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RESUMO

OBIJETIVOS: Relatar dois casos clinicos de feocromocitoma em adolescentes, um tumor raro na idade pediatrica, localizado na medula
suprarrenal e maligno em até 47% dos casos, cuja clinica resulta da hipersecrecdo de catecolaminas.

DESCRICAO DOS CASOS: Apresentam-se dois casos clinicos de feocromocitoma em adolescentes, ambos com hipertensdo arterial
persistente e um com cefaleia, sudorese e taquicardia. As ecografias renal e suprarrenal, a angio-tomografia e as dosagens de catecolaminas
e seus metabolitos revelaram feocromocitoma da suprarrenal esquerda. Realizou-se adrenalectomia, apds preparagdo farmacologica com
a-bloqueadores. A anatomopatologia confirmou o diagnostico. Ambos tiveram normalizacdo dos valores da pressao arterial apds o tratamento.
CONCLUSOES: O feocromocitoma tem uma expressio clinica variavel e inespecifica, devendo ser considerado no diagnéstico diferencial de
hipertensdo arterial. A sua detecg¢ao precoce podera implicar um tratamento menos agressivo, menor morbilidade e menor impacto na qualidade
de vida dos pacientes. A elevada probabilidade de recorréncia, inclusive sob forma de metéstases, implica em monitorizagdo durante anos apos
a apresentacao clinica inicial, mesmo no caso de cura aparente.

DESCRITORES: adolescente; criangas; glandulas suprarrenais; catecolaminas; hipertensdo; pressao arterial; feocromocitoma.

ABSTRACT

AIMS: To report two clinical cases of pheochromocytoma, a rare tumor in the pediatric population, that affects the adrenal medulla, is malignant
in up to 47% of cases, and whose clinical manifestations result from hypersecretion of catecholamines.

CASE DESCRIPTION: Two cases of pheochromocytoma in adolescents are described, both with persistent hypertension and one with
headache, sweating, and tachycardia. Renal and adrenal ultrasound, computed tomography angiography, and measurements of catecholamines
and their metabolites revealed pheochromocytoma in the left adrenal gland. Adrenalectomy was performed after pretreatment with a-blockers.
Pathological examination confirmed the diagnosis. Blood pressure returned to normal in both patients after treatment.

CONCLUSIONS: Pheochromocytoma has a varied and nonspecific clinical presentation, but this condition should always be considered in
the differential diagnosis of high blood pressure. Early diagnosis may imply a less aggressive treatment, lower morbidity, and a lesser impact
on patients’ quality of life. The high likelihood of recurrence of pheochromocytoma, including as metastatic disease, requires follow-up visits
for several years after its initial clinical presentation, even in the case of an apparent cure.
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Abreviaturas: HAS, hipertensao arterial sistémica; IMC, indice
de massa corporal; MIBG, metaiodobenzilguanidina; PA, pressao
arterial.

INTRODUCAO

A hipertensao arterial sist€émica (HAS) ¢ um achado
raro na idade pediatrica, com uma incidéncia de 1 a
5% [1-3]. Caracteriza-se por valores de pressao arterial
(PA) sistolica ou diastolica iguais ou superiores ao
percentil 95 para a idade, género e estatura, em pelo
menos trés medi¢des, em ocasides diferentes [4].
O seu significado clinico ¢ varidvel, podendo resultar
de situagdes benignas ou potencialmente graves.
O feocromocitoma foi descrito pela primeira vez
em 1886 por Frankel [5]. E um tumor raro na
idade pediatrica, com uma prevaléncia estimada
de 1:100.000 [6]. Na infancia, a incidéncia de
feocromocitoma ¢ maior no sexo masculino, padrao
que tende a reverter na adolescéncia, provavelmente
devido as influéncias hormonais [7-12]. E comum
a presenca de sindromes familiares genéticas,
autossdmicas dominantes ou resultantes de mutagoes
espontaneas, que aumentam a predisposi¢do para o
desenvolvimento de feocromocitomas, pela alteracao
do percursor da apoptose da célula neuronal simpa-
tica [7, 8, 10, 13]. Quanto menor a idade da crianga,
maior a probabilidade de existirem essas associagdes,
podendo atingir 70% das criangas diagnosticadas com
feocromocitoma com idade inferior a 10 anos [13, 14].
Dentro dessas sindromes familiares, destacam-se
a neoplasia endocrina multipla tipo IIA e IIB, o para-
ganglioma familiar, a doenga de Von Hippel-Lindau e
a neurofibromatose tipo I [7, 8, 10, 11, 13-15].

Os feocromocitomas/paragangliomas sao tumo-
res neuroenddcrinos raros com origem no tecido
nervoso simpatico e parassimpatico [7, 15-17]. Os
tumores secretores de catecolaminas tém origem em
células cromafins da medula da suprarrenal no caso
dos feocromocitomas (estes sdo tumores total ou
parcialmente encapsulados, muito vascularizados,
sendo que 85 a 95% sdo tumores uUnicos, com
diametro inferior a 5 cm); e dos ganglios simpaticos
extra-adrenais no caso dos paragangliomas (cabeca
e pescogo em 70%, regido abdomino-pélvica em
20% e toracica em 10%) [7, 13, 15-18]. Até 47%
dos feocromocitomas sdo malignos, € como nao
héa caracteristicas histologicas, bioquimicas ou de
microscopia eletronica para a malignidade, esta ¢
definida exclusivamente pela presenga de metastases

Sci Med. 2017;27(3):1D26960

(sobretudo nos ganglios linfaticos, figado, pulmao e
0ss0) [7, 15, 17, 19-22]. Apesar de ser uma patologia
rara (incidéncia de 0,8-1/100.000 casos por ano),
o feocromocitoma ¢ clinicamente importante e
potencialmente fatal [7, 8, 14].

Com o objetivo de destacar a importancia de um
diagnostico precoce, baseado numa avaliacdo clinica
cuidadosa através de uma histoéria clinica detalhada, um
exame objetivo minucioso e exames complementares
de diagnoéstico adequados, este artigo apresenta os dois
casos clinicos seguintes. O relato foi aprovado pela
Comissdo de Etica para a Saude do Centro Hospitalar
Tondela-Viseu EPE, em 20/01/2017.

RELATOS DOS CASOS

CAso 1

Adolescente de 17 anos de idade, sexo masculino,
referenciado do servigo de urgéncia e hospitalizado
no setor de Pediatria, por HAS mantida, constatada
durante o periodo de observacdo em contexto de
abcesso periamigdaliano. Nao apresentava reper-
cussdo hemodindmica ou outros sinais/sintomas asso-
ciados, como palpitagdes, obstipacdo, dor abdominal,
hipersudorese ou ansiedade. Antecedentes de epi-
lepsia, medicado ha dois anos com valproato de sédio
(20 mg/kg/dia), hernioplastia inguinal esquerda aos
sete anos de idade e apendicectomia aos 12 anos. Sem
outros antecedentes pessoais, familiares, ou outros,
dignos de registro.

Ao exame objetivo apresentava um peso de
76,3 kg, estatura de 178 cm (percentil 50-85), indice
de massa corporal (IMC) de 24,08 (percentil 50-85),
PA (avaliada com o paciente sentado e com bragadeira
adequada) de 157/118 mmHg (superior ao percentil 99),
sem hipotensdo ortostatica. Eram evidentes hiperemia
e hipertrofia amigdaliana a direita, com exsudato
purulento. O restante do exame objetivo era normal,
sem febre, sem palidez cutdnea, com extremidades
aquecidas, sem sopro abdominal a ausculta ou outros
dados dignos de registro. Na Figura 1 encontram-se
os valores de PA constatados durante o periodo de
observagdo no servi¢o de urgéncia.

O paciente foi internado para tratamento do abcesso
periamigdaliano com antibioticoterapia endovenosa
(amoxicilina + 4cido clavuldnico e metronidazol)
e controle da HAS, com dieta isenta de sal, sob
nifedipina 30 mg (0,39 mg/kg) por via oral, em dose
unica, com as hipdteses de diagnostico de HAS
secundaria (farmacos/toxicos, doenga parenquimatosa
renal, doenga renovascular, endocrinopatia) ou HAS
primaria. A ecografia com Doppler renal realizada ao
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Figura 1. CASO T1: evolugao da pressao arterial (mmHg) e da
frequéncia cardiaca (batimentos por minuto), desde a admissao
no Servigo de Urgéncia (horas) de um adolescente hospitalizado
por hipertensdo arterial persistente. Percentis de pressao arterial
adequados a idade (17 anos), sexo (masculino) e percentil
estatural (50-85).

Figura 2. CASO T: angio-tomografia computadorizada renal de um
adolescente de 17 anos de idade, sexo masculino, hospitalizado
por hipertensao arterial persistente. Observa-se nédulo sélido
na glandula supra-renal esquerda, medindo 4 x3,4x2,6
cm. Densidade de partes moles e drea necrética central, sem
componente adiposo. Captagao significativa de contraste em
fase arterial, podendo corresponder a feocromocitoma (—).

sétimo dia de hospitalizacdo demonstrou indices de
resisténcia no polo superior do rim direito, sugerindo o
diagnostico de HAS de origem renovascular. A angio-
tomografia computorizada renal realizada no 132 dia de
hospitalizagado identificou um nodulo sélido na glandula
suprarrenal esquerda, com densidade espontanea de
partes moles e area necrotica central, sem componente
adiposo macroscopico. Houve significativa captagdo
de contraste em fase arterial, com wash-out aos 15 mi-
nutos borderline (aproximadamente 60%). O nddulo
era compativel com feocromocitoma, sem formacdes
ganglionares acompanhantes peritumorais (Figura 2).

No estudo analitico, foi solicitada dosagem das
catecolaminas séricas (adrenalina e noradrenalina) e
das catecolaminas urindrias e seus metabolitos, que
foi normal. A creatinina urinaria foi de 15,7 mg/kg/dia.
A restante avaliagdo analitica, orientada para as
hipdteses diagnosticas apresentadas, incluindo pes-
quisa de drogas de abuso, ndo revelou alteragdes. Ao
longo da internacao foi ajustada a terapéutica anti-
hipertensiva de acordo com os valores de PA registados
(Figura 3). O paciente foi observado pelos servigos
de Otorrinolaringologia e Oftalmologia, que excluiu
lesdo de orgdo-alvo. A antibioticoterapia foi mantida
por oito dias.

Na presenca de HAS persistente e dos resultados
dos exames de imagem, colocou-se como hipotese
diagndstica mais provavel o feocromocitoma. Dada
a frequente associacdo dessa patologia com varias
sindromes genéticas, ¢ importante salientar que o
paciente nao apresentava dismorfismos faciais ou
outros, habitos marfan6ides, manchas cutaneas,
nodulos da tiredide palpaveis, ataxia ou atraso do
desenvolvimento psicomotor; negava vomitos, diarreia,
obstipagdo, alteracdes visuais, alteragdes ponderais
recentes ou outros sinais/sintomas, e apresentava
uma avaliagdo analitica dos hormoénios da tireoide,
paratireoide e eletrdlitos sanguineos (incluindo célcio
e fosforo) sem alteragdes.
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PAS, pressao arterial sistélica; PAD, pressao arterial diastdlica;
FC, frequéncia cardiaca.
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arterial persistente. Percentis de pressdo arterial
adequados a idade (17 anos), sexo (masculino) e
percentil estatural (50-85).
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Foi contatado o centro de Endocrinologia Pe-
diatrica e o adolescente foi diretamente encaminhado
para o Instituto Portugués de Oncologia. Realizou
nova avaliag@o analitica que mostrou niveis séricos
aumentados de cromogranina A (277,4 ng/mL, sendo
normal 19,4-98,1) e normetanefrinas (1441,3 pg/mL,
sendo normal 15-170); e de 4cido vanilmandélico
urinario (19,1 mg/24h, sendo normal <13,6). Apds
preparagdo farmacoldgica por uma semana com o
a,-bloqueador fenoxibenzamina, tendo-se atingido o
controle da PA com a dose de 0,5 mg/kg, o paciente
foi submetido a ressec¢do completa do tumor, com
adrenalectomia esquerda.

A pega cirirgica consistia macroscopicamente
em uma formagao nodular com 4,5 x4 x2 cm, rosada,
mole/elastica, com zona central necrética amarelada,
ocasionalmente cavitada; microscopicamente, a lesdo
consistia em ninhos de células poligonais, com rica
rede capilar e necrose central, com intensa positividade
imunohistoquimica para marcadores neuroendocrinos
(cromogranina e CD56) e indice proliferativo (ki-67)
de 15%. Nao se observava pleomorfismo, invasdo
vascular ou da gordura castanha peritumoral. Teve
uma evolucdo clinica favoravel no pds-operatodrio,
com normalizacdo dos valores tensionais, permitindo
a suspensao dos medicamentos anti-hipertensivos.
Aproximadamente um més ap6s a cirurgia, por queixas
algicas em nivel cervical, realizou um cintilograma
corporal com metaiodobenzilguanidina (MIBG)
marcada com iodo'?*, que ndo apresentou captagdo. O
estudo genético realizado sete meses apods a cirurgia
foi negativo e o paciente mantém-se em seguimento
no servi¢o de Oncologia, onde realiza dosagens anuais
das metanefrinas plasmaticas e cromogranina A. Tem
feito medi¢des mensais da PA no ambulatorio, cujos
valores tém sido sempre normais.

CAsoO 2

Adolescente de 12 anos de idade, sexo masculino,
admitido no servico de Pediatria, referenciado do
servigo de urgéncia, por HAS mantida, cefaleia
frontal, sudorese e palpitagdes. Quadro clinico com
quatro meses de evolugdo, de intensidade, duragdo
e frequéncia crescentes nos ultimos trés dias. Sem
referéncia a outros sinais/sintomas associados,
como obstipagdo, dor abdominal, hipersudorese ou
ansiedade. Antecedentes pessoais de Perturbacio
de Hiperatividade e D¢éficit de Atengdo, medicado
hd um ano com metilfenidato (0,7 mg/kg). Pai com
HAS, obesidade e hipertrigliceridemia. Sem outros
antecedentes pessoais, familiares, ou outros, dignos
de registro.
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Na avaliacdo somatométrica apresentava peso
57,3 kg, estatura 154 cm (percentil 50-85), IMC 24,16
(acima do percentil 97). Tinha uma PA (avaliada com
o paciente sentado e com bragadeira adequada) de
151/89 mmHg (superior ao percentil 99), sem hipotensao
ortostatica, frequéncia cardiaca (FC) de 98 bpm e o res-
tante do exame objetivo eranormal (sem febre, sem pali-
dez cutanea, com extremidades aquecidas e sem sopro
abdominal a ausculta). O doente foi internado, com
dieta isenta de sal, sob nifedipina 10 mg (0,17 mg/kg)
por via oral. Foram levantadas as hipoteses diagnosti-
cas de HAS primaria ou HAS secundaria (farmacos/
toxicos, doenca parenquimatosa renal, doenga reno-
vascular, endocrinopatia). Para os episodios paro-
xisticos de sudorese, palpitagdes e taquicardia inter-
mitentes, foram colocadas como hipdteses ataques
de panico, hipoglicemia, taquiarritmias paroxisticas,
hipertireoidismo, intoxicacdo por farmacos/toxicos
simpaticomiméticos e tumores como feocromocitoma/
paraganglioma e insulinoma.

A ecografia com Doppler renal realizada no
primeiro dia de internagdo ndo evidenciou alteragdes.
No estudo analitico, foi solicitada dosagem das
catecolaminas séricas (adrenalina e noradrenalina) e
das catecolaminas urinarias e seus metabolitos, estando
apenas alterado o valor da normetanefrina urinaria
(960 ng/mL, sendo normal 0-600). O restante da
avaliagcdo analitica, orientada para as hipoteses
apresentadas, incluindo pesquisa de drogas de
abuso, ndo revelou alteracdes. A angio-tomografia
computadorizada renal realizada no 142 dia de
hospitalizagdo identificou uma lesdo no brago
externo da glandula suprarrenal esquerda, com
bordos ligeiramente bosselados, centro heterogéneo
e captacdo essencialmente periférica e arterial do
produto de contraste. A lesdo era compativel com
feocromocitoma e ndo se acompanhava de formacgoes
ganglionares de localizagdo hilar renal, para-aortica
esquerda ou outras, peritumorais (Figura 4). Ao longo
do periodo de hospitalizaciao, foi ajustada a terapéutica
anti-hipertensiva, de acordo com os valores de PA
registados (Figura 5) e o paciente foi observado
pelo servico de Oftalmologia, que excluiu lesdes de
orgdo-alvo.

Dada a HAS mantida, os sinais e sintomas
paroxisticos de hiperatividade adrenérgica e os
resultados analiticos e dos exames de imagem,
confirmou-se a hipotese de feocromocitoma. Tal
como no caso anterior, ndo existiam achados clinicos
ou laboratoriais que associassem esta patologia a
sindromes genéticas nesse paciente. O adolescente
foi referenciado para um centro de Endocrinologia
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Pediatrica e foi realizada a ressec¢do completa do
tumor por adrenalectomia esquerda, com preservagao
do cortex da suprarrenal, apds a preparacdo far-
macologica na semana prévia com o o,-bloqueador
(fenoxibenzamina), tendo-se atingido o controle da PA
com a dose de 0,6 mg/kg.

A peca cirlirgica consistia macroscopicamente
em uma formacdo nodular com 4 x 3 x 2,5 cm, rosada,
mole/elastica, com zona central necrotica amarelada;
microscopicamente, apresentava um padrio em
ninhos, difuso, constituido por células poligonais,

com citoplasma finamente granular basofilo e nicleos
ovoides. Estava presente uma rica rede capilar, com
uma darea central necrética, delimitada por fibrose
hialina com deposi¢cdo de pigmento hemossiderinico
e calcificacdes distroficas. Nao se observava
pleomorfismo, invasdo vascular ou invasao da gordura
castanha peri-tumoral. O estudo imunohistoquimico
revelou células com positividade intensa e difusa
para os marcadores neuroenddcrinos cromogranina,
sinaptofisina, proteina S-100 e CD56; o indice
proliferativo (ki-67) foi de 8%.

Figura 4. CASO 2: angio-tomografia computadorizada renal de um adolescente de 12 anos de idade,
sexo masculino, admitido no servigo de Pediatria por hipertensao arterial persistente, cefaleia frontal,
sudorese e palpitagoes. Observa-se lesdo no brago externo da glandula supra-renal esquerda, com
bordos ligeiramente bosselados e centro heterogéneo. Calcificagao de aspeto distréfico central.
Dimensoes: 3,6 X 2,7 X 2,7 cm, compativel com feocromocitoma (—).
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percentil estatural (75-90).
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Apbs o tratamento cirurgico, os valores de PA
normalizaram sem necessidade de farmacos anti-
hipertensores e sem clinica paroxistica de hipera-
tividade simpatica. O cintilograma com 123-meta-
iodobenzilguanida realizado um més e meio apos a
cirurgia, por presenca de dor ao nivel do joelho direito
e articulagdo tibiotarsica homolateral, ndo apresentou
nenhuma captagao. O estudo genético realizado
um ano apos a cirurgia foi negativo e o paciente
mantém-se em seguimento no servico de Oncologia,
onde realiza dosagens anuais das metanefrinas
plasmaticas e cromogranina A. Tem feito medigdes
mensais da PA no ambulatoério, cujos valores tém sido
sempre normais.

DISCUSSAO

Embora a HAS primaria ou essencial tenha uma
incidéncia crescente na idade pediatrica (provavelmente
associada a obesidade), a sua presenca ainda deve
ser considerada secundaria a patologia orgéanica,
até prova em contrario [4]. O feocromocitoma ¢
responsavel por aproximadamente 1,7% dos casos
de HAS, sem predilecao por etnia [7-9, 23]. Apesar
de geralmente ocorrer de forma esporadica, pode-se
associar a sindromes familiares em até 70% dos casos
em criancgas com idade inferior a 10 anos [7, 13]. Os
tumores hereditarios sdo frequentemente bilaterais
(feocromocitoma) e multifocais (paragangliomas) [7,
10, 24]. Aproximadamente 80-90% dos feocromo-
citomas sdo funcionantes, sendo rara a existéncia
de sintomatologia associada a efeito de massa (dor
e distensdo abdominal, dor lombar), ao contrario
dos paragangliomas, com origem no tecido nervoso
parassimpatico, em que a manifestacao inicial resulta,
sobretudo, do efeito de massa, principalmente se
localizados na cabega e pescogo [7, 8, 15, 25-27].
A hipersecre¢do de catecolaminas ¢ responsavel
pela ampla variedade de manifestacdes clinicas:
hipertensdo, palpitacdes, cefaleia, sudorese, rubor
facial, nauseas, vOmitos, irritabilidade, dispneia e
perda ponderal [7, 10, 20-31]. Na idade pediatrica,
a HAS persistente ¢ geralmente o primeiro sinal, e
pode ser suficientemente grave para causar encefalo-
patia ou insuficiéncia cardiaca [1, 2, 7, 25]. Ao contrario
dos adultos, as criangas raramente se apresentam
com a triade classica de taquicardia, cefaleia e dia-
forese [31]. Essa variabilidade de sintomatologia,
que pode mimetizar muitas outras doencgas, conferiu
ao feocromocitoma a designagdo de “o grande imi-
tador”.

Sci Med. 2017;27(3):1D26960

Perante uma crianga com HAS, ¢ importante excluir
a forma secundaria (por ingestdao de fArmacos/toxicos,
doenga parenquimatosa renal, doenca renovascular,
endocrinopatia). Na presenca de clinica sugestiva
de hiperatividade simpatica, pensar em sindrome do
panico, hipoglicemia, taquidisritmias paroxisticas,
hipertiroidismo, intoxicagdo por farmacos/téxicos
simpaticomiméticos, além dos tumores como feocro-
mocitoma/paraganglioma e insulinoma. SO apos
a exclusao das causas mais frequentes, através de
anamnese e exame objetivo completos e minuciosos,
e a realizacdo de exames complementares dirigidos,
torna-se necessario evocar o diagnostico de feocro-
mocitoma, uma causa mais rara na crianga [1, 3, 4].
A confirmagao do diagnoéstico vai depender da
demonstracdo bioquimica da hipersecrecdo de cate-
colaminas, nem sempre presente. Na suspeita de um
feocromocitoma, o teste diagndstico de primeira linha
¢ a dosagem das metanefrinas fracionadas no plasma e/
ou das metanefrinas urinarias [7, 32]. A sensibilidade
desses exames aproxima-se dos 100% [7,27,28,33,34].
Em idade pediatrica (sobretudo nas criangas mais
jovens), a dosagem de metanefrinas e catecolaminas
podera ser preferivel no plasma do que na urina de
24 horas, uma vez que as criangas poderdo ser menos
cumpridoras no que diz respeito a coleta de urina. No
caso de dosagem urinaria, recomenda-se pesquisar
igualmente a creatinina urindria para verificar se a
urina foi coletada adequadamente. Nas criangas com
sintomas episddicos, a avaliacdo analitica deve ser
realizada durante ou logo apos a sua ocorréncia, para
diminuir a probabilidade de falsos negativos [7].
Resultados falsos positivos também podem estar
presentes, sobretudo ap6s a pratica de exercicio fisico
e a ingestdo de alguns farmacos e alimentos estimu-
lantes [7, 28].

Além do estudo bioquimico, os exames de
imagem tém um papel essencial para o diagnostico e
localizagdo do tumor e devem ser realizados, mesmo
com valores de catecolaminas normais. Nos casos de
elevada suspeita clinica, a tomografia computorizada
ou a ressonancia magnética abdomino-pélvica sdo os
primeiros exames indicados, seguindo-se a avaliacao
do térax e regido cervical se os exames anteriores forem
negativos [7, 25, 35]. A ressonancia magnética, apesar
de menos acessivel em alguns hospitais, tem maior
especificidade do que a tomografia computorizada,
porque o tumor exibe tipicamente uma aparéncia
hiperintensa na sequéncia de pulso T2, embora isto nem
sempre ocorra [7]. A ecografia abdominal (incluindo a
ecografia renal e suprarrenal, sobretudo se necessidade
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de descartar causas renovasculares de HAS), deve ser
considerada, se disponivel, mas ¢ importante salientar
a sua baixa sensibilidade [7]. Como a sensibilidade
dos exames de imagem descritos ¢ ainda menor na
presenca de tumores extrassuprarrenais, metastaticos
e recorrentes, torna-se fundamental a realizagdao de um
estudo funcional adicional, sendo a cintilografia com
123-metaiodobenzilguanida o exame de elei¢do, uma
vez que essa substancia apresenta grande afinidade
pela medula suprarrenal, o tecido nervoso adrenérgico
¢ as cé¢lulas do feocromocitoma [7, 9, 32, 36, 37]. No
caso do diagndstico permanecer equivoco, podem-se
realizar outros métodos, como a tomografia por
emissdo de positrons [6, 7, 38, 39].

Apo6s o diagnoéstico, devem ser realizados estudos
genéticos em todos os pacientes, independentemente
da historia familiar, da presenca ou ndo de sinais
sugestivos de sindromes genéticas e das caracteristicas
do tumor, sendo o gene VHL o de maior interesse
nos casos de feocromocitoma e o gene SDHB nos
paragangliomas [7, 8, 15, 25, 40, 41]. E de destacar
que 56% dos pacientes com feocromocitoma
esporadico tém mutagdes DNA [7, 13]. Contudo,
como esses estudos ndo sdo acessiveis em todos os
lugares, deve-se destacar que a sua realizacdo ¢ mais
importante nos casos com historia familiar positiva,
nos paragangliomas multifocais ou feocromocitomas
bilaterais e de grandes dimensdes, e quando estdo
presentes achados clinicos ou laboratoriais sugestivos
de sindromes genéticas [7,15].

O tratamento curativo ¢ a exérese cirurgica,
conseguindo-se a remissdo completa em 90% dos
casos [6, 7, 32]. Para a sua realizacao, deve-se iniciar
uma preparacdo médica uma a duas semanas antes
da cirurgia para minimizar os picos de liberagdo
das catecolaminas durante a indu¢do anestésica e a
manipulagdo do tumor [7, 25, 32, 42]. Nao existe
um algoritmo universal para essa preparacao [7].
O bloqueio o,-adrenérgico ¢ geralmente utilizado,
sendo a fenoxibenzamina a primeira escolha na idade
pediatrica [7, 8, 25, 35, 42]. Devido a possibilidade de
esta causar, como efeitos secundarios, taquicardia, con-
gestdo nasal e hipotensdo ortostatica, deve iniciar-se
em doses baixas e aumentar-se progressivamente
até atingir-se o controle da PA [7]. O bloqueio
a-adrenérgico melhora a sintomatologia, diminui a
PA e aumenta o fluxo sanguineo. Contudo, sendo um
farmaco de longa ag¢do, aumenta o risco de hipotensdo
pos-cirurgia [7, 27, 34]. Depois do estabelecimento
de um bloqueio a, um bloqueio B (por exemplo, com
propanolol) pode ser adicionado para controlar a
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taquicardia reflexa. O bloqueio Bnao deve ser utilizado
isoladamente devido a possibilidade de agravamento
sintomatico e hipertensao [7, 27]. Poucos dias antes da
cirurgia, ¢ recomendado aumentar o aporte de sodio e
de liquidos para expandir o volume sanguineo e evitar a
hipotensao pds-operatéria grave [7, 43]. A laparoscopia
¢ a técnica cirurgica mais indicada, reservando-se
a laparotomia para os casos de doenga invasiva ou
metastatica [7, 44-46]. E realizada adrenalectomia total
nos feocromocitomas esporadicos unilaterais, e parcial
nos com tamanho inferior a 5 cm. Quando existe
acometimento bilateral, opta-se por adrenalectomia
subtotal em ambas as suprarrenais ou subtotal unilateral
com total na glandula contralateral, para evitar a
insuficiéncia suprarrenal [7, 45, 47]. Nos tumores
malignos irressecaveis ou doenca metastatica, pode
usar-se terapéutica paliativa [7, 48, 49]. Radioterapia
ou abla¢do por radiofrequéncia pode ajudar na doenca
metastatica sintomatica e os bifosfonatos endovenosos
podem ser considerados no tratamento sintomatico
das metastases O0sseas. As terapé€uticas sist€micas que
podem ser paliativas incluem MIBG-iodo'?!, andlogos
da somatostatina e quimioterapia (ex: ciclofosfamida,
vincristina e dacarbazina) [7, 36, 48-51].

Uma vez que os feocromocitomas/paragangliomas
tém um comportamento imprevisivel e podem
metastizar numa fase tardia da doenga, mesmo
apos a ressecdo cirurgica do tumor e cura aparente,
recomenda-se o seguimento anual e para toda a
vida desses pacientes [7, 8, 25, 28, 52]. O risco de
malignidade ¢ maior nos tumores hereditarios, nos
de grandes dimensdes, nos multiplos e nos de locali-
zacdo extra-suprarrenal [7, 9]. Estima-se uma taxa
de recorréncia de 1/100 casos (sendo mais de 40%
destas recorréncias correpondentes a casos de maligni-
dade) [7, 52]. Sendo assim, recomenda-se em todos os
pacientes uma monitorizacdo laboratorial anual (meta-
nefrinas plasmaticas ou urinarias e cromogranina A)
e com exames de imagem (ponderar a realizagdo de
ressonancia magnética téraco-abdomino-pélvica a
cada um ou dois anos) [7-25].

Conclui-se que o feocromocitoma tem uma ex-
pressao clinica variavel e inespecifica, devendo ser
considerado no diagndstico diferencial de hipertensao
arterial. A sua detegdo precoce podera implicar um
tratamento menos agressivo, menor morbilidade e
menor impacto na qualidade de vida dos pacientes.
A elevada probabilidade de recorréncia, inclusive sob
forma de metastases, demanda uma monitorizagao
durante anos apos a apresentacdo clinica inicial,
mesmo se houve remogao cirirgica e cura aparente.
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