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RESUMO

INTRODUCAO: Feocromocitomas s3o tumores raros das células cromafins do eixo simpatico-
adrenomedular, produtores de catecolaminas, que podem causar hipertensdo arterial grave,
sustentada ou paroxistica (Lenders et al., 2005; Neumann, Young, & Eng, 2019). As manifestacdes
clinicas ocorrem tipicamente entre a terceira e quarta décadas de vida, mas podem ocorrer em
qualquer idade e acometem igualmente ambos os sexos (Bravo & Tagle, 2003). A incidéncia
méaxima é entre a terceira e quinta década de vida, com idade média no diagndstico de 24,9 anos
em casos hereditarios e 43,9 anos em casos esporadicos (Lucena et al., 2023).

Palavras-chave: Feocromocitoma. Emergéncia Hipertensiva. Edema Agudo de Pulmao.
Gestacdo. Abordagem Multidisciplinar.
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1 INTRODUGAO

Feocromocitomas sdo tumores raros das células cromafins do eixo simpético-
adrenomedular, produtores de catecolaminas, que podem causar hipertensdo arterial grave,
sustentada ou paroxistica (Lenders et al., 2005; Neumann, Young, & Eng, 2019). As manifestacdes
clinicas ocorrem tipicamente entre a terceira e quarta décadas de vida, mas podem ocorrer em
qualquer idade e acometem igualmente ambos os sexos (Bravo & Tagle, 2003). A incidéncia
maxima € entre a terceira e quinta década de vida, com idade média no diagnostico de 24,9 anos
em casos hereditarios e 43,9 anos em casos esporadicos (Lucena et al., 2023).

Aproximadamente 90% dos feocromocitomas sdo adrenais, com leve predominio na
adrenal direita, e cerca de 10% séo localizados extra-adrenalmente, principalmente intra-
abdominais. A malignidade ocorre em cerca de 10% dos casos, aumentando para 20-40% nas
localizagdes extra-adrenais (Favier, Amar, & Gimenez-Roqueplo, 2015). Os feocromocitomas
podem estar associados a sindromes familiares como as neoplasias enddcrinas mdltiplas (MEN)
tipo 1A (carcinoma medular da tireoide, hiperparatireoidismo ou tumores de paratireoide e
feocromocitoma, com heranga autossdmica dominante) e tipo 11B (carcinoma medular da tireoide,
ganglioneuromatose intestinal e de mucosa, feocromocitoma e habito marfandide),
neurofibromatose e doenca de VVon Hippel-Lindau (cistos ou tumores cerebrais, renais, oculares,
pancreaticos e espinhais) (Pacak & Linehan, 2005; Lucena et al., 2023).

A hipertensdo arterial é a principal manifestacéo, podendo ser intermitente ou sustentada,
e 0s paroxismos hipertensivos podem ser desencadeados por varias situacGes, como estresse,
exercicios e procedimentos médicos (Lenders et al., 2005). Para o diagnostico, sdo utilizados
exames laboratoriais para detectar hipersecrecdo de catecolaminas e seus metabdlitos, como
epinefrina, norepinefrina, metanefrinas e normetanefrinas, além de exames de imagem como a
ressonancia magnética (RM) e a cintilografia com metaiodobenzilguanidina (MIBG) (Neumann,
Young, & Eng, 2019).

O tratamento de escolha é a remocao cirdrgica do tumor, precedida de um preparo clinico
rigoroso com bloqueadores alfa-adrenérgicos para controlar a hipertensdo e reduzir riscos
intraoperatdrios (Bravo & Tagle, 2003). Acredita-se que o controle da pressdo arterial no pré-
operatdrio seja um dos principais meios de diminuicdo da mortalidade associada a remocdo do
feocromocitoma. Assim, 0 uso de bloqueadores alfa-1-adrenérgicos deve preceder a cirurgia em

pelo menos duas semanas (Lucena et al., 2023).
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2 RELATO DO CASO

Paciente DSB, de 30 anos, quintigesta, na 28% semana de gestacdo, hipertensa prévia a
gravidez e com historico de pré-eclampsias nas outras gestagdes, apresentou-se ao pronto-socorro
com queixa de dispneia. Apresentava quadro de ortopneia, crepitacdes pulmonares difusas,
dessaturacdo e hipertensao arterial severa, sendo feita a hipotese diagnostica de edema agudo de

pulméo hipertensivo.

2.1 EXAMES COMPLEMENTARES
- ECG: Ritmo sinusal regular. Frequéncia cardiaca: 156 bpm. Intervalo PR normal. QRS
estreito. Sem evidéncias de blogueio de ramo ou outras anormalidades significativas.
- Ecocardiograma Transtorécico: Dilatagdo moderada do ventriculo esquerdo, hipertrofia
excéntrica e funcdo sistolica severamente diminuida (fracdo de ejecdo de 22%).
- Laboratério (20/06/2024):
- Hemoglobina: 12,2 g/dL
- Hematdcrito: 37,6%
- Leucaocitos: 13.180/mm3 (Bastdes 11,0%, Segmentados 69,6%)
- Plaquetas: 434.000/mm3
- Creatinina: 0,90 mg/dL
- Proteindria: 1.200 mg/24h
- Acido Urico: 8,1 mg/dL
- TGP: 20 U/L
-TGO: 32 U/L
- LDH: 201 U/L
- PCR: 22 mg/L
- Bilirrubina Total: 0,90 mg/dL (Direta: 0,50 mg/dL, Indireta: 0,40 mg/dL)
- RX Térax: Opacidades alveolares bilaterais predominantemente nas regifes hilares e
perihilares, estendendo-se para as zonas médias e inferiores dos pulmdes. Aumento do
indice cardiotoracico. Pequena quantidade de liquido pleural visivel nas bases

pulmonares, mais pronunciado a direita.

2.2 PROPEDEUTICA PARA FEOCROMOCITOMA
- Metanefrinas Fracionadas no Sangue:
- Metanefrina: 57,9 pg/mL (VR: < 200,0 pg/mL)
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- Normetanefrina: 7.200,0 pg/mL (VR: < 200,0 pg/mL)
- Metanefrinas Fracionadas na Urina 24 Horas:
- Volume urinério: 3250 mL
- Normetanefrina: > 4260,0 mcg/24h (VR: até 732,0 mcg/24h)
- Metanefrina: 330,2 mcg/24h (VR: até 280,0 mcg/24h)
- Acido Vanilmandélico (Urina 24h):
- Volume urinério: 3250 mL
- Resultado: 24,2 mg/24h (VR: < 6,6 mg/24h)
- Dosagem de Aldosterona:
- Resultado: 17,8 ng/dL (VR: 1,8 a 39,2 ng/dL)
- Renina Plasmatica:
- Atividade: > 48 ng/mL/h (VR: 0,60 a 4,18 ng/mL/h em posi¢do ortostatica; 0,32 a 1,84
ng/mL/h em posi¢do supina)
A ressonancia magnética (RM) do abdome identificou uma formacdo expansiva
heterogénea na loja adrenal direita, sem plano de clivagem com a cortical superior do rim direito

e 0 segmento VI hepético, sugerindo lesdo priméaria da adrenal (Figuras 1-5).

Figura 1: Imagem de Ressondncia Magnética mostrando formagdo expansiva heterogénea na loja adrenal direita
(Corte Sagital).
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Figura 2: Imagem de Ressonancia Magnética mostrando formacdo expansiva heterogénea na loja adrenal direita
(Corte Coronal).

Figura 3: Imagem de Ressonancia Magnética mostrando formacdo expansiva heterogénea na loja adrenal direita
(Corte Axial).
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Figura 4: Imagem de Ressonancia Magnética mostrando formac&o expansiva heterogéna na loja adrenal direita (Corte
Obliquo)

Figura 5: Imagem de Ressonancia Magnética mostrando formag&o expansiva heterogénea na loja adrenal direita com
realce apos contraste.

Devido a gravidade do quadro e ao risco iminente de complicacbes materno-fetais, a
paciente foi admitida na Unidade de Terapia Intensiva (UTI). O bloqueio alfa-adrenérgico com
prazosina foi iniciado (dose inicial de 1 mg/dia, aumentando gradativamente até 6 mg/dia, se
toleravel) e mantido com outros anti-hipertensivos orais ja em uso (hidralazina, metoprolol,
metildopa e anlodipina). O objetivo era prolongar a gestacdo para aumentar a viabilidade fetal.

Todavia, a paciente voltou a apresentar descontrole pressorico, piora da dispneia,
desconforto epigastrico, consumo de plaquetas, elevacéo do acido drico e TGP alterada.

- Hemoglobina: 11,1 g/dL (VR: 12,0 a 16,0 g/dL)

- Hematocrito: 34,0% (VR: 36,0 a 46,0%)

- Leucocitos: 17.630/mm3 (VR: 5.000 a 10.000/mm?)
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- Neutrofilos Segmentados: 65,6% (11.570/mm3) (VR: 35 a 75%)

- Plaquetas: 97.000/mm3 (VR: 140.000 a 400.000/mmg)

- Acido Urico: 9,1 mg/dL (VR: 2,6 a 6,0 mg/dL)

- TGP (ALT): 48 U/L (VR: 5a52 U/L)

- TGO (AST): 59 U/L (VR: 4 a36 U/L)

- LDH: 242 U/L (VR: 125 a271 U/L)

A paciente relatou que nas gestacOes anteriores também apresentou complicacdes
relacionadas a elevacgdo pressorica, que se resolveram com interrup¢do da gravidez por meio de
cesarianas de urgéncia. Informou ainda que sabia da existéncia de uma "massa renal™ que deveria
investigar desde a gestacao anterior.

Frente ao quadro clinico e aos achados laboratoriais, 0 parecer da ginecologia-obstetricia
sugeriu doenca hipertensiva especifica da gravidez (DHEG) com pré-eclampsia, sendo entdo
orientada a sulfatacdo (ataque com 5g de sulfato de magnésio) e manutencdo com 2g/h de sulfato
de magnésio, além de cesariana de emergéncia. Portanto, com menos de dois dias de uso de
prazosina, a paciente demandou cirurgia de emergéncia.

Devido a descompensacéo clinica, a paciente foi encaminhada para o centro cirdrgico com
assisténcia da equipe de Obstetricia e da equipe de Urologia Oncoldgica, sendo realizada cesariana
de emergéncia seguida de adrenalectomia direita. Por solicitacdo da paciente, também foi realizada
laqueadura tubaria.

No pés-operatdrio imediato, a paciente apresentou choque hipovolémico (Hemoglobina
7,7 g/dL; Hematocrito 23,5%), necessitando de transfusdo de hemacias (2 concentrados de
hemacias) e suporte vasopressor com noradrenalina (0,1 pg/kg/min). Posteriormente, a paciente
cursou com compensacao hemodinamica, voltando a necessitar de anti-hipertensivos, inicialmente
nitroprussiato de sédio, seguido de anti-hipertensivos orais. Com a melhora clinica, recebeu alta
da UTI (Unidade de Terapia Intensiva) para a enfermaria cardiologica, onde seguiu otimizacao
dos medicamentos para adequado controle pressorico.

O recém-nascido foi encaminhado a Unidade de Terapia Intensiva Neonatal (UTIN), onde

evoluiu com estabilizag&o clinica.

2.3 ANALISE HISTOPATOLOGICA POS-ADRENALECTOMIA
O material recebido em formalina consistia em um fragmento nodular de tecido, pesando
175,0 g e medindo 10,5 x 6,0 x 5,0 cm. A superficie externa era lisa e acinzentada. Aos cortes,

observou-se uma lesdo solida, pardo-amarelada, encapsulada e firme, medindo 10,5 x 6,0 cm e
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tangenciando a margem cirurgica de ressec¢do. No tecido adiposo adjacente, notou-se um ndédulo

pardo-claro, firme e elastico, medindo 1,9 x 0,8 cm.

2.4 EXAME MICROSCOPICO E CONCLUSAO

A analise microscopica revelou uma neoplasia de glandula adrenal com as seguintes
caracteristicas:

- Tipo de Ressecgéo: Adrenalectomia direita.

- Tamanho: 10,5 cm.

- Padrdo Macroscépico: Soélido.

- Atipia Nuclear: Acentuada.

- Presenca de Areas de Necrose Coagulativa Tumoral.

- Padrdo Morfoldgico: Ninhos arredondados (“Zellballen™).

- Indice Mitético: N&o foram observadas mitoses.

- Encapsulacao: Presente, incompleta.

- Invasdo Neoplésica Capsular: Presente, focal.

- Infiltraco Neoplasica Angiolinfatica: Presente.

- Monotonia Celular, Crescimento Celular Solido-Confluente, Hipercromasia Nuclear ou

Areas de Células Fusiformes: No detectadas.

- Margens Cirdrgicas: Livres de neoplasia.

- Tecido da Cortical Adrenal Adjacente: Dentro dos limites da normalidade.

- Tecido Conjuntivo-Adiposo Adjacente com Ganglio Neural: Dentro dos limites da

normalidade.
O presente quadro morfoldgico é sugestivo de feocromocitoma de glandula adrenal. E

necessario estudo imuno-histoquimico para defini¢do diagnostica definitiva.

3 DISCUSSAO

Este caso destaca a importancia da suspei¢édo precoce, com propedéutica célere e manejo
agressivo do feocromocitoma em gestantes, especialmente em emergéncias hipertensivas e
complicagcbes cardiacas. A literatura descreve que a maioria dos feocromocitomas e
paragangliomas familiares é causada por mutacBes nos genes da subunidade succinato
desidrogenase (SDH), e testes genéticos sdo frequentemente realizados apds confirmagédo
patoldgica (Pacak & Linehan, 2005).
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A avaliacdo bioquimica e de imagem sdo cruciais para diagndstico e planejamento
cirurgico. Estudos mostram alta sensibilidade e especificidade para dosagens de catecolaminas e
seus metabdlitos (Lenders et al., 2005; Neumann, Young, & Eng, 2019). A combinagdo de
catecolaminas plasmaéticas em repouso [norepinefrina (NE) com adrenalina (E)] > 2000 pg/mL e
metanefrinas urinarias > 1,8 mg/24h tem precisdo diagndstica proxima de 98%. Testes
provocativos e supressivos podem ser necessarios quando a avaliacdo bioquimica basal é

inconclusiva (Lucena et al., 2023).

Tabela 1: Sensibilidade e Especificidade dos Testes Diagnosticos
Teste Sensibilidade % Especificidade %
NE + E plasmaticos 85 97
NE + E urinarias (24h) 85-100 72-99,5
NM + MN urinérios (24h) 97-100 84-98
VMA urinario (24h) 64-90 87-98
Siglas: NE (norepinefrina), E (adrenalina), NM (normetanefrinas), MN (metanefrinas), VMA (&acido vanilmandélico)

Tabela 2: Sensibilidade e Especificidade dos Métodos de Imagem

Método de Sensibilidade% Especificidade% Valor Preditivo Valor Preditivo
Imagem Positivo Negativo

Tomografia

RM

Siglas: RM (ressonancia magnética), MIBG (cintilografia commetaiodobenzilguanidina)

O diagndstico diferencial do feocromocitoma inclui véarias condic@es clinicas, sendo as
mais comuns: hipertensdo arterial labil, taquiarritmias, angina, edema agudo pulmonar, ansiedade,
sindrome do panico, enxagueca, tumores cerebrais, porfiria, disautonomia, tireotoxicose, sindrome
do climatério, eclampsia, hipoglicemia, diabetes mellitus, sindrome carcinoide, hipertensao pds-
cirtrgica e crise hipertensiva associada a medicamentos (Lucena et al., 2023).

O tratamento cirdrgico é a conduta terapéutica definitiva. Nos casos em que a cirurgia nao
é possivel, o tratamento clinico pode reduzir paroxismos e lesGes de 6rgaos-alvo, melhorando a
expectativa de vida. Nos tumores mdltiplos, a cintilografia com MIBG pode identificar
localizagdes tumorais, fornecendo condi¢cdes para abordagem cirargica. Nos feocromocitomas
malignos com metastases irressecaveis, além do controle anti-hipertensivo, incluem-se

quimioterapia, embolizagéo de tumores, radioterapia e analgesia (Neumann, Young, & Eng, 2019).

O preparo clinico é crucial. O uso de blogueadores alfa-1-adrenérgicos deve preceder a

cirurgia em pelo menos duas semanas, reduzindo a vasoc onstrigdo sistémica e 0s riscos pos-
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operatorios. Prazosin é frequentemente utilizado, iniciando com 1 mg a noite e podendo chegar a
20 mg/dia (Lenders et al., 2005). Outros anti-hipertensivos podem ser usados como auxiliares no
controle pressorico, incluindo betablogueadores, inibidores da ECA, antagonistas dos canais de
calcio e simpaticoliticos centrais.

Paroxismos sdo tratados com nitroprussiato de sodio endovenoso, e betabloqueadores
endovenosos podem ser necessarios em taquiarritmias supraventriculares, enquanto a lidocaina é

utilizada na taquicardia ventricular (Bravo & Tagle, 2003).

4 CONCLUSAO

O manejo multidisciplinar do feocromocitoma em gestantes, especialmente em
emergéncias hipertensivas como o edema agudo de pulmdo apresentado neste caso, é essencial
para garantir desfechos favoraveis. Este relato destaca a importancia da colaboracdo entre
diferentes especialidades médicas, com intervengdes clinicas e cirdrgicas coordenadas, que
favorecem um desfecho positivo para uma situacdo complexa. E plausivel que a paciente fosse
portadora do feocromocitoma hé anos, tendo passado por descompensaces clinicas nas gestacdes
anteriores, seja por sobreposicdo de DHEG com pré-eclampsia ou por exacerbacdo clinica do

proprio feocromocitoma.
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