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Phäochromozytom
Phäochromozytome sind meistens benigne adrenomedulläre Tumo-
re, die vermehrt die katecholamine adrenalin und Noradrenalin 
produzieren. Phäochromozytome treten überwiegend sporadisch 
auf, sie können als inzidentalom und Paragangliom entdeckt wer-
den, seltener gibt es eine familiäre Häufung des Phäochromozy-
toms. die Labordiagnostik des Phäochromozytoms wird in koopera-
tion mit dem institut für klinische chemie und Laboratoriumsmedizin 
des universitätsklinikums dresden mittels Flüssigchromatographie-
Tandemmassenspektrometrie (Lc-mS/mS) durchgeführt.
(siehe Höppner w et al. dtsch ärztebl. 2001, 98: 39; Lenders Jwm et al.. Pheochromocytoma and 
Paraganglioma: an endocrine Society clinical Practice guideline, J clin endocrinol metab 2014, 
99: 1915-1942 und eisenhofer g, persönliche mitteilungen)

1) Labordiagnostik bei Verdacht auf bzw. zum Ausschluss eines 
 Phäochromozytoms/Paraganglioms mittels Messung von  
 Metanephrin, Normetanephrin und 3-Methoxytyramin

- Präanalytik: Nahrungskarenz über Nacht (mind. 8 h). bei 
kindern: beschränkung auf milch, muttermilch, milchnah-
rung für Neugeborene und kleinkinder, weißbrot, reiswaf-
fel (pur, ohne zusätzliche zutaten), weißer reis (pur, nur ge-
kocht), Spaghetti/Nudeln (pur, nur gekocht), butter, zucker 
und Salz ab 8h vor der blutabnahme möglich. 

- blutabnahme nach 30-minütiger Liegendpositionierung des 
Patienten in ruhiger, stressfreier Umgebung (Lithium-He-
parinat-Plasma, mind. 2mL)

- methode der wahl: messung der freien metanephrine (me-
tanephrin mit referenzbereich ≤84 pg/mL, Normetaneph-
rin, 3-methoxytyramin mit referenzbereich ≤ 16 pg/mL) im 
Lithium-heparinat-Plasma mittels Lc-mS/mS. achtung, 
die referenzbereichsgrenze für Normetanephrin erhöht sich 
von ≤111 pg/mL im alter von 18 Jahren auf ≤190 pg/mL 
im alter über 59 Jahren!                    

- alternative methode: messung von metanephrin und Nor-
metanephrin im angesäuerten 24h Sammelurin (Sammelmen-
ge beachten und dokumentieren). diagnostische Sensitivität 
und Spezifität sind ggf. 3-4% niedriger als im Plasma!

- die aufnahme amin-reicher Nahrungsmittel (Nüsse, wein, 
käse, Fisch) sollte 12h vor und während der urinsammlung 
vermieden werden.

2) Labormedizinische Konfirmationsdiagnostik eines Phäochromo- 
 zytoms

- durchführung eines clonidin-Suppressionstests nur bei initial 
leicht oder moderat erhöhten Normetanephrin-konzentrati-
onen im Plasma-Test: das ergebnis ist als pathologisch zu 
interpretieren bei weniger als 40% Suppression der Norme-
tanephrin-basiskonzentration nach clonidingabe. bei einer 
clonidin-supprimierten Normetanephrin-konzentration unter-
halb der oberen referenzbereichsgrenze wird der Test als 
nicht-pathologisch gewertet. 

- bei pathologischem urin-erstbefund nachfolgend bestim-
mung der freien metanephrine und von 3-methoxytyramin im 
Plasma unter strikter einhaltung der Präanalytik. 

3) Potentielle Störfaktoren der labormedizinischen Untersuchung
- bestimmte medikamente (Trizyklische antidepressiva, mo-

noamin-oxidase-Hemmer, Sympathomimetika) können zu 
falsch positiven ergebnissen führen. das absetzen oder 
ersetzen potentiell interferierender medikation obliegt dem 
behandelnden arzt.

- Tests auf vorliegen eines katecholamin-produzierenden Tu-
mors in der Notaufnahme sind häufig stressbedingt falsch 
positiv und sollten vermieden werden. 

4) Biomarker mit unzureichender diagnostischer Validität 
die messung der konzentrationen von vanillinmandelsäure 
(vmS) und Homovanillinsäure (HvS) im urin sowie von ka-
techolaminen (Noradrenalin, adrenalin, dopamin) im Plasma 
und im urin sind zur validen labormedizinischen diagnostik 
von Phäochromozytomen und Paragangliomen nicht geeignet.
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NEUrobLastom 
das Neuroblastom ist eine maligne erkrankung des sympathischen 
Nervensystems und der häufigste extrakranielle solide Tumor im kin-
desalter. Neuroblastome können überall dort auftreten wo sich sym-
pathisches gewebe findet: Nebennieren, zervikaler, thorakaler und 
abdomineller grenzstrang und Paraganglien, nicht aber im gehirn. 
die Labordiagnostik des Neuroblastoms wird in kooperation mit 
dem institut für klinische chemie und Laboratoriumsmedizin des 
universitätsklinikums dresden mittels HPLc durchgeführt. 
(Siehe awmF 8/2011; nach cangemi g et al., Pediatr blood cancer. 2013;60:e170-2; Franscini 
Lc et al 2015, Pediatr blood cancer 62(4):587; Lattke P, eisenhofer g, persönliche mitteilungen) 

1) Messung von Vanillinmandelsäure und Homovanillinsäure 
Präanalytik kinder: Spontanurin einfrieren und eingefroren in 
das zentrallabor versenden.
methode: bestimmung von vanillinmandelsäure (vmS) und Ho-
movanillinsäure (HvS) im Spontanurin in relation zur kreatinin-
konzentration im urin, bei kreatininkonzentrationen < 1 mmol/L 
wird eine wiederholung empfohlen! 
eine zusätzliche bestimmung der Neuronenspezifischen enolase 
(NSe) kann hilfreich sein. 

2) Alternative Biomarker
die massenspektrometrische bestimmung von 3-methoxytyramin 
und Normetanephrin im Lithium-Heparinat-Plasma bietet sich 
heute als alternative an. altersangepasste referenzwerte liegen 
vor. in einer in dresden durchgeführten Studie zu diagnostischer 
Sensitivität und Spezifität, in der 96 Patienten mit Neuroblas-
tom eingeschlossen wurden, zeigten beide Plasma-biomarker 
ihre potentielle Überlegenheit gegenüber vmS und HvS im urin 
(Sensitivität 97,9% vs. 91,0%, Spezifität 95,1% vs. 84,8%). 
grundsätzlich gelten die gleichen präanalytischen bedingungen 
wie für die Phäochromozytom-diagnostik.
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metabolismus der Katecholamine (nach Peaston rt und Weinkove c, ann clin biochem 2004; 
41:18): comT: katechol-o-methytransferase; mao: monoaminoxidase; THL: Tyrosinhydroxylase; 
Ladc: doPa decarboxylase; dHb: dopamin beta-Hydroxylase; PNmT: Phenolamin N-methyltrans-
ferase




