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RESUMO
OBJETIVOS: Relatar dois casos clínicos de feocromocitoma em adolescentes, um tumor raro na idade pediátrica, localizado na medula 
suprarrenal e maligno em até 47% dos casos, cuja clínica resulta da hipersecreção de catecolaminas.
DESCRIÇÃO DOS CASOS: Apresentam-se dois casos clínicos de feocromocitoma em adolescentes, ambos com hipertensão 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, após preparação farmacológica com 
α-bloqueadores. A anatomopatologia confirmou o diagnóstico. Ambos tiveram normalização dos valores da pressão arterial após o tratamento.
CONCLUSÕES: O feocromocitoma tem uma expressão clínica variável e inespecífica, devendo ser considerado no diagnóstico diferencial de 
hipertensão arterial. A sua detecção precoce poderá implicar um tratamento menos agressivo, menor morbilidade e menor impacto na qualidade 
de vida dos pacientes. A elevada probabilidade de recorrência, inclusive sob forma de metástases, implica em monitorização durante anos após 
a apresentação clínica inicial, mesmo no caso de cura aparente.
DESCRITORES: adolescente; crianças; glândulas suprarrenais; catecolaminas; hipertensão; pressão 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 α-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.
KEY WORDS: adolescent; children; adrenal glands; catecholamines; arterial pressure; hypertension; pheochromocytoma.
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Abreviaturas: HAS, hipertensão arterial sistêmica; IMC, índice 
de massa corporal; MIBG, metaiodobenzilguanidina; PA, pressão 
arterial.

INTRODUÇÃO

A hipertensão arterial sistêmica (HAS) é um achado 
raro na idade pediátrica, com uma incidência de 1 a 
5% [1-3]. Caracteriza-se por valores de pressão arterial 
(PA) sistólica ou diastólica iguais ou superiores ao 
percentil 95 para a idade, gênero e estatura, em pelo 
menos três medições, em ocasiões diferentes [4]. 
O seu significado clínico é variável, podendo resultar 
de situações benignas ou potencialmente graves. 

O feocromocitoma foi descrito pela primeira vez 
em 1886 por Frankel [5]. É um tumor raro na 
idade pediátrica, com uma prevalência estimada 
de 1:100.000 [6]. Na infância, a incidência de 
feocromocitoma é maior no sexo masculino, padrão 
que tende a reverter na adolescência, provavelmente 
devido às influências hormonais [7-12]. É comum 
a presença de síndromes familiares genéticas, 
autossômicas dominantes ou resultantes de mutações 
espontâneas, que aumentam a predisposição para o 
desenvolvimento de feocromocitomas, pela alteração 
do percursor da apoptose da célula neuronal simpá- 
tica [7, 8, 10, 13]. Quanto menor a idade da criança, 
maior a probabilidade de existirem essas associações, 
podendo atingir 70% das crianças diagnosticadas com 
feocromocitoma com idade inferior a 10 anos [13, 14]. 
Dentro dessas síndromes familiares, destacam-se 
a neoplasia endócrina múltipla tipo IIA e IIB, o para- 
ganglioma familiar, a doença de Von Hippel-Lindau e 
a neurofibromatose tipo I [7, 8, 10, 11, 13-15].

Os feocromocitomas/paragangliomas são tumo- 
res neuroendócrinos raros com origem no tecido 
nervoso simpático e parassimpático [7, 15-17]. Os 
tumores secretores de catecolaminas têm origem em 
células cromafins da medula da suprarrenal no caso 
dos feocromocitomas (estes são tumores total ou 
parcialmente encapsulados, muito vascularizados, 
sendo que 85 a 95% são tumores únicos, com 
diâmetro inferior a 5 cm); e dos gânglios simpáticos 
extra-adrenais no caso dos paragangliomas (cabeça 
e pescoço em 70%, região abdomino-pélvica em 
20% e torácica em 10%) [7, 13, 15-18]. Até 47% 
dos feocromocitomas são malignos, e como não 
há características histológicas, bioquímicas ou de 
microscopia eletrônica para a malignidade, esta é 
definida exclusivamente pela presença de metástases 

(sobretudo nos gânglios linfáticos, fígado, pulmão e 
osso) [7, 15, 17, 19-22]. Apesar de ser uma patologia 
rara (incidência de 0,8-1/100.000 casos por ano), 
o feocromocitoma é clinicamente importante e 
potencialmente fatal [7, 8, 14].

Com o objetivo de destacar a importância de um 
diagnóstico precoce, baseado numa avaliação clínica 
cuidadosa através de uma história clínica detalhada, um 
exame objetivo minucioso e exames complementares 
de diagnóstico adequados, este artigo apresenta os dois 
casos clínicos seguintes. O relato foi aprovado pela 
Comissão de Ética para a Saúde 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 serviço de urgência e hospitalizado 
no setor de Pediatria, por HAS mantida, constatada 
durante o período de observação em contexto de 
abcesso periamigdaliano. Não apresentava reper- 
cussão hemodinâmica ou outros sinais/sintomas asso- 
ciados, como palpitações, obstipação, dor abdominal, 
hipersudorese ou ansiedade. Antecedentes de epi- 
lepsia, medicado há dois anos com valproato de sódio 
(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), índice 
de massa corporal (IMC) de 24,08 (percentil 50-85), 
PA (avaliada com o paciente sentado e com braçadeira 
adequada) de 157/118 mmHg (superior ao percentil 99), 
sem hipotensão ortostática. Eram evidentes hiperemia 
e hipertrofia amigdaliana à direita, com exsudato 
purulento. O restante do exame objetivo era normal, 
sem febre, sem palidez cutânea, com extremidades 
aquecidas, sem sopro abdominal à ausculta ou outros 
dados dignos de registro. Na Figura 1 encontram-se 
os valores de PA constatados durante o período de 
observação no serviço de urgência.

O paciente foi internado para tratamento do abcesso 
periamigdaliano com antibioticoterapia endovenosa 
(amoxicilina + ácido clavulânico e metronidazol) 
e controle da HAS, com dieta isenta de sal, sob 
nifedipina 30 mg (0,39 mg/kg) por via oral, em dose 
única, com as hipóteses de diagnóstico de HAS 
secundária (fármacos/tóxicos, doença parenquimatosa 
renal, doença renovascular, endocrinopatia) ou HAS 
primária. A ecografia com Doppler renal realizada ao 
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sétimo dia de hospitalização demonstrou índices de 
resistência no polo superior do rim direito, sugerindo o 
diagnóstico de HAS de origem renovascular. A angio-
tomografia computorizada renal realizada no 13º dia de 
hospitalização identificou um nódulo sólido na glândula 
suprarrenal esquerda, com densidade espontânea de 
partes moles e área necrótica central, sem componente 
adiposo macroscópico. Houve significativa captação 
de contraste em fase arterial, com wash-out aos 15 mi- 
nutos borderline (aproximadamente 60%). O nódulo 
era compatível com feocromocitoma, sem formações 
ganglionares acompanhantes peritumorais (Figura 2). 

No estudo analítico, foi solicitada dosagem das 
catecolaminas séricas (adrenalina e noradrenalina) e 
das catecolaminas urinárias e seus metabolitos, que 
foi normal. A creatinina urinária foi de 15,7 mg/kg/dia. 
A restante avaliação analítica, orientada para as 
hipóteses diagnósticas apresentadas, incluindo pes- 
quisa de drogas de abuso, não revelou alterações. Ao 
longo da internação foi ajustada a terapêutica anti-
hipertensiva de acordo com os valores de PA registados 
(Figura 3). O paciente foi observado pelos serviços 
de Otorrinolaringologia e Oftalmologia, que excluiu 
lesão de orgão-alvo. A antibioticoterapia foi mantida 
por oito dias.

Na presença de HAS persistente e dos resultados 
dos exames de imagem, colocou-se como hipótese 
diagnóstica mais provável o feocromocitoma. Dada 
a frequente associação dessa patologia com várias 
síndromes genéticas, é importante salientar que o 
paciente não apresentava dismorfismos faciais ou 
outros, hábitos marfanóides, manchas cutâneas, 
nódulos da tireóide palpáveis, ataxia ou atraso do 
desenvolvimento psicomotor; negava vômitos, diarreia, 
obstipação, alterações visuais, alterações ponderais 
recentes ou outros sinais/sintomas, e apresentava 
uma avaliação analítica dos hormônios da tireoide, 
paratireoide e eletrólitos sanguíneos (incluindo cálcio 
e fósforo) sem alterações.

Figura 1. Caso 1: evolução da pressão arterial (mmHg) e da 
frequência cardíaca (batimentos por minuto), desde a admissão 
no Serviço de Urgência (horas) de um adolescente hospitalizado 
por hipertensão arterial persistente. Percentis de pressão arterial 
adequados à idade (17 anos), sexo (masculino) e percentil 
estatural (50-85).

Figura 2. Caso 1: angio-tomografia computadorizada renal de um 
adolescente de 17 anos de idade, sexo masculino, hospitalizado 
por hipertensão arterial persistente. Observa-se nódulo sólido 
na glândula supra-renal esquerda, medindo 4 × 3,4 × 2,6 
cm. Densidade de partes moles e área necrótica central, sem 
componente adiposo. Captação significativa de contraste em 
fase arterial, podendo corresponder a feocromocitoma (→).

Figura 3. Caso 1: evolução da pressão  
arterial (mmHg) e da frequência cardíaca  
(batimentos por minuto) desde a admissão  
no serviço de Pediatria (dias) de um  
adolescente hospitalizado por hipertensão  
arterial persistente. Percentis de pressão arterial 
adequados à idade (17 anos), sexo (masculino) e 
percentil estatural (50-85).

PAS, pressão arterial sistólica; PAD, pressão arterial diastólica; 
FC, frequência cardíaca.

PAS, pressão arterial sistólica; PAD, pressão arterial diastólica; 
FC, frequência cardíaca.
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Foi contatado o centro de Endocrinologia Pe- 
diátrica e o adolescente foi diretamente encaminhado 
para o Instituto Português de Oncologia. Realizou 
nova avaliação analítica que mostrou níveis 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 ácido vanilmandélico 
urinário (19,1 mg/24h, sendo normal <13,6). Após 
preparação farmacológica por uma semana com o 
α1-bloqueador fenoxibenzamina, tendo-se atingido o 
controle da PA com a dose de 0,5 mg/kg, o paciente 
foi submetido à ressecção completa do tumor, com 
adrenalectomia esquerda.

A peça cirúrgica consistia macroscopicamente 
em uma formação nodular com 4,5 × 4 × 2 cm, rosada, 
mole/elástica, com zona central necrótica amarelada, 
ocasionalmente cavitada; microscopicamente, a lesão 
consistia em ninhos de células poligonais, com rica 
rede capilar e necrose central, com intensa positividade 
imunohistoquímica para marcadores neuroendócrinos 
(cromogranina e CD56) e índice proliferativo (ki-67) 
de 15%. Não se observava pleomorfismo, invasão 
vascular ou da gordura castanha peritumoral. Teve 
uma evolução clínica favorável no pós-operatório, 
com normalização dos valores tensionais, permitindo 
a suspensão dos medicamentos anti-hipertensivos. 
Aproximadamente um mês após a cirurgia, por queixas 
álgicas em nível cervical, realizou um cintilograma 
corporal com metaiodobenzilguanidina (MIBG) 
marcada com iodo123, que não apresentou captação. O 
estudo genético realizado sete meses após a cirurgia 
foi negativo e o paciente mantém-se em seguimento 
no serviço de Oncologia, onde realiza dosagens anuais 
das metanefrinas plasmáticas e cromogranina A. Tem 
feito medições mensais da PA no ambulatório, cujos 
valores têm sido sempre normais.

Caso 2
Adolescente de 12 anos de idade, sexo masculino, 

admitido no serviço de Pediatria, referenciado do 
serviço de urgência, por HAS mantida, cefaleia 
frontal, sudorese e palpitações. Quadro clínico com 
quatro meses de evolução, de intensidade, duração 
e frequência crescentes nos últimos três dias. Sem 
referência a outros sinais/sintomas associados, 
como obstipação, dor abdominal, hipersudorese ou 
ansiedade. Antecedentes pessoais de Perturbação 
de Hiperatividade e Déficit de Atenção, medicado 
há um ano com metilfenidato (0,7 mg/kg). Pai com 
HAS, obesidade e hipertrigliceridemia. Sem outros 
antecedentes pessoais, familiares, ou outros, dignos 
de registro.

Na avaliação 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 braçadeira adequada) de 
151/89 mmHg (superior ao percentil 99), sem hipotensão 
ortostática, frequência cardíaca (FC) de 98 bpm e o res- 
tante do exame objetivo era normal (sem febre, sem pali- 
dez cutânea, com extremidades aquecidas e sem sopro 
abdominal à ausculta). O doente foi internado, com 
dieta isenta de sal, sob nifedipina 10 mg (0,17 mg/kg) 
por via oral. Foram levantadas as hipóteses diagnósti- 
cas de HAS primária ou HAS secundária (fármacos/
tóxicos, doença parenquimatosa renal, doença reno- 
vascular, endocrinopatia). Para os episódios paro- 
xísticos de sudorese, palpitações e taquicardia inter- 
mitentes, foram colocadas como hipóteses ataques 
de pânico, hipoglicemia, taquiarritmias paroxísticas, 
hipertireoidismo, intoxicação por fármacos/tóxicos 
simpaticomiméticos e tumores como feocromocitoma/
paraganglioma e insulinoma.

A ecografia com Doppler renal realizada no 
primeiro dia de internação não evidenciou alterações. 
No estudo analítico, foi solicitada dosagem das 
catecolaminas séricas (adrenalina e noradrenalina) e 
das catecolaminas urinárias e seus metabolitos, estando 
apenas alterado o valor da normetanefrina urinária 
(960 ng/mL, sendo normal 0-600). O restante da 
avaliação analítica, orientada para as hipóteses 
apresentadas, incluindo pesquisa de drogas de 
abuso, não revelou alterações. A angio-tomografia 
computadorizada renal realizada no 14º dia de 
hospitalização identificou uma lesão no braço 
externo da glândula suprarrenal esquerda, com 
bordos ligeiramente bosselados, centro heterogêneo 
e captação essencialmente periférica e arterial do 
produto de contraste. A lesão era compatível com 
feocromocitoma e não se acompanhava de formações 
ganglionares de localização hilar renal, para-aórtica 
esquerda ou outras, peritumorais (Figura 4). Ao longo 
do período de hospitalização, foi ajustada a terapêutica 
anti-hipertensiva, de acordo com os valores de PA 
registados (Figura 5) e o paciente foi observado 
pelo serviço de Oftalmologia, que excluiu lesões de 
orgão-alvo.

Dada a HAS mantida, os sinais e sintomas 
paroxísticos de hiperatividade adrenérgica e os 
resultados analíticos e dos exames de imagem, 
confirmou-se a hipótese de feocromocitoma. Tal 
como no caso anterior, não existiam achados clínicos 
ou laboratoriais que associassem esta patologia a 
síndromes genéticas nesse paciente. O adolescente 
foi referenciado para um centro de Endocrinologia 
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Pediátrica e foi realizada a ressecção completa do 
tumor por adrenalectomia esquerda, com preservação 
do córtex da suprarrenal, após a preparação far- 
macológica na semana prévia com o α1-bloqueador 
(fenoxibenzamina), tendo-se atingido o controle da PA 
com a dose de 0,6 mg/kg.

A peça cirúrgica consistia macroscopicamente 
em uma formação nodular com 4 × 3 × 2,5 cm, rosada, 
mole/elástica, com zona central necrótica amarelada; 
microscopicamente, apresentava um padrão em 
ninhos, difuso, constituído por células poligonais, 

com citoplasma finamente granular basófilo e núcleos 
ovóides. Estava presente uma rica rede capilar, com 
uma área central necrótica, delimitada por fibrose 
hialina com deposição de pigmento hemossiderínico 
e calcificações distróficas. Não se observava 
pleomorfismo, invasão vascular ou invasão da gordura 
castanha peri-tumoral. O estudo imunohistoquímico 
revelou células com positividade intensa e difusa 
para os marcadores neuroendócrinos cromogranina, 
sinaptofisina, proteína S-100 e CD56; o índice 
proliferativo (ki-67) foi de 8%.

Figura 5. Caso 2: evolução da pressão 
arterial (mmHg) e da frequência cardíaca 
(batimentos por minuto) desde a 
admissão no serviço de Pediatria (dias) 
de um adolescente hospitalizado por 
hipertensão arterial persistente, cefaleia 
frontal, sudorese e palpitações. 
Percentis de pressão arterial adequados 
à idade (12 anos), sexo (masculino) e 
percentil estatural (75-90).

Figura 4. Caso 2: angio-tomografia computadorizada renal de um adolescente de 12 anos de idade, 
sexo masculino, admitido no serviço de Pediatria por hipertensão arterial persistente, cefaleia frontal, 
sudorese e palpitações. Observa-se lesão no braço externo da glândula supra-renal esquerda, com 
bordos ligeiramente bosselados e centro heterogêneo. Calcificação de aspeto distrófico central. 
Dimensões: 3,6 × 2,7 × 2,7 cm, compatível com feocromocitoma (→).

PAS, pressão arterial sistólica; PAD, pressão arterial diastólica; 
FC, frequência cardíaca.
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Após o tratamento cirúrgico, os valores de PA 
normalizaram sem necessidade de fármacos anti- 
hipertensores e sem clínica paroxística de hipera- 
tividade simpática. O cintilograma com 123-meta- 
iodobenzilguanida realizado um mês e meio após a 
cirurgia, por presença de dor ao nível do joelho direito 
e articulação tibiotársica homolateral, não apresentou 
nenhuma captação. O estudo genético realizado 
um ano após a cirurgia foi negativo e o paciente  
mantém-se em seguimento no serviço de Oncologia, 
onde realiza dosagens anuais das metanefrinas 
plasmáticas e cromogranina A. Tem feito medições 
mensais da PA no ambulatório, cujos valores têm sido 
sempre normais. 

DISCUSSÃO

Embora a HAS primária ou essencial tenha uma 
incidência crescente na idade pediátrica (provavelmente 
associada à obesidade), a sua presença ainda deve 
ser considerada secundária a patologia orgânica, 
até prova em contrário [4]. O feocromocitoma é 
responsável por aproximadamente 1,7% dos casos 
de HAS, sem predileção por etnia [7-9, 23]. Apesar 
de geralmente ocorrer de forma esporádica, pode-se 
associar a síndromes familiares em até 70% dos casos 
em crianças com idade inferior a 10 anos [7, 13]. Os 
tumores hereditários são frequentemente bilaterais 
(feocromocitoma) e multifocais (paragangliomas) [7, 
10, 24]. Aproximadamente 80-90% dos feocromo- 
citomas são funcionantes, sendo rara a existência 
de sintomatologia associada a efeito de massa (dor 
e distensão abdominal, dor lombar), ao contrário 
dos paragangliomas, com origem no tecido nervoso 
parassimpático, em que a manifestação inicial resulta, 
sobretudo, do efeito de massa, principalmente se 
localizados na cabeça e pescoço [7, 8, 15, 25-27]. 
A hipersecreção de catecolaminas é responsável 
pela ampla variedade de manifestações clínicas: 
hipertensão, palpitações, cefaleia, sudorese, rubor 
facial, náuseas, vômitos, irritabilidade, dispneia e 
perda ponderal [7, 10, 20-31]. Na idade pediátrica,  
a HAS persistente é geralmente o primeiro sinal, e 
pode ser suficientemente grave para causar encefalo- 
patia ou insuficiência cardíaca [1, 2, 7, 25]. Ao contrário 
dos adultos, as crianças raramente se apresentam  
com a tríade clássica de taquicardia, cefaleia e dia- 
forese [31]. Essa variabilidade de sintomatologia,  
que pode mimetizar muitas outras doenças, conferiu 
ao feocromocitoma a designação de “o grande imi- 
tador”.

Perante uma criança com HAS, é importante excluir 
a forma secundária (por ingestão de fármacos/tóxicos, 
doença parenquimatosa renal, doença renovascular, 
endocrinopatia). Na presença de clínica sugestiva 
de hiperatividade simpática, pensar em síndrome do 
pânico, hipoglicemia, taquidisritmias paroxísticas, 
hipertiroidismo, intoxicação por fármacos/tóxicos 
simpaticomiméticos, além dos tumores como feocro- 
mocitoma/paraganglioma e insulinoma. Só após 
a exclusão das causas mais frequentes, através de 
anamnese e exame objetivo completos e minuciosos, 
e a realização de exames complementares dirigidos, 
torna-se necessário evocar o diagnóstico de feocro- 
mocitoma, uma causa mais rara na criança [1, 3, 4]. 
A confirmação do diagnóstico vai depender da 
demonstração bioquímica da hipersecreção de cate- 
colaminas, nem sempre presente. Na suspeita de um 
feocromocitoma, o teste diagnóstico de primeira linha 
é a dosagem das metanefrinas fracionadas no plasma e/
ou das metanefrinas urinárias [7, 32]. A sensibilidade 
desses exames aproxima-se dos 100% [7, 27, 28, 33, 34]. 
Em idade pediátrica (sobretudo nas crianças mais 
jovens), a dosagem de metanefrinas e catecolaminas 
poderá ser preferível no plasma do que na urina de 
24 horas, uma vez que as crianças poderão ser menos 
cumpridoras no que diz respeito à coleta de urina. No 
caso de dosagem urinária, recomenda-se pesquisar 
igualmente a creatinina urinária para verificar se a 
urina foi coletada adequadamente. Nas crianças com 
sintomas episódicos, a avaliação analítica deve ser 
realizada durante ou logo após a sua ocorrência, para 
diminuir a probabilidade de falsos negativos [7]. 
Resultados falsos positivos também podem estar 
presentes, sobretudo após a prática de exercício físico 
e a ingestão de alguns fármacos e alimentos estimu- 
lantes [7, 28].

Além do estudo bioquímico, os exames de 
imagem têm um papel essencial para o diagnóstico e 
localização do  tumor e devem ser realizados, mesmo 
com valores de catecolaminas normais. Nos casos de 
elevada suspeita clínica, a tomografia computorizada 
ou a ressonância magnética abdomino-pélvica são os 
primeiros exames indicados, seguindo-se a avaliação 
do tórax e região cervical se os exames anteriores forem 
negativos [7, 25, 35]. A ressonância magnética, apesar 
de menos acessível em alguns hospitais, tem maior 
especificidade do que a tomografia computorizada, 
porque o tumor exibe tipicamente uma aparência 
hiperintensa na sequência 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 disponível, mas é importante salientar 
a sua baixa sensibilidade [7]. Como a sensibilidade 
dos exames de imagem descritos é ainda menor na 
presença de tumores extrassuprarrenais, metastáticos 
e recorrentes, torna-se fundamental a realização de um 
estudo funcional adicional, sendo a cintilografia com 
123-metaiodobenzilguanida o exame de eleição, uma 
vez que essa substância apresenta grande afinidade 
pela medula suprarrenal, o tecido nervoso adrenérgico 
e as células do feocromocitoma [7, 9, 32, 36, 37]. No 
caso do diagnóstico permanecer equívoco, podem-se 
realizar outros métodos, como a tomografia por 
emissão de positrons [6, 7, 38, 39].

Após o diagnóstico, devem ser realizados estudos 
genéticos em todos os pacientes, independentemente 
da história familiar, da presença ou não de sinais 
sugestivos de síndromes genéticas e das características 
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]. É de destacar 
que 56% dos pacientes com feocromocitoma 
esporádico têm mutações DNA [7, 13]. Contudo, 
como esses estudos não são acessíveis em todos os 
lugares, deve-se destacar que a sua realização é mais 
importante nos casos com história familiar positiva, 
nos paragangliomas multifocais ou feocromocitomas 
bilaterais e de grandes dimensões, e quando estão 
presentes achados clínicos ou laboratoriais sugestivos 
de síndromes genéticas [7,15].

O tratamento curativo é a exérese cirúrgica, 
conseguindo-se a remissão completa em 90% dos 
casos [6, 7, 32]. Para a sua realização, deve-se iniciar 
uma preparação médica uma a duas semanas antes 
da cirurgia para minimizar os picos de liberação 
das catecolaminas durante a indução anestésica e a 
manipulação do tumor [7, 25, 32, 42]. Não existe 
um algoritmo universal para essa preparação [7]. 
O bloqueio α1-adrenérgico é geralmente utilizado, 
sendo a fenoxibenzamina a primeira escolha na idade 
pediátrica [7, 8, 25, 35, 42]. Devido à possibilidade de 
esta causar, como efeitos secundários, taquicardia, con- 
gestão nasal e hipotensão ortostática, deve iniciar-se 
em doses baixas e aumentar-se progressivamente 
até atingir-se o controle da PA [7]. O bloqueio 
α-adrenérgico melhora a sintomatologia, diminui a 
PA e aumenta o fluxo sanguíneo. Contudo, sendo um 
fármaco de longa ação, aumenta o risco de hipotensão 
pós-cirurgia [7, 27, 34]. Depois do estabelecimento 
de um bloqueio α, um bloqueio β (por exemplo, com 
propanolol) pode ser adicionado para controlar a 

taquicardia reflexa. O bloqueio β não deve ser utilizado 
isoladamente devido à possibilidade de agravamento 
sintomático e hipertensão [7, 27]. Poucos dias antes da 
cirurgia, é recomendado aumentar o aporte de sódio e 
de líquidos para expandir o volume sanguíneo e evitar a 
hipotensão pós-operatória grave [7, 43]. A laparoscopia 
é a técnica cirúrgica mais indicada, reservando-se 
a laparotomia para os casos de doença invasiva ou 
metastática [7, 44-46]. É realizada adrenalectomia total 
nos feocromocitomas esporádicos 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 glândula contralateral, para evitar a 
insuficiência suprarrenal [7, 45, 47]. Nos tumores 
malignos irressecáveis ou doença metastática, pode 
usar-se terapêutica paliativa [7, 48, 49]. Radioterapia 
ou ablação por radiofrequência pode ajudar na doença 
metastática sintomática e os bifosfonatos endovenosos 
podem ser considerados no tratamento sintomático 
das metástases ósseas. As terapêuticas sistêmicas que 
podem ser paliativas incluem MIBG-iodo131, análogos 
da somatostatina e quimioterapia (ex: ciclofosfamida, 
vincristina e dacarbazina) [7, 36, 48-51].

Uma vez que os feocromocitomas/paragangliomas 
têm um comportamento imprevisível e podem 
metastizar numa fase tardia da doença, mesmo 
após a resseção cirúrgica 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 é maior nos tumores hereditários, nos 
de grandes dimensões, nos múltiplos e nos de locali- 
zação extra-suprarrenal [7, 9]. Estima-se uma taxa 
de recorrência de 1/100 casos (sendo mais de 40% 
destas recorrências correpondentes a casos de maligni- 
dade) [7, 52]. Sendo assim, recomenda-se em todos os 
pacientes uma monitorização laboratorial anual (meta- 
nefrinas plasmáticas ou urinárias e cromogranina A) 
e com exames de imagem (ponderar a realização de 
ressonância magnética tóraco-abdomino-pélvica a 
cada um ou dois anos) [7-25].

Conclui-se que o feocromocitoma tem uma ex- 
pressão clínica variável e inespecífica, devendo ser 
considerado no diagnóstico diferencial de hipertensão 
arterial. A sua deteção precoce poderá implicar um 
tratamento menos agressivo, menor morbilidade e 
menor impacto na qualidade de vida dos pacientes. 
A elevada probabilidade de recorrência, inclusive sob 
forma de metástases, demanda uma monitorização 
durante anos após a apresentação clínica inicial, 
mesmo se houve remoção cirúrgica e cura aparente.
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