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RESUMO

Os feocromocitomas sdo tumores secretores de
catecolaminas, € um tumor raro e mais da metade dos
pacientes com o tumor descobrem acidentalmente
durante a tomografia computadorizada ou a ressonancia
magnética do abdbmen. Os pacientes com
feocromocitoma  normalmente  apresentam  clinica
assintomatica, e quando presente a clinica se apresenta
comumente com uma triade classica de sintomas, que
consiste em cefaleia episodica, sudorese e taquicardia. Os
diversos marcadores imunohistoquimicos e outros
marcadores de prognostico tém sido avaliados quanto a
associacdo com malignidade em feocromocitomas
adrenais. O diagnostico de feocromocitoma é realizado de
acordo com a confirmacao bioquimica de hipersecre¢édo
de catecolaminas e da identificagdo por exames de
imagem. O tratamento consiste na ressec¢do do
feocromocitoma com preparos especificos pré e pos
cirdrgicos, sendo a abordagem laparoscopica a técnica de
escolha para tal procedimento.

PALAVRAS-CHAVE: Feocromocitoma, tratamento,
diagndstico, manifestacfes clinicas.

ABSTRACT

Pheochromocytomas are catecholamine-secreting tumors, it
is a rare tumor and more than half of patients with the tumor
discover it accidentally during computed tomography or
magnetic resonance imaging of the abdomen. Patients with
pheochromocytoma usually have an asymptomatic clinic, and
when present the clinic usually presents with a classic triad of
symptoms, consisting of episodic headache, sweating and
tachycardia. The different immunohistochemical markers and
other prognostic markers have been evaluated for association
with malignancy in adrenal pheochromocytomas. The
diagnosis of pheochromocytoma is performed according to
the  biochemical confirmation  of  catecholamine
hypersecretion and identification by imaging exams.
Treatment consists of resection of pheochromocytoma with
specific pre and post surgical preparations, with the
laparoscopic approach being the technique of choice for such

BJSCR (ISSN online: 2317-4404)

a procedure.

KEYWORDS: Pheochromocytoma therapy; signs and
symptoms; diagnosi.

1. INTRODUCAO

Os feocromocitomas sdo tumores secretores de
catecolaminas que surgem de células cromafins da
medula adrenal podem ser denominados turmores
paragangliomas secretores de catecolaminas e quando
surgem dos ganglios simpéticos sdo denominados
feocromocitomas extra-adrenais. O Feocromocitoma é
um tumor neuroenddcrino raro, ocorrendo em menos
de 0,2% dos pacientes com hipertensdo arterial
sistémica?, em aproximadamente 60% dos pacientes 0
tumor é descoberto acidentalmente durante a
tomografia computadorizada (TC) ou ressonancia
magnética (RM) do abdomen, conhecidos por
incidentalomas, tumores encontrados por coincidéncia.

Estudos demonstram que a incidéncia anual de
feocromocitoma €é de aproximadamente 0,8 por
100.000 pessoas ao ano®, porém ha relatos de que esses
dados sejam subestimados®. Embora 0s
feocromocitomas possam ocorrer em qualquer idade,
eles sdo mais comuns na quarta a quinta década e séo
igualmente comuns em homens e mulheres®. Os
feocromocitomas ocorrem de forma esporadica, 40%
dos pacientes com o tumor tém a doenga como parte de
um  distarbio  familiar, nesses  pacientes,  0s
feocromocitomas tém maior probabilidade de serem
feocromocitomas adrenais bilaterais ou
paragangliomas. Estudos demonstraram a associagdo
de disturbios familiares com a ocorréncia de
feocromocitoma adrenal, todos com heranga
autossdmica dominante, tais como a sindrome de von
Hippel-Lindau (VHL), a neoplasia endécrina multipla
tipo 2 (MEN2) e, menos comumente, a
neurofibromatose tipo 1 (NF1).
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2. MATERIAL E METODOS

O presente estudo consiste em um artigo de revisdo
sistemética de literatura com metandlise, realizado de
forma descritiva. Para realizacdo desse artigo foi
realizada uma pesquisa bibliografica nas bases de
dados PubMed, Cochrane e Uptodate, na qual foram
utilizadas diversas combinacdes de termos relacionados
ao tema, incluindo derivagdes que foram conectados
pelo descritor booleano AND, utilizando os seguintes
descritores pesquisados nos Descritores em Ciéncias da
Saude (DeSC): Pheochromocytoma; Therapy;
Diagnosis Signs and Symptoms. Considerando o0s
critérios de inclusdo da pesquisa, foram analisados 55
artigos, sendo estes limitados a publicdo entre os anos
de 1981 a 2020, publicados originalmente na lingua
inglesa, o fitro humano foi utilizado a fim de limitar a
pesquisa, os artigos inclusos poderiam ser ensaios
clinicos, estudos de coorte, coortes historicas e estudos
de caso controle. Esses artigos foram selecionados por
analisarem sobre as evidéncias atualizadas sobre o
manejo, 0 diagndstico e a apresentacdo clinica do
tumor feocromocitoma. Para a andlise e selecdo dos
artigos a serem incluidos na revisdo, os titulos dos
artigos foram inicialmente avaliados com base na
estratégia de busca de bases de dados eletr6nicos, com
uma avaliagdo subsequente dos resumos de estudos que
contemplaram o assunto. Os artigos considerados
pertinentes foram lidos na integra, a fim de excluir os
artigos fora do tépico ou com algum design fora dos
critérios estabelecidos de inclusdo. Apés a escolha dos
artigos, as seguintes informagfes foram extraidas de
cada artigo: autor, ano de piblicagdo, nimero de
pacientes submetidos a pesquisa, tempo de seguimento,
metodologia aplicada e resultados. Os resultados dos
estudos foram analisados de forma descritiva. Como
critérios de exclusdo, os artigos que abordavam sobre
estudos experimentais e em teste in vitro foram
excluidos, artigos como Narrativa, Editorial, Carta ao
Editor, Comunicagdo preliminar ou relato de caso
foram excluidos, artigos fora do periodo de publicacéo
estabelecido e publica¢des na lingua que ndo inglesa
também ndo foram selecionados. Como esse estudo foi
uma revisdo sistematica, ele ndo requer a aprovacao da
Pesquisa na Instituicdo do Comité de Etica.

3. DESENVOLVIMENTO

Os feocromocitomas em 95% dos casos estéo
localizados no abddémen, 85 a 90% dos casos estdo
localizados entre as adrenais® e 10 a 15% sdo extra-
adrenais e sdo chamados de paragangliomas secretores
de catecolaminas. Os feocromocitomas apresentam em
torno de 10% dos casos com malignidade®’, os tumores
malignos apresentam células bioquimicamente e
histologicamente  iguais aos  feocromocitomas
benignos, o que caracteriza o feocromocitoma maligno
¢ a invasdo local nos tecidos e 6rgdos circundantes ou
metastases a distancia. De acordo com a Organizagéo
Mundial da Saude (OMS) 2017, todos o0s
feocromocitomas e o0s paragangliomas tém algum
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potencial metastatico®. Diversos marcadores
imunohistoquimicos e outros  marcadores de
progndstico tém sido avaliados quanto a associacdo
com malignidade em feocromocitomas adrenais®®, com
resultados mistos até o momento.

Os sintomas de feocromocitomas normalmente séo
causados pela secregdo aumentada de catecolaminas
como norepinefrina, epinefrina e dopamina®®. Os
pacientes com  feocromocitoma  normalmente
apresentam clinica assintomatica. Os sintomas estao
presentes em aproximadamente 50% dos pacientes com
feocromocitoma e, quando presentes, sdo paroxisticos.
Os pacientes com feocromocitoma podem apresentar a
triade classica de sintomas, que consiste em cefaleia
episddica, sudorese e taquicardia®, 50% apresentam
hipertensdo paroxistica e o restante dos pacientes se
apresentam com a pressao arterial normal. A maioria
dos pacientes com feocromocitoma ndo tem os trés
sintomas classicos®®, e os pacientes com hipertensdo
priméria, originada de fatores néo especificos, podem
ter sintomas paroxisticos''. A hipertensdo sustentada
ou paroxistica, é o sinal mais comum de
feocromocitoma, mas 5 a 15% dos pacientes
apresentam presséo arterial normal®12,

A cefaleia, ocorre normalmente em até 90% dos
pacientes sintomaticos?2, A sudorese generalizada
acontece em até 60 a 70% dos pacientes
sintomaticos. Os feocromocitomas podem apresentar
também sinais e sintomas de palpitacdes fortes, tremor,
palidez, dispneia, fraqueza generalizada e sintomas do
tipo ataque de panico’®. Alguns casos raros, 0s
pacientes podem apresentar hipotensdo, hipertermia,
alteracbes do estado mental e outras disfungdes
organicas®.

Os pacientes com feocromocitoma podem
apresentar sinais e sintomas incomuns, tais como
hipotenséo ortostatica, embacamento  visual,
papiledema, perda de peso, polidria, polidipsia,
constipagdo, aumento da taxa de sedimentacdo de
eritrécitos, resisténcia  a insulina, hiperglicemia,
leucocitose, transtornos psiquiatricos e eritrocitose
secundaria devido a superproducéo de eritropoietina®S.
Além disso, o feocromocitoma pode estar relacionado a
cardiomiopatia atribuida ao excesso de catecolaminas
que é semelhante a cardiomiopatia induzida por
estresse’®. Os pacientes podem apresentar edema
pulmonar e podem piorar com o inicio do bloqueio
beta-adrenérgico’. Outro sintoma incomum
relacionado a ocorréncia de feocromocitoma esta
relacionado a resisténcia a insulina, a glicemia de jejum
prejudicada e diabetes mellitus tipo 2 que estdo
diretamente relacionadas ao aumento na producdo de
catecolaminas®®. A utilizagdo de exames de imagem e
de testes genéticos demonstrou um aumento de
pacientes diagnosticados com feocromocitoma no
estagio pré-sintomatico, 60% dos pacientes, o tumor é
descoberto incidentalmente durante a TC ou RM do
abdémen realizados por outras causas.

O diagnéstico de feocromocitoma é realizado de
acordo com a confirmagdo bioquimica de hipersecrecao
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de catecolaminas e da identificacdo por exames de
imagem. Os feocromocitomas devem ser suspeitados e
deve-se realizar exames bioquimicos em casos de
pacientes com a triade classica de cefaleia, de sudorese
e de taquicardia, com hipertensdo ou ndo, em casos de
episddios hiperadrenérgicos, em casos que o inicio da
hipertensdo ocorre em uma idade jovem, hipertenso
resistente ou hipertensdo com inicio recente ou diabetes
mellitus atipico, em casos de sindrome familiar que
predispde a tumores secretores de catecolaminas, em
casos de histdria familiar positiva de feocromocitoma,
em casos de incidentaloma adrenal com ou sem
hipertensdo, em casos de resposta de pressor durante
anestesia, cirurgia ou angiografia, em casos de
cardiomiopatia dilatada idiopatica e em casos que 0
paciente apresente uma histéria de tumor estromal
gastrico ou condromas pulmonares.

Na realizacdo da investigacdo de feocromocitoma,
pacientes que realizam tratamento com antidepressivos
triciclicos e outros agentes psicoativos devem ser
descontinuados por pelo menos duas semanas antes de
qualquer avaliacdo hormonal. Em casos clinicos que a
descontinuiacdo medicamentosa € contraindicada, a
realizacdo de exames de imagem faz-se necessaria para
excluir um tumor secretor de catecolaminas. A
secrecdo de catecolaminas pode estar aumentada em
situacbes de estresse fisico ou doenca, por isso as
circunstancias clinicas nas quais as catecolaminas e as
metanefrinas sdo medidas devem ser criteriozamente
avaliadas ao se investigar feocromocitoma.

O diagnostico de feocromocitoma é normalmente
feito por medigBes de metanefrinas e catecolaminas
fracionadas na wurina e no plasma®. Estudos
demonstram que em casos de baixo indice de suspeita,
as catecolaminas e as metanefrinas fracionadas podem
ser investigadas na urina de 24 horas, e em casos de
alto indice de suspeita as metanefrinas devem ser
investigadas no plasma. A diretriz de prética clinica da
Endocrine Society de 2014 sugere que 0s testes
bioguimicos iniciais usando metanefrinas urindrias
fracionadas de 24 horas ou metanefrinas fracionadas
com plasma devem ser realizadas com o paciente em
decubito dorsal com uma cénula permanente por 30
minutos®.  As catecolaminas e metanefrinas
fracionadas na urina de 24 horas devem ser o primeiro
teste em pacientes com um indice um pouco mais baixo
de suspeita de feocromocitoma, s&o 0s pacientes com
hipertenséo resistente e com episodios
hiperadrenérgicos, como em casos de palpitacGes,
diaforese, dor de cabega, tremor ou palidez. O indice de
suspeita de tumor secretor de catecolaminas deve ser
alto em pacientes com historia familiar positiva de
feocromocitoma, com uma sindrome genética que
predispbe ao feocromocitoma, com uma histdria
pregressa de feocromocitoma ressecado e com uma
massa adrenal descoberta acidentalmente que tem
caracteristicas de imagem  consistentes com
feocromocitoma. A medicdo das metanefrinas
fracionadas no plasma é um teste de primeira linha
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quando hd um alto indice de suspeita de
feocromocitoma.

A confirmacdo bioquimica do diagnéstico de
feocromocitoma deve ser seguida de avaliacdo
radiolégica para localizagdo do  tumor®?, No
feocromocitoma esporéadico, tanto a TC quanto a RM
sdo bastante sensiveis, na TC ndo ha risco de
exacerbacdo da hipertensdo se houver contraste
radiogréfico. A TC com contraste baixo osmolar é
segura para pacientes com feocromocitoma, mesmo
sem tratamento prévio com bloqueadores alfa ou beta-
adrenérgicos®?. A RM ndo ha radiacdo nem corante, 0
que pode distinguir feocromocitoma de outras massas
adrenais, nas imagens ponderadas em T2, o0s
feocromocitomas aparecem hiperintensos e outros
tumores adrenais isointensos?®.

Se a TC ou RNM abdominal e pélvica for negativa
na presenca de evidéncias clinicas e bioquimicas de
feocromocitoma, a cintilografia com iobenguane 1-123
pode ser realizada. O lobenguane 1-123 é um composto
semelhante & norepinefrina que € absorvido pelo tecido
adrenérgico e pode detectar tumores ndo detectados por
TC ou RM ou vérios tumores quando a TC ou RM for
positiva®®, A cintilografia com lobenguane 1-123
geralmente é indicada em pacientes com
feocromocitomas adrenais maiores que 10 cm ou
paraganglioma®®. A tomografia por emissio de
positrons com fluodesoxiglicose (FDG-PET) é mais
sensivel que o iobenguane 1-123 para diagndstico de
feocromocitoma?.

Os feocromocitomas podem ocorrer devido a
doenca como parte de um distrbio familiar, os
tumores secretores de catecolaminas tém maior
probabilidade de serem feocromocitomas adrenais
bilaterais ou paragangliomas, portanto o teste genético
é realizado no pos-operatorio apos a confirmacdo do
diagndstico patolégico. A maioria dos casos de
paraganglioma familiar € causada por mutacfes nos
genes da subunidade succinato desidrogenase (SDH;
succinato: ubiquinona oxidoredutase) e o teste genético
deve ser considerado se um paciente tiver um
paraganglioma, um feocromocitoma adrenal bilateral,
um feocromocitoma adrenal unilateral e uma histéria
familiar de feocromocitoma / paraganglioma e um
feocromocitoma adrenal unilateral com inicio em uma
idade jovem.

Uma vez que um feocromocitoma é diagnosticado é
indicado que os pacientes se submetam a uma
resseccdo do feocromocitoma apds o preparo médico
como tratamento cirdrgico. A resseccdo de um
feocromocitoma é um procedimento cirdrgico de alto
risco cujo preparo pré-operatério deve consistir no
controle da hipertensdo e taquicardia e na expansao de
volume. O bloqueio alfa e beta adrenérgico combinado
¢ uma abordagem para controlar a pressao arterial e
prevenir crises hipertensivas intraoperatdrias, um
blogueador alfa-adrenérgico é administrado por pelo
menos 7 dias no pré-operatorio para normalizar a
pressdo arterial e expandir o espaco intravascular
contraido. A pressdo arterial alvo é a pressdo arterial
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normal baixa para a idade, com pressdo arterial
sistélica maior que 90 mmHg. No segundo ou terceiro
dia do bloqueio alfa-adrenérgico, os pacientes sdo
encorajados a iniciar uma dieta rica em sodio (> 5000
mg por dia) devido a contracdo do volume induzida por
catecolaminas e a ortostase associada ao bloqueio alfa-
adrenérgico. Apos o0 bloqueio alfa-adrenérgico
adequado ter sido alcancado, o bloqueio beta-
adrenérgico € iniciado, 0 que normalmente ocorre dois
a trés dias antes da cirurgia?®. Embora o blogueio alfa-
adrenérgico perioperatorio seja amplamente
recomendado, um segundo regime que tem sido
utilizado envolve a administracdo de um bloqueador
dos canais de calcio?’28, como
nicardipina e amlodipina que sdo os bloqueadores dos
canais de calcio mais comumente usados. O
blogueador dos canais de calcio é administrado por via
oral para controlar a pressdo arterial no pré-operatorio e
a nicardipina pode ser administrada como uma infuséo
intravenosa no intra-operatorio.

A abordagem cirurgica laparoscopica da glandula
adrenal é o procedimento de escolha para pacientes
com feocromocitomas intra-adrenais pequenos e
solitarios que ndo apresentam  caracteristicas
radiolégicas malignas, estudos demonstraram que tanto
a abordagem laparoscépica transabdominal quanto a
retroperitoneal tém sido usadas com sucesso, embora
haja algumas evidéncias de que a abordagem
retroperitoneal  é  preferivel®. Os paragangliomas
abdominais também podem ser abordados por
laparoscopia®.

Os pacientes com feocromocitomas familiares (por
exemplo, MEN2, VHL) tém uma alta incidéncia de
doenca bilateral, a adrenalectomia parcial pode ser
considerada para alguns pacientes com
feocromocitoma familiar®:. A adrenalectomia bilateral
com preservacdo de cortical (adrenalectomia parcial)
pode ser considerada para alguns pacientes com
feocromocitomas bilaterais para prevenir a deficiéncia
permanente de glicocorticoides porque alguns tipos de
feocromocitomas familiares tém menos potencial
metastatico®!.

A remocgdo cirlrgica de um feocromocitoma nem
sempre leva a cura em longo prazo do feocromocitoma
ou da hipertensdo, mesmo em pacientes com tumor
benigno. O monitoramento de longo prazo é indicado
em todos os pacientes, mesmo aqueles aparentemente
curados, a doenca metastatica pode ser descoberta até
53 anos ap6s a cirurgia inicial®>, a maioria dos
pacientes deve fazer triagem bioquimica anual®:.

4. DISCUSSAO

Um estudo demonstrou um relatério de 107
pacientes, a idade média no diagndstico foi de 47 anos
e o tamanho médio do tumor foi de 4,9 cm®%. Em
outro estudo, na Mayo Clinic, 15 de 150 pacientes com
feocromocitoma foram descobertos acidentalmente por
TC abdominal'®33, Em estudo de 2004, de 41 pacientes,
20 tiveram descoberta de imagem incidental de
feocromocitoma®. Em um estudo subsequente de 296
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pacientes consecutivos com feocromocitoma tratados
de 2005 a 2016, 61% foram descobertos como um
achado incidental em imagens de corte transversal,
27% devido a sintomas relacionados ao
feocromocitoma, e 12% em testes baseados em
mutagdo®®, os feocromocitomas baseados em mutacédo
eram menores e requeriam menos bloqueio alfa-
adrenérgico no pré-operatorio, de acordo com o estudo.
Os estudos demonstram que em muitos pacientes, o
feocromocitoma é encontrado apenas na autépsia*®.
Os estudos demonstraram a dificuldade de se obter o
diagndstico de feocromocitoma, em uma série, por
exemplo, o diagndstico foi estabelecido em apenas 1
dos 300 pacientes avaliados para feocromocitoma®”.

Estudos demonstraram que para qualquer um dos
testes bioquimicos, a sensibilidade serda menor e a
especificidade serda maior para feocromocitoma
hereditdrio em comparacdo com feocromocitoma
esporédico, porque 0s tumores detectados em pacientes
com disposicdo familiar tendem a ser pequenos
tumores que liberam catecolaminas em quantidades
que muitas vezes sd80 muito baixas para serem
detectadas. Por ~ outro  lado, outros  estudos
demonstraram que os feocromocitomas esporadicos
tendem a ser maiores e apresentar sinais e sintomas
tipicos de excesso de catecolaminas.

Estudos demonstraram que o método de deteccdo
de casos mais confidvel para identificar tumores
secretores de catecolaminas é medir metanefrinas e
catecolaminas fracionadas em uma coleta de urina de
24 horas, cuja sensibilidade é de 98% e a
especificidade é de 98%'%*. Alguns autores
defenderam que as metanefrinas plasmaticas
fracionadas deveriam ser um teste de primeira linha
para feocromocitoma®*“°, cujo o valor preditivo de um
teste negativo é extremamente alto, e metanefrinas
fracionadas de plasma normais excluem
feocromocitoma, exceto em pacientes com doenga pré-
clinica precoce e aqueles com neoplasias estritamente
secretoras de dopamina®*°, Estudos demonstraram que
embora a medicdo de metanefrinas fracionadas no
plasma tenha uma sensibilidade de 96 a 100%%3%40, a
especificidade é pobre em 85 a 89%%°%4 ea
especificidade cai para 77% em pacientes com mais de
60 anos!®*, o estudo demonstrou que 97% dos
pacientes com hipertensdo atendidos em uma clinica
terciaria que tém medicdes positivas de metanefrina
fracionada no plasma ndo terdo feocromocitoma®,
dessa forma as metanefrinas livres fracionadas no
plasma nao tém a especificidade necessaria para serem
recomendadas como um teste de primeira linha, sendo
essa medida reservada para os casos em que o indice de
suspeita de feocromocitoma é alto.

Estudos demonstraram que a medi¢do da dopamina
urinéria ou plasmatica ou da metoxitiramina plasmética
pode ser muito Util na deteccdo de tumor raro com
hipersecrecdo seletiva de dopamina porque as fracdes
de metanefrina plasmatica ndo sdo metabolitos diretos
da dopamina e podem ser normais no cenario de um
tumor secretor de dopamina®®#2,
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Nenhum ensaio clinico randomizado e controlado
comparou as diferentes abordagens e ndo existe um
método universalmente aceito de preparacdo para
cirurgia em pacientes com feocromocitoma®. A
utilizacdo de bloqueio alfa e beta adrenérgico
combinado, bloqueadores dos canais de calcio
e metirosina sdo 0s mais descritos na literatura como
medicamentos pré-cirGrgicos*. Estudos demonstraram
que o uso exclusivo de bloqueadores dos canais de
calcio para 0 manejo perioperatorio de pacientes com
fecromocitoma ndo impede todas as alteracGes
hemodinamicas, porém seu uso tem sido associado a
baixa morbimortalidade?®#*, Estudos demonstraram
que a administracdo de metirosina (alfa-metil-para-
tirosina), que inibe a sintese de catecolaminas no
periodo pré-operatério. Em um relatério, os pacientes
que receberam metirosina tiveram um  curso
perioperatério mais suave do que aqueles que
receberam apenas fenoxibenzamina®. Estudos
demonstraram que a metirosina deve ser usada com
cautela e apenas quando outros agentes forem
ineficazes ou em pacientes nos quais a manipulacao ou
destruigdo do tumor for efetivada*®. Embora alguns
autores defendam que esse agente deve ser usado
rotineiramente no pré-operatério, a maioria dos autores
reserva principalmente para pacientes que ndo podem
ser tratados com o protocolo de bloqueio alfa e beta-
adrenérgico tipico devido a intolerancia ou razdes
cardiopulmonares*46,

Estudos demonstraram que a adrenalectomia
laparoscépica pode ser realizada com seguranca para
feocromocitoma em mais de 90% dos casos. Um
estudo observacional de 102 pacientes com
feocromocitoma, 97 adrenalectomias foram realizadas
por laparoscopia, 7 foram realizadas com cirurgia
aberta e 4 necessitaram de conversdo de laparoscépica
para cirurgia aberta’’. Em um registro baseado em
consorcio multicéntrico, 849 adrenalectomias foram
realizadas entre 1950 e 2018 em 625 pacientes com
feocromocitomas bilaterais®**7, metade das
adrenalectomias foram planejadas como preservacao
cortical e tiveram sucesso em 248 pacientes®#’. Os
estudos demonstraram que a insuficiéncia adrenal
priméaria ocorreu em todos o0s pacientes tratados com
adrenalectomia total, mas apenas em 23,5% dos
pacientes tratados com tentativa de adrenalectomia com
preservacdo do cortical, 2 pacientes desenvolveram
feocromocitoma recorrente no leito adrenal, apesar da
adrenalectomia total, enquanto 33 pacientes tratados
com adrenalectomia poupadora cortical bem-sucedida
desenvolveram outro feocromocitoma dentro da
adrenal remanescente ap6s uma média de 8 anos, todos
0s quais foram tratados com sucesso com outra
cirurgia. Ndo foram relatados dados de ensaios
randomizados disponiveis, estudos observacionais e
revisbes da literatura sobre a perda sanguinea
intraoperatdria, se a perda sanguinea é menor, se 0
tempo operatério € menor, se 0 tempo de internagao
hospitalar ¢ menor e 0s custos sdo menores com

BJSCR (ISSN online: 2317-4404)

V.32 n.3,pp.89-96 (Set - Nov 2020)

laparoscopica quando comparada com adrenalectomia
aberta®®,

Estudos demonstraram que as complicacBes da
cirurgia para feocromocitoma sdo, principalmente,
devido a hipertensdo pré-operatéria grave, tumores de
secrecdo elevada ou intervencdo repetida para
recorréncia®®. Em um estudo, uma série de 143
pacientes submetidos a cirurgia aberta, eventos ou
complicagBes perioperatérias adversas ocorreram em
32% dos casos®. O evento adverso mais comum foi
hipertensdo sustentada em 36 pacientes. O estudo
demonstrou que os fatores perioperatérios associados a
eventos perioperatorios adversos incluiram tumor de
tamanho maior, duracdo prolongada da anestesia e
niveis aumentados de catecolaminas urindrias e
metabdlitos de catecolaminas pré-operatérias. Em um
segundo estudo, os fatores adicionais associados a
eventos adversos perioperatorios incluiram pressdo
arterial sistolica maior ou igual a 160 mmHg, pressdo
arterial média menor que 60 mmHg e histéria de
doenca arterial coronariana®.

Estudos demonstraram que as taxas de
complicagbes sdo mais baixas com a cirurgia
laparoscopica em comparagdo com a cirurgia
aberta. Em um relatério de 40.363 pacientes
submetidos a adrenalectomias entre 1998 e 2006, 0s
resultados  cirdrgicos foram melhorados com
adrenalectomia laparoscpica em comparagdo com a
cirurgia aberta em relacdo as taxas de complicagdes,
comprometimento pulmonar e comprimento de
internacdo hospitalar®2.

Um estudo retrospectivo com 73 pacientes
demonstrou fatores de risco potenciais para
instabilidade hemodindmica intraoperatéria submetidos
a resseccao cirdrgica de um feocromocitoma em uma
Unica instituicdo®. O estudo demonstrou que a maior
concentragdo de norepinefrina  plasméatica pré-
operatéria, tumor de tamanho maior, maior que 4 cm, e
queda da pressdo arterial postural mais pronunciada
apos blogueio alfa-adrenérgico, maior que 10 mmHg,
se correlacionaram com eventos hipertensivos
intraoperatdrios. Em um estudo de 176 pacientes, o
feocromocitoma recidivou em 16% dos pacientes e a
recorréncia foi maligna em 15 dos 29 pacientes®. A
recorréncia foi mais provavel em pacientes com
feocromocitoma familiar ou paraganglioma familiar,
tumores adrenais direitos e tumores extra-adrenais.

Em um estudo sobre 272 pacientes com
feocromocitoma metastatico e paraganglioma, 29 dos
pacientes  apresentavam  doenca  rapidamente
progressiva e 188 pacientes tinham doenga
indolente%. A doenca metastatica foi diagnosticada em
uma idade mediana de 39 anos, com metéstases
sincrdnicas em 35% dos pacientes. Em 65% dos
pacientes, as metastases se desenvolveram em uma
mediana de 5,5 anos desde o diagnostico inicial. O
estudo demonstrou também que a sobrevivéncia mais
curta esta correlacionada com o sexo masculino, idade
mais avangada no momento do tumor primario,
metastases  sincronicas, tumor primario maior,
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dopamina elevada e pacientes ndo submetidos a
resseccdo do tumor primario.

5. CONCLUSAO

O feocromocitoma é um tumor neuroenddcrino raro
com complicagbes cardiovasculares graves e
potencialmente letais devido aos efeitos das
catecolaminas secretadas. Embora a apresentacdo
clinica possa ser bastante variavel, a triade classica é
considerada cefaleia episddica, sudorese e taquicardia
em associacdo com hipertensao.

Os feocromocitomas sdo tumores secretores de
catecolaminas considerados raros, tém relacdo com
distGrbio familiar e tém maior probabilidade de serem
feocromocitomas adrenais bilaterais ou maultiplos
paragangliomas. Os sintomas estdo presentes na
metade dos pacientes com feocromocitoma e, quando
presentes, sdo normalmente paroxisticos. O diagndstico
de feocromocitoma é realizado de acordo com a
confirmagdo  bioquimica de hipersecrecdo de
catecolaminas e da identificacdo por exames de
imagem, os pacientes normalmente sdo diagnosticados
acidentalmente por exames de imagem, e o teste
bioguimico inicial com base no indice de suspeita de
que o paciente tem feocromocitoma, em casos de baixo
indice de suspeita, as catecolaminas e metanefrinas
fracionadas sfo detectadas na urina de 24 horas, se
houver um alto indice de suspeita as metanefrinas
plasméticas fracionadas séo realizadas. A confirmagédo
biogquimica do diagndstico deve ser seguida por
avaliacdo radioldgica para localizar o tumor. No
feocromocitoma esporadico, a TC ou a RM do abdome
e da pelve geralmente sdo realizadas e qualquer teste
detecta quase todos os tumores esporadicos porque a
maioria tem 3 c¢cm ou mais de didmetro. Tanto a TC
quanto a RM so sensiveis, devido & maior prevaléncia
de incidentalomas adrenais, a maioria dos quais sdo
adenomas corticais benignos, a escolha entre TC e RM
depende do custo e de outros fatores. Se a TC ou a RM
forem negativas na presenca de evidéncias clinicas e
bioquimicas de feocromocitoma, deve-se primeiro
reconsiderar o diagndstico, se ainda for considerado
provavel, entdo a cintilografia com iobenguane 1-123
pode ser realizada.

As indicagbes cirdrgicas para pacientes com
documentacdo bioquimica de feocromocitoma e a
resseccdo cirlrgica do feocromocitoma  apds
preparacdo medica é recomendada. Os pacientes com
feocromocitoma precisam ser submetidos a um
blogueio alfa-adrenérgico pré- operatdrio, normalmente
a fenoxibenzamina é o medicamento de primeira linha
ou bloqueio alfa-adrenérgico, ap6s o bloqueio alfa-
adrenérgico adequado ter sido alcancado, o bloqueio
beta-adrenérgico é iniciado. Os pacientes com
neoplasia endocrina multipla tipo 2 com evidéncia de
doenca bilateral menor que 2 cm de didmetro no exame
de imagem, sugere-se a consideracdo de
adrenalectomia bilateral completa devido ao risco de
feocromocitoma recorrente. A maioria dos pacientes
com von Hippel-Lindau com evidéncia de doenca
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bilateral na imagem, a adrenalectomia bilateral com
preservacdo de cortical é indicada. A resseccdo de
feocromocitoma maligno com intencdo de cura, pode
melhorar os sintomas e possivelmente a sobrevida.
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