa-blokery w okresie okołooperacyjnym, tak aby uzyskać prawidłowe niskie 

CTK; 

• jeżeli AS> 80/min dodatkowo beta-bloker; 

• metyrozyna jeżeli nie osiągnięto docelowych wartości CTK lub planowane jest 
leczenie ablacyjne

• Leczenie chirurgiczne – doświadczony chirurg

• Jeżeli ryzyko operacyjne jest wysokie – rozważenie radioterapii

• Badania genetyczne

• Badania kontrolne 1x w roku do końca życia



Nowości

• Druk 3-D modeli anatomicznych PGL przy planowaniu leczenia 
operacyjnego w bardziej skomplikowanych przypadkach



Approach to Pheochromocytoma and Associated Syndromes According to the Clinical Scenario.

Neumann HPH et al. N Engl J Med 2019;381:552-565
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