Casos Clinicos

Clinical Cases

Feocromocitoma de apresentacdo critica —
a proposito de dois casos clinicos
Pheochromocytoma crisis — two clinical case reports

Jodo Porto*, Barbara Rodrigues**, Joana Guimaraes***, Nuno Devesa®, J. Diniz Vieira®, M. Borges Alexandrinosss, J. J. Alves Moura*

Resumo

0 feocromacitoma é um tumor cuja forma de apresentagao € mui-
to varidvel, podendo em raros casos manifestar-se por disfungéo
sistémica multiorganica com miocardiopatia, choque e edema
pulmonar agudo. Apresentam-se dois casos clinicos ocorridos
N0 N0SSO Servico nos Ultimos anos, e que Se apresentaram dessa
forma, tendo tido evolucéo favoravel, apos atitudes diagndstica e
terapéutica adequadas.

Faz-se uma breve revisdo sobre as principais caracteristi-
cas do feocromocitoma e discute-se esta forma particular de
apresentacdo, que apesar de rara esta descrita na literatura.
Salienta-se a enorme capacidade de simulacdo diagndstica do
feocromocitoma.

Palavras-chave: feocromocitoma, miocardiopatia, edema
pulmonar.

Introducéao

O feocromocitoma afecta cerca de 0,05 a 0,2% da
populacao hipertensa,' e caracteriza-se pela pro-
ducio e secrecdo em excesso de catecolaminas, as
quais determinam o quadro clinico. E um tumor de
dificil diagnostico e que pode passar despercebido
se nao houver suspeita clinica adequada, sendo
muitas vezes apenas detectado em autopsias.”> Em
10% dos casos € diagnosticado de forma acidental,
em TC ou RMN.
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Abstract

Pheochromocytoma is a tumor with variable clinical features, and
rarely can it be diagnosed by a multiorgan failure, with cardio-
myopathy, shock and pulmonary edema. We present two cases
that occurred recently in our department, with pheocromocytoma
crisis, and with a good outcome due to a prompt diagnosis and
treatment.

We review the main clinical manifestations of pheochromocyto-
ma and discuss this particular and rare presentation, outlining the
enormous diagnostic ability of this tumor.

Key words: Pheochromocytoma, cardiomyopathy, pulmonary
edema.

E possivel estabelecer-se a “regra dos 10” para os
feocromocitomas: 10 % sao extra-supra-renais (para-
gangliomas), 10% sao extra-abdominais, 10% sao ma-
lignos, 10% surgem em doentes nao hipertensos, 10%
sao hereditarios, e 10% sao bilaterais. Contudo, esta
“regra” foi posta em causa em editorial recente.’

Classicamente, o feocromocitoma manifesta-se
por hipertensao (mantida ou paroxistica) associada
a triade cefaleias, palpitacdes e diaforese. No entanto,
nem sempre se comporta da maneira “classica”. Pode
apresentar-se com quadros clinicos muito diferentes
e graves, e que podem ter um desfecho fatal, caso o
tumor nao seja detectado a tempo.* Apresentam-se
dois casos clinicos ocorridos no nosso servico e que
ilustram essa realidade.

Caso clinico 1

Doente do sexo feminino, 67 anos, deu entrada no
servico de urgéncia (09/05/2000) em coma, com um
quadro de edema pulmonar e faléncia respiratoria,
surgido imediatamente apos episodio subito de dor
lombar intensa. Entrou rapidamente em choque e
hipotermia, apresentando analiticamente hipercal-
cémia e acidose metabolica grave. Tinha alteracdes



electrocardiograficas e enzimologicas compativeis
com enfarte do miocdrdio, pelo que fez angiografia
(coronariografia, ventriculografia e angiopneumogra-
fia) que mostrou ventriculo esquerdo com ma funcao
mas sem outras alteracdes. Na radiografia do torax
observava-se opacidade a toda a altura de ambos os
campos pulmonares, predominante nas bases e nos
vértices, relacionada com provavel pneumonia bilate-
ral, além de fenomenos de hiperinsuflacao também em
ambos os campos pulmonares. Necessitou de suporte
ventilatorio mecanico e internamento no servico
de Medicina Intensiva, tendo-lhe sido atribuido o
diagnostico de pneumonia bilateral. Foi tratada com
antibioterapia de largo espectro.

Teve boa evolucao clinica, radiologica e analitica,
passando a ventilacao espontanea decorridos 6 dias; e
foi transferida para a enfermaria de Medicina Interna.
As culturas efectuadas, bem como as varias serologias
virusais e bacterianas foram todas negativas. Durante
o internamento fez varias crises hipertensivas paro-
xisticas, associadas a mal-estar, fraqueza e dispneia, e
entretanto desenvolveu isquémia subaguda do mem-
bro inferior direito, como complicacao da angiografia
(oclusio da artéria iliaca direita).

Ao exame objectivo apresentava uma tensao arte-
rial de 120/70 mmHg, uma auscultacdo cardiaca sem
alteracoes, e ligeiros fervores nas bases a auscultacao
pulmonar. O exame do abdémen nao apresentava
massas ou organomegdlias palpaveis, nem se auscul-
tava qualquer sopro abdominal. Os pulsos femoral,
popliteo e distais do lado direito nao eram palpaveis.
A glandula tiréide nao era palpavel. A nivel da pele
apresentava multiplas lesdes sugestivas de lentigos/
nevus melanociticos no dorso, que posteriormente a
biopsia revelou tratar-se de queratose seborreica.

Apresentava varios antecedentes pessoais impor-
tantes. Registava hipertensao arterial, estudada em
consulta de Cardiologia, com registo de pelo menos
uma crise hipertensiva grave ocorrida dois anos antes
e medicada com indapamida 2,5 mg/dia. Tinha feito
nessa altura TC abdominal que mostrava uma massa
supra-renal esquerda (3x2,4 c¢cm), sendo todavia o
estudo hormonal negativo. Apresentava hipercalcémia
conhecida desde ha 2 anos, com vigilancia analitica
periodica, litiase renal direita, e litiase vesicular as-
sintomatica. Havia referéncia a episodios de tonturas,
cefaleias e palpitacoes desde ha 3 anos. Tinha feito
apendicectomia 22 anos antes, e nefrectomia esquerda
por pionefrose 17 anos antes. Tinha sido fumadora

durante cerca de 30 anos de 10 cigarros por dia, tendo
suspendido 2 meses antes deste internamento. Na
historia ginecologica havia registo de 3 gestacoes e
3 nados-vivos, e menopausa aos 50 anos, com oste-
oporose conhecida desde ha 3 anos, medicada com
alendronato 10 mg/dia.

A doente referia como antecedentes familiares o
facto de ser a mais nova de 10 irmaos, alguns dos
quais falecidos em idade jovem por causa desconhe-
cida! Tinha apenas uma irma viva, com 75 anos de
idade, sem patologias conhecidas. Tinha 3 filhos e 3
netos saudaveis.

Procedeu-se entdo a realizacao de uma série de
exames complementares de diagnostico. O hemogra-
ma nao revelava alteracoes e a bioquimica do sangue
apenas ligeira hipercalcémia e uma velocidade de
sedimentacdo de 59 mm na 12 hora. O estudo de
auto-imunidade foi negativo. O valor da paratormo-
na (PTH) era extremamente elevado, i.e., 575 pg/ml
(N=9-72)) sendo a calcitonina indosedvel, o CEA
normal, e o CYFRA de 3,8 (N<3,3). O doseamento
do acido vanilmandélico e das metanefrinas na urina
das 24 horas era normal.

Realizou ecografia abdominal que mostrou litia-
se vesicular, litiase renal a direita e duas formacoes
quisticas na loca renal esquerda. A ecografia cervical
identificou uma tiroide multinodular, com nodulo
dominante no lobo direito; foi feita citologia aspirativa
que revelou tratar-se de nodulo coloide; pos-se a hi-
potese de varias formacoes nodulares intra-tiroideias
poderem corresponder a glandulas paratiroides au-
mentadas.

Na TC toraco-abdominal, em posicao compativel
com a supra-renal esquerda confirmou-se a presenca
de uma formacao arredondada com 3,3 cm de diame-
tro (Fig. 1); no rim direito surgia uma zona hipodensa
apos contraste que poderia corresponder a zona de
enfarte, lesao secundaria ou primitiva.

A cintigrafia com '*I-MIBG (Fig. 2) identificou
area de hipercaptacdo do radiofarmaco no local de
projeccao da glandula supra-renal esquerda, tradu-
zindo feocromocitoma.

O cintigrama com sestamibi revelou uma projeccao
sobre o lobo esquerdo da tirdide sugestiva de patologia
paratiroideia.

A unica alteracao presente nas radiografias do cra-
nio, claviculas e maos era osteopenia generalizada.

Foi entao medicada com heparina, pamidronato e
fenoxibenzamina, até ser transferida para o servico de
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TC abdominal (14/06/2000).

Cirurgia, onde fez a 28/06/2000 suprarrenalectomia
esquerda, biopsia do rim direito, colecistectomia e
anexectomia esquerda. Os diagnosticos histopatolo-
gicos revelaram: feocromocitoma da glandula supra-
renal esquerda, enfarte isquémico renal (rim direito),
colecistite cronica litiasica, e cistoadenoma seroso do
ovdrio esquerdo.

Apos 15 dias (13/07/2000) voltou para o servico de
Medicina, estavel e praticamente assintomatica, tendo
realizado ecocardiograma, que demonstrou uma boa
funcao sistolica global do ventriculo esquerdo (VE)
e auséncia de alteracoes valvulares, e angiografia de
radionuclideos que confirmou uma fraccao de ejeccao
normal (49%) do VE.

Na evolucao apos a alta foi seguida em consulta de
Medicina Interna e de Endocrinologia. Fez prova da
pentagastrina que excluiu hiperplasia das células C ou
carcinoma medular da tirdide, e entretanto repetiu o
doseamento de metanefrinas urinarias (13/09/2000),
que voltou a ser normal. Apesar de ter uma historia
familiar suspeita, nao havia casos conhecidos de MEN
tipo IIA ou de quaisquer outros casos de neoplasia. O
estudo genético permitiu excluir as mutacdes onco-
RET mais comuns.

A 14/11/2000 ¢ reinternada no servico de Cirur-
gia, sendo submetida a lobectomia tiroideia direita e
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exérese de provavel adenoma da paratiroide superior
esquerda. O exame histopatologico revelou: micro-
carcinoma papilar da tiréide T4NxMx; adenoma
microfolicular da tiroide; glandula paratirdide hi-
percelular com faixa periférica de tecido conservado
(sem permitir diferenciar hiperplasia de adenoma).
A imunocitoquimica do tecido tiroideu permitiu
excluir em definitivo a hipotese de hiperplasia das
células C.

Passado um més (20/12/2000) teve de se proceder
a tiroidectomia restante, cuja anatomia patologica
revelou ser de morfologia normal. Fez terapéutica
ablativa com 1131 (80 mCi) a 20/04/2001 e poste-
riormente manteve tiroglobulinas indoseaveis. Os
doseamentos de PTH mantiveram-se igualmente
dentro dos limites normais.

Continuou a ser seguida em consulta de Medi-
cina Interna, onde se mantém desde ha 4 anos, sem
problemas de maior ou sinais de recidiva, referindo
apenas queixas esporadicas de cervicalgias que nao
melhoraram com a fisioterapia, e episodios de verti-
gem paroxistica posicional benigna. Outros problemas
actuais sao a osteoporose, a dislipidémia mista e as
infeccoes urinarias de repeticao. Esta actualmente
medicada com levotiroxina, alendronato e aspirina.

Caso clinico 2

Doente do sexo feminino, 21 anos, raca caucasiana,
estudante do ensino superior, recorreu em Maio de
2002 ao servico de urgéncia do nosso hospital por um
quadro de febre, cefaleias, palpitacoes, nauseas e vo-
mitos, apresentando nas anadlises hiperglicémia e aci-
dose lactica, interpretadas como cetoacidose diabética
inaugural. Foi internada no servico de Endocrinologia
e logo no primeiro dia de internamento iniciou tosse
persistente com expectoracdao hemoptoica, evoluindo
rapidamente para um quadro de insuficiéncia respi-
ratoria global. A radiografia do torax era sugestiva
de pneumonia bilateral atipica (Fig. 3.A), tendo ha-
vido necessidade de suporte ventilatorio mecanico e
internamento no servico de Medicina Intensiva. O
perfil tensional foi sempre normal, apesar de a doen-
te fazer varios periodos de taquicardia, com registos
electrocardiograficos de ritmo juncional e dissociacao
AV. A proteina C reactiva era negativa e as culturas e
serologias virusais e bacterianas revelaram-se todas
negativas. Houve uma rapida melhoria da situacao,
tendo a doente ao fim de trés dias sido transferida
para o nosso servico de Medicina Interna, tendo alta



Cintigrama com MIBG (01/06/2000).

posteriormente, com uma radiografia toracica de con-
trolo praticamente sem alteracoes (Fig. 3.B). Estava
assintomdtica e nao voltou a apresentar alteracoes
analiticas, nomeadamente glicémias elevadas.

Era uma doente sem antecedentes patologicos
relevantes, e sem habitos tabagicos, alcodlicos ou me-
dicamentosos conhecidos. A menarca tinha sido aos
13 anos, sendo os ciclos menstruais regulares. Com a
excepcao do facto de a mae ser hipertensa, nao havia
historia de mortes stibitas ou precoces na familia nem
outros antecedentes familiares importantes.

A doente passou entdo a ser seguida na consulta
externa de Medicina Interna, tendo realizado uma sé-
rie de exames complementares de diagnostico que nao
revelaram quaisquer alteracoes, tais como o Holter e
o doseamento das hormonas tiroideias. No entanto,
entre Maio e Outubro de 2002, a doente recorreu
vdrias vezes ao servico de urgéncia por episodios
de lipotimia, ansiedade e palpitacoes, interpretados
como “crises de panico”. Foi por isso medicada nesse
periodo com bromazepam e valeriana.

A 7 de Outubro veio a urgéncia por vomitos inco-
erciveis, cefaleias frontais e palpitacoes, foi medicada,
melhorou e teve alta. Contudo, no dia seguinte voltou
por dispneia de agravamento progressivo e vomitos
raiados de sangue, apresentando palidez, taquicardia,
temperatura sub-febril, e crepitacoes no hemitorax
direito e na base do hemitérax esquerdo a ausculta-
¢ao pulmonar. Analiticamente tinha mais uma vez
hiperglicémia e a gasometria arterial traduzia uma

A — Radiografia do térax em 07/05/2002.
B — Radiografia do torax em 08/05/2002.

acidose metabdlica com lactatos elevados, além de
um padrao de insuficiéncia respiratoria global com
hipoxémia grave. A radiografia do térax mostrava
uma reducao da transparéncia nao homogénea na base
direita (Fig. 4.A). Tal como cinco meses antes, houve
necessidade de ventilacdo mecanica e internamento
no servico de Medicina Intensiva, com o diagnostico
presuntivo de pneumonia da base direita. Da mesma
forma, a proteina C reactiva foi sempre negativa, e
as serologias, culturas e pesquisa de micobactérias
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A — Radiografia do térax em 08/10/2002.
B — Radiografia do torax em 14/10/2002.

igualmente negativas, sendo a fenotipagem linfoci-
taria normal.

Teve mais uma vez uma melhoria extremamente
rapida, passando em poucos dias para ventilacao
espontanea, e sendo depois transferida para o nosso
servico de Medicina Interna. Nao houve registo de
variacoes da tensao arterial, inclusivamente quando
reavaliada no nosso servico, em que apresentava o
murmurio vesicular diminuido na base direita do
torax, hirsutismo e mancha cor de “café com leite”
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na face interna da coxa esquerda, sem outras altera-
cdes no exame fisico. Em termos radiologicos houve
também uma melhoria substancial (Fig. 4.B).

No segundo dia de internamento comecou a fazer
febre, sudorese, natiseas e vomitos, com episodios
sincopais associados a alternancia de periodos de
taqui e bradicardia (frequéncia cardiaca entre 70 e
200) e a tensao arterial elevada (160/90 mmHg). Os
varios tracados electrocardiograficos realizados eram
sugestivos de isquémia, e o ecocardiograma mostra-
va um ventriculo esquerdo com acinésia do dpex,
hipomotilidade da parede inferior e disfuncao global
moderada. Foram colocadas as hipoteses de isquémia
do miocardio, sindrome de pré-excitacao, sindrome
de QT longo e de miocardite. Iniciou entao terapéutica
diurética (furosemida) e iECA (captopril), o que de-
sencadeou varios episodios de hipotensao ortostatica
grave, tendo-se por isso suspendido os diuréticos até
se obter estabilidade hemodinamica.

Fez-se doseamento das metanefrinas e do acido
vanilmandélico numa amostra de urina das 24 ho-
ras, cujos resultados foram, respectivamente, 4.5 mg
(N<1.0 mg/24h) e 41.8 mg (N<8 mg/24h). Estes va-
lores, apesar de poderem estar associados a outros tu-
mores (ex: ganglioneuromas, paraganglioneuromas),
dado o quadro clinico existente foram mais sugestivos
da hipotese de feocromocitoma. O hemograma, a
bioquimica do sangue, e os varios doseamentos hor-
monais (PTH, calcitonina, cortisol, ACTH, FSH, LH,
estradiol, prolactina, testosterona T e DHEA-SO4)
foram todos normais. O tnico marcador alterado era
0 CA-125, com o valor de 60 U/ml (N<27).

Dos restantes exames complementares de diagnos-
tico, destaca-se a cintigrafia com '*’I-MIBG, positiva
para feocromocitoma na dependéncia da glandula
supra-renal esquerda. Fez também TC abdomino-
pélvica, que confirmou a localizacao do tumor, e eco-
grafia endovaginal, que mostrou ovarios de dimensoes
normais, com varios quistos foliculares.

Iniciou bloqueio alfa com fenoxibenzamina (10
mg 2 id) e, apds trés dias, realizou ecocardiograma
(24/10/02) que ja mostrava hipertrofia concéntrica do
ventriculo esquerdo, com boa funcao sistolica global,
e ligeiro derrame pericardico. Foi entdo transferida
para servico de Cirurgia, onde foi submetida a su-
prarrenalectomia esquerda no dia 31/10/02, a qual
decorreu sem complicacoes.

Mantém desde Novembro 2002 seguimento em
consulta externa de Endocrinologia, estando assin-



tomdtica e normotensa até agora, sem qualquer tipo
de medicacao. Fez entretanto TC abdomino-pélvica
de controlo que foi normal.

Discussao

O feocromocitoma é um tumor das células cromafins
da medula supra-renal que ocorre em 90% dos casos
de forma solitdria, unilateral e capsulada.

Mais comum no adulto jovem, pode existir de for-
ma esporadica (a grande maioria) ou em combinacao
com outros tumores enddcrinos na NEM (Neoplasia
Endocrina Multipla) tipo 2A ou tipo 2B°. Na NEM 2A
o feocromocitoma associa-se ao carcinoma medular
da tiroide e ao hiperparatiroidismo. O caso clinico 1
poder-se-ia enquadrar neste sindrome, ja que apre-
senta hiperparatiroidismo, mas este foi aparentemente
resolvido pela excisao de uma so glandula, o que nao
esta de acordo com a hiperplasia multiglandular que
caracteriza a NEM tipo 2A.

Ha quem tenha posto a hipodtese de a associacao
de feocromocitoma com carcinoma papilar da tiroide
poder corresponder a uma nova entidade clinica,®
mas nao existe nenhuma evidéncia forte que a sus-
tente. Ha rarissimos casos de associacdo fortuita de
feocromocitoma com hiperparatiroidismo primario,
fora do contexto de NEM,” que é o que acontece
provavelmente neste caso.

A principal manifestacao clinica do feocromocito-
ma é a hipertensao, mas esta podera so estar presente
em 72,4% dos casos, sendo portanto um sinal inespe-
cifico e pouco sensivel.® Deve-se essencialmente ao
aumento da resisténcia vascular periférica por accao
do excesso de noradrenalina, a principal catecolami-
na produzida pelo tumor. Pode ser persistente (em
60% dos casos) ou paroxistica (40%), grave ou labil,
maligna ou refractaria, e apresenta uma resposta pa-
radoxal a terapéutica.

Nos restantes casos, o diagnostico pressupde o
reconhecimento de outras manifestacoes clinicas: a
triade cldssica (crises/paroxismos de cefaleias, palpi-
tacoes e sudorese profusa) de caracteristicas muito
variaveis, ansiedade, crises de panico, nduseas e
vomitos, dor toracica ou abdominal, febre, fraqueza,
emagrecimento, hipotensao ortostdtica, intolerancia
a glicose, etc.

Sao varias as manifestacoes cardiacas do feocro-
mocitoma, e incluem arritmias venticulares e supra-
ventriculares', tal como sucedeu no caso clinico 2,
cardiopatia isquémica (angina, enfarte e alteracoes do

segmento ST) com coronariografia normal, hipertrofia
ventricular esquerda e miocardiopatia hipertrofica
obstrutiva. A sobrecarga de pressao devida a hiperten-
sao, a lesao miocardica secunddria a toxicidade por
catecolaminas, e a isquémia por aumento do ténus
coronario, induzem uma situacao de miocardiopatia
dilatada que pode conduzir a insuficiéncia cardiaca
sistolica e ao choque cardiogénico, tal como se ma-
nifestou nos dois casos clinicos.

A miocardiopatia induzida por catecolaminas ¢é
uma complicacdo rara do feocromocitoma, e excep-
cionalmente aparece como manifestacao inicial. Apre-
senta-se com padrao de miocardiopatia dilatada, com
hipocinésia difusa e dilatacao ventricular, geralmente
em relacdo com o estado hipertensivo.® Distingue-se
da cardiopatia hipertensiva em fase dilatada pela sua
reversibilidade e por ter uma fisiopatologia distinta.
A necrose dos miocitos com infiltrado inflamatorio
e hemorragia é uma caracteristica patologica reco-
nhecida do excesso de catecolaminas.’® Pode ser a
causa de morte subita em adultos jovens saudaveis.
E reversivel apés remocio do tumor e a insuficiéncia
cardiaca responde bem ao bloqueio adrenérgico pré-
operatorio.

Em suma, a disfuncao sistdlica no feocromocitoma
resulta nao so6 da exposicao prolongada a um excesso
de catecolaminas circulantes, mas também da propria
hipertensao arterial’. A qualquer momento pode-se
complicar com edema agudo do pulmao “em flash”,
choque cardiogénico, acidose metabdlica com anion
gap aumentado e disfuncao multiorganica.

Na literatura esta descrito o colapso hemodina-
mico que pode ocorrer durante a crise de feocromo-
citoma, devido a deplecao subita de catecolaminas.!
Ha até o registo de casos semelhantes aos agora
descritos ocorridos no nosso pais.! Numa revisao de
autopsias, ha casos descritos de paragem cardiaca
apos um choque emocional, colapso apds dispneia e
cefaleia persistente, e edema pulmonar e hipotensao
apos cirurgia da anca, e que se confirmou tratar-se
de casos de feocromocitoma.? Um caso publicado
em 2000 relata um doente jovem sem antecedentes
de hipertensao ou de outros sinais e sintomas que
sugerissem o diagnostico, e que veio a desenvolver
uma crise fulminante de feocromocitoma que se
revelou fatal.*

Nos dois casos aqui apresentados houve de facto
edema pulmonar em “flash”, erradamente interpreta-
do como pneumonias devido as imagens radiologicas
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de consolidacao pulmonar, a febre e a hipoxémia.
Todavia, os doseamentos de PCR sempre negativos e
a rapida resolucao da consolidacao nas radiografias,
afastaram essa hipotese de diagnostico. Nestes dois
casos, os diagnosticos diferenciais que se poderiam
colocar, afastada a hipotese inicial de pneumonia ati-
pica, seriam: a suspensao abrupta de dlcool ou drogas
(ex: clonidina, cocaina), a terapéutica vasodilatadora
(ex: hidralazina, minoxidil), a isquémia ou enfarte
agudo do miocdrdio, o acidente cerebrovascular, e a
insuficiéncia cardiaca congestiva severa.!!

Perante a hipotese de miocardiopatia, outras
causas se poderiam considerar: virica, metabolica,
hidroelectrolitica, associada a drogas, alcool, doencas
auto-imunes, etc. A investigacdo consequente nao
confirmou nenhuma delas.

No caso clinico 2 confirma-se que as “crises de
panico” com palpitacdes que a doente apresentou
durante varios meses corresponderiam certamente
a paroxismos, e que havia uma explicacao para a in-
tolerancia aos hidratos de carbono e acidose lactica
manifestadas inicialmente.

O diagnostico do feocromocitoma geralmente
requer evidéncia biologica de excessiva producdo de
catecolaminas pelo tumor. Deve-se fazer inicialmen-
te o doseamento das catecolaminas urinarias e seus
metabolitos (metanefrinas e dcido vanilmandélico)
numa amostra de urina das 24 horas. Em caso de
duvida, faz-se o doseamento das catecolaminas e/ou
das metanefrinas livres no plasma, das metanefrinas
urindrias fraccionadas, ou o doseamento de cromo-
granina A plasmatica’>. O doseamento plasmatico
das catecolaminas é mais facil para o doente, mas
apresenta muitos falsos positivos (apneia obstrutiva
do sono®, stress fisico, pos-operatdrio, traumatismos,
etc.), e também falsos negativos, devendo ser feito
em sangue colhido durante uma crise paroxistica de
hipertensao, o que nem sempre é possivel. Varios
autores defendem que o melhor teste para excluir
ou confirmar o feocromocitoma ¢ o doseamento das
metanefrinas livres plasmaticas'', pois o aumento
das suas concentracdes é maior, mais consistente e
mais especifico do que o aumento das concentracoes
plasmaticas de catecolaminas. Ha no entanto varios
farmacos (ex: antidepressivos triciclicos) e situacoes
clinicas que podem dar origem a falsos positivos nos
varios testes bioquimicos do feocromocitoma'*. Em re-
lacao a outros exames, verifica-se que a cromogranina
A estd elevada em outros tumores neuroendocrinos e
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na insuficiéncia renal, e que os testes da clonidina, do
glucagon e da tiramina raramente sao usados.

Curiosamente, no caso clinico 1 os doseamentos
de dcido vanilmandélico e metanefrinas urinarias
foram sempre normais, tendo-se logo recorrido a
exames imagiologicos para fazer o diagnodstico. O
facto de existir uma massa supra-renal com dois anos
de evolucao poderia ter colocado outras hipoteses
diagnosticas, tais como um incidentaloma, um feo-
cromicitoma nio funcionante, ou um feocromocitoma
produtor de dopamina, em que normalmente nao
existe hipertensao, e em que a sensibilidade diagnos-
tica dos testes hormonais ¢ de apenas 7-8%."

Ao contrario do que sucedeu neste caso, s6 apos
a confirmacao bioquimica se deve avancar para a
localizacao anatomica, quer através de TC ou RMN
(critérios morfologicos), quer através de cintigrafia
com I['3-MIBG (critérios funcionais). A TC é mais
sensivel para as localizacoes supra-renais e a RMN
mais sensivel para as extra-glandulares, sendo muito
util para distinguir o feocromocitoma de outras mas-
sas supra-renais.’

O tratamento definitivo do feocromocitoma é a
excisao cirurgica do tumor,’ que deve ser antecedida
por bloqueio adrenérgico alfa durante 1 a 4 semanas,
de preferéncia com fenoxibenzamina oral, o que foi
feito nos dois casos apresentados. Esta abordagem
varia em funcao da experiéncia de cada centro.

Pelo menos 90% dos feocromocitomas sao benig-
nos, e a resseccao cirurgica determina a cura, apesar
de 25% dos doentes permanecerem hipertensos. A
mortalidade peri-operatoria ¢ menor que 2-3%, tendo-
se confirmado tudo isto nestes casos, pois a evolucao
apos cirurgia foi favoravel.

Em conclusao, é fundamental estar-se alerta para
estas formas graves e pouco comuns de apresenta-
cao do feocromocitoma, pois este tumor tem grande
capacidade de simulacao diagnéstica, constituindo
uma importante causa corrigivel de hipertensao
arterial. B
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