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RELATO DE CASO

FEOCROMOCITOMA: RELATO DE CASO

PHEOCHROMOCYTOMA: CASE REPORT

Gabriel Figueiredo Mittelmann !
Itairan da Silva Terres 2

RESUMO

INTRODUCAO: O feocromocitoma é um tumor neuroenddcrino de células cromafins da medula
adrenal. O tumor possui a produgdo excessiva de catecolaminas como principal caracteristica.
OBJETIVO: Relatar o caso de uma paciente com feocromocitoma submetida a adrenalectomia direita
total. RELATO DE CASO: Trata-se de uma mulher, de 58 anos, branca, sem comorbidades prévias,
gue desenvolveu um quadro de feocromocitoma. A paciente apresentava paroxismos de crises de
ansiedade, sudorese e episodios de hipertensdo arterial sistémica. Exames laboratoriais auxiliaram na
confirmacgdo diagndstica de feocromocitoma. Houve elevacdo de metanefrinas plasmaticas e urinarias.
Uma ressondncia magnética abdominal confirmou a localizagdo intra-adrenal do feocromocitoma.
RESULTADOS: O feocromocitoma foi removido por adrenalectomia total direita. Foi realizado
bloqueio alfa e beta adrenérgico prévio ao procedimento cirtirgico. CONCLUSAO: Neste artigo, pode-
se destacar a importancia da identificacdo, diagndstico e manejo do paciente com feocromocitoma. A
identificacdo precoce do feocromocitoma auxilia no progndstico e na reducdo de desfechos
desfavoraveis para os pacientes.

Descritores: Feocromocitoma; Adrenalectomia; Estudo de caso.

ABSTRACT

INTRODUCTION: Pheochromocytoma is a neuroendocrine tumor of chromaffin cells of the adrenal
medulla. The tumor has an excessive production of catecholamines as its main characteristic.
OBJECTIVE: To report the case of a patient with pheochromocytoma who underwent total right
adrenalectomy. CASE REPORT: This is a 58-year-old white woman, with no previous comorbidities,
who developed pheochromocytoma. The patient presented paroxysms of anxiety attacks, sweating and
episodes of systemic arterial hypertension. Laboratory tests helped confirm the diagnosis of
pheochromocytoma. There was an increase in plasma and urinary metanephrines. An abdominal
magnetic resonance confirmed the intra-adrenal location of the pheochromocytoma. RESULTS: The
pheochromocytoma was removed by right total adrenalectomy. Alpha and beta adrenergic blockade was
performed prior to the surgical procedure. CONCLUSION: In this article, the importance of
identifying, diagnosing and managing patients with pheochromocytoma can be highlighted. Early
identification of pheochromocytoma helps with prognosis and reduces unfavorable outcomes for
patients.

Keywords: Pheochromocytoma; Adrenalectomy; Case Report.
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INTRODUCAO

O feocromocitoma é definido como um tumor neuroenddcrino raro, originado de células
cromafins da medula adrenal, produtoras de catecolamina, em especial, epinefrina e norepinefrina®?,
Possui uma incidéncia aproximada de 2 a 8 casos a cada milhdo de pessoas. O pico de incidéncia esta
entre a terceira e quinta década de vida, com distribuicdo igual entre os sexos®. O tumor pode apresentar
carater benigno ou maligno, em 10 a 15% dos casos, podendo ocasionar metéastases aos linfonodos,
0ssos e figado®.

Embora possa manifestar-se a partir de sindromes genéticas, o feocromocitoma ocorre de
maneira esporadica na maioria das pessoas. Cerca de 10% dos casos, podem apresentar neoplasia
endocrina multipla tipo 2A e 2B, neurofibromatose tipo 1 ou sindrome de Von Hippel-Lindau®. As
consequéncias do feocromocitoma sdo derivadas da producao excessiva de catecolaminas, a qual atuardo
nos receptores o e S adrenérgicos®. No quadro clinico classico observa-se uma triade: cefaleia,
palpitacGes e sudorese, presentes em até 17% dos casos®.

O feocromocitoma esta associado & presenca de hipertensdo arterial sistémica secundéria,
principalmente em criancas®. A busca diagnostica é feita em situacdes como a presenca de
incidentalomas em exames de imagem, sinais clinicos suscetiveis de feocromocitoma ou uma sindrome
familiar associada a sua ocorréncia®. No diagnéstico laboratorial € realizada a dosagem de epinefrina e
norepinefrina e seus metabdlitos, metanefrina e normetanefrina, plasmaticas ou na urina de 24 horas®©,
O tratamento é baseado na ressecgao cirdrgica, sendo necessario fazer bloqueio dos receptores « e, por
vezes, f adrenérgicos previamente a cirurgia. O bloqueio adrenérgico minimiza os riscos de crises
hipertensivas durante a cirurgia, além de reduzir a sintomatologia até a sua realizacdo®.

O presente relato se propde, portanto, a apresentar um caso de feocromocitoma. Este trabalho
foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa em Seres Humanos sob protocolo 6.552.016. A descricéo
do caso seguiu os preceitos do CARE Guideline. A relevancia do tema é dada por sua raridade e
dificuldade diagnostica, cabendo a este trabalho descrever suas manifestacdes e os meios diagndsticos

utilizados para a elucidag&o do caso.

METODOLOGIA

Esta pesquisa caracteriza-se por ser um estudo observacional e descritivo do tipo relato de caso.

DESCRICAO DO CASO
Paciente do sexo feminino, 58 anos, branca, casada, sem comorbidades prévias. Paciente foi
encaminhada para o ambulatoério de endocrinologia, devido crises de ansiedade e pressao arterial (PA)

elevada. Referiu trés crises com inicio esporadico, com duracdo de 30 a 60 minutos, nos tltimos 90 dias.
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As crises eram representadas por picos hipertensivos, palpitagdes, agitacdo, sudorese, labilidade
emocional e dor toracica. Sua PA méaxima durante as crises foi de 160 x 80 mmHg.

Em histdrico cirurgico pregresso, relatou ter feito histerectomia radical ha 10 anos. Durante seu
atendimento especializado levou exames laboratoriais datados do més anterior, solicitados para inicio
da investigagdo de um possivel feocromocitoma. Os laudos demonstraram um aumento das
catecolaminas plasmaticas: 983,2 pg/ml, epinefrina 304,6 pg/ml e dopamina < 30 pg/ml. No
ambulatério, estava assintomatica, com PA 133 x 95 mmHg e FC de 80 bpm. Em seguida, foi solicitado
nova dosagem de catecolaminas e metanefrinas plasmaticas e urinarias (Tabela 1).

Um més ap6s o primeiro atendimento, na segunda consulta, a paciente permaneceu
assintomatica, sem a necessidade de medicamentos. Contudo, a hip6tese diagndstica de feocromocitoma
foi corroborada devido a presenca de catecolaminas e metanefrinas plasmaticas e urinarias elevadas.
Na semana seguinte, foi realizada ressonancia magnética abdominal e pélvica, evidenciando lesédo
expansiva retroperitoneal de adrenal direita, medindo 100x80x90 mm. ApGs contraste endovenoso, a
lesdo apresentou realce difuso e heterogéneo, além de hipersinal no seu interior em T1 (Figura 1).

Na terceira consulta, 40 dias apds, recebeu diagnéstico, sendo solicitado calcio sérico,
paratormdnio, calcitonina e painel genético para feocromocitoma. Assim, foi iniciado o alfa-bloqueio
com doxazosina, 2 mg/dia, antes de dormir. O painel genético ndo demonstrou variantes patogénicas
nos genes analisados para feocromocitoma. Em atendimento com cirurgido abdominal, optou por fazer
cirurgia aberta.

Na quarta consulta, ap6s uma semana, estava assintomatica, com PA de 130 x 95 mmHg e
frequéncia cardiaca de 88 bpm, sendo aumentado a dose de doxazosina para 4 mg/dia e adicionado beta-
blogueio com metoprolol 25 mg/dia. Passados dois meses do primeiro atendimento com
endocrinologista, a paciente foi submetida a adrenalectomia direita. Durante o pré-operatorio,
apresentou PA de 110 x 80 mmHg e 120 x 85 mmHg em decubito dorsal e ortostase, respectivamente.
Durante a cirurgia necessitou de nitroprussiato de sodio, 0,5 mcg/kg/min, por 35 minutos, devido as
crises hipertensivas, seguidas de hipotensdo quando retirado a adrenal, necessitando de noradrenalina,
0,1 mcg/kg/min, durante 15 minutos.

A paciente permaneceu na Unidade de Terapia Intensiva (UTI) por 24 horas, sem intercorréncias
intra ou pds-operatorias. O produto da adrenalectomia pesava 395 gramas e media 120x95x30mm. Na
classificagdo do tumor pelo Pheochromocytoma of the Adrenal Gland Scale Score (PASS) o escore foi
3, indicando neoplasia de comportamento benigno (Figura 2).

No terceiro més, negou novas queixas, sendo solicitado nova coleta de metanefrinas plasméticas
e hemograma. Os exames laboratoriais demonstraram valores dentro do limite de normalidade para

metanefrina e normetanefrina plasmaticas. Em seguimento, ao sétimo més, a paciente apresentava
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controle da PA sem uso de antihipertensivos: 100 x 70 mmHg. No oitavo més de atendimento foi
solicitada uma nova dosagem de metanefrinas e normetanefrinas plasmaticas, que tiveram um valor de
22,4 pg/ml e 57,8 pg/ml, respectivamente. Atualmente, a paciente segue em acompanhamento
ambulatorial, com bom estado geral de salde, sendo recomendado a realizacdo de metanefrinas

plasmaticas a cada seis meses.

DISCUSSAO

O feocromocitoma é um tumor neuroendocrino raro de origem adrenal, pelas células cromafins.
Apresenta a produgdo excessiva de catecolaminas pelas células cromafins como principal
caracteristica®. Aproximadamente 10% dos feocromocitomas possuem localizacdo extra-adrenais
(paragangliomas), 10% sdo tumores bilaterais e 10% ocorrem na infancia. Esses tumores possuem
carater benigno na maioria dos pacientes, enquanto sua forma maligna ocorre em 10 a 15% dos casos.
No feocromocitoma maligno pode haver metastases em érgdos como linfonodos, ossos e figado®®).

A maior incidéncia de casos ocorre entre os 30 e 50 anos®®, Nas sindromes genéticas
associadas ao feocromocitoma, os principais genes sdo o RET, VHL, NF1, SDHA, SDHB, SDHC e Chr
219 A mutacdo do gene RET é a responsavel genética pela neoplasia enddcrina maltipla tipo 2 (NEM
2), caracterizada pelo surgimento de carcinoma medular tireoideano, feocromocitoma e
hiperparatireoidismo. A NEM 2 apresenta dois principais subtipos, ambos com a presenca de
feocromocitoma®? Nestes casos, 0os tumores possuem maior probabilidade de crescimento bilateral e
associagdo a malignizagdo®.

Os sinais e sintomas apresentados decorrem do hormdnio produzido e do seu local de acdo?.
A norepinefrina  estimula os receptores o-1, o-2, B-1 adrenérgicos. A epinefrina estimula,
majoritariamente, os receptores B-1 e 3-2 adrenérgicos. A epinefrina possui maior efeito cronotrépico e
inotropico, menor efeito vasoconstritor que a norepinefrina®. A apresentacdo assintomatica é incomum,
estando presente em apenas 9% dos casos, associando-se aos quadros de incidentaloma adrenal®.

A sintomatologia caracterizada por cefaleia, palpitacdes, sudorese, fazem parte da triade classica
do feocromocitoma®. Outros sinais e sintomas associados s&o hipertens&o arterial, crises de ansiedade,
agitacéo, hipotenséo postural, hipoglicemia e perda de peso®®. O feocromocitoma é uma das causas de
hipertensao arterial secundaria, o tumor esta presente entre 0,1% a 0,6% dos adultos® e entre 2 a 4,5 %
dos pacientes pediatricos hipertensos®, contudo, 10% dos pacientes ndo apresentam hipertenséo
arterial®,

O diagndstico laboratorial do feocromocitoma envolve as dosagens das catecolaminas e de seus
respectivos metabolitos. A excre¢do dos metabolitos da norepinefrina e epinefrina sdo excretados por

via renal, normetanefrina e metanefrina, respectivamente®. A dosagem das catecolaminas e seus
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respectivos metabolitos pode ser feita no soro e na urina®. Cerca de 10% dos casos de feocromocitoma
sdo diagnosticados por incidentalomas, tumores descobertos ao acaso®.

O tratamento definitivo do feocromocitoma é feito a partir da ressecgdo cirargica do tumor. O
tratamento cirrgico depende do controle adequado da frequéncia cardiaca e da presséo arterial®. A
manipulagdo cirurgica do tumor acarreta na liberacdo de catecolaminas, necessitando de um preparo pré
operatdrio especifico com o objetivo de reduzir os riscos de eventos hipertensivos e choque
hipovolémico®. Sem o manejo pré-operatorio, a taxa de mortalidade do procedimento cirtrgico é cerca
de 30 a 40%®.

O manejo pré-operatorio € subdividido em controle da pressao arterial, controle da frequéncia
cardiaca, expansdo volémica e dieta hipersodica. Devido a producéo excessiva de catecolaminas, a
escolha das drogas utilizadas é de acordo com o seu antagonismo. O procedimento padrdo utiliza 0s
alfa-bloqueadores (aB) como droga inicial para controle hipertensivo. Os beta-blogueadores devem ser
iniciados quando houver taquicardia induzida pelos aB®.

No pés-operatorio ha uma sintese diminuida de catecolaminas que pode acarretar em sinais
sistémicos, devido a diminuicdo da resisténcia vascular periférica e da PA®. A maioria dos pacientes
apresentam-se assintomaticos 24 a 48 horas apds a adrenalectomia. Cerca de 50% dos pacientes
apresentam hipertensdo arterial sistémica sustentada, devido hipertrofia vascular persistente e alteraces
renais®. Outras manifestacdes sdo a hipotensdo arterial transitéria e a hipoglicemia, presente em até

17% dos casos®.

CONCLUSAO

O feocromocitoma é muitas vezes subdiagnosticado, devido as suas caracteristicas clinicas
serem semelhantes a outras condigdes com maior prevaléncia. A compreensao acerca do paciente com
feocromocitoma auxilia em sua busca diagnostica e no seu manejo. As intercorréncias cirurgicas sao
reduzidas quando o tratamento pré operatério é feito corretamente. O diagndstico tardio do
feocromocitoma acarreta prolongamento do sofrimento do paciente, reiterando a importancia de seu

diagndstico e 0 manejo do paciente.
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TABELA

Tabela 1. Exames laboratoriais na avaliagéo inicial do paciente.

Andlise Resultado Valor de referéncia

Catecolaminas plasmaticas

Norepinefrina 782,3 pg/mi <420 pg/ml
Epinefrina 176,3 pg/mi < 84 pg/ml
Dopamina < 30 pg/ml < 85 pg/ml
Metanefrina 1100 pg/ml < 65 pg/ml
Normetanefrina 4549 pg/ml < 30 pg/ml

Catecolaminas urinarias

Norepinefrina 86 pg/24h < 97 ug/24h
Epinefrina 60 pg/24h < 27 ug/24h
Metanefrina > 5000 pg/24h 86-124 ug/24h
Normetanefrina > 5000 pg/24h 70-538 pg/24h
Dopamina 208 pg/24h <500 pg/24h

Legenda: h: horas.
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FIGURAS

Figura 1. Ressonancia magnética evidenciando lesdo em suprarrenal direita, medindo 100 x 90 x 80
mm

Fonte: Acervo dos autores.

Figura 2. Peca cirurgica retirada apos adrenalectomia direita.

Fonte: Acervo dos autores.
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