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Feocromocitoma é uma neoplasia de células cromafins que
causa sintomas e sinais decorrentes da libertacéo de catecolminas
e é muito rara em criancas. Relatamos um caso feocromocitoma
em crianga, com dificil manejo clinico, confirmado também pela
anatomia-patoldgica e curado apos a ressecgdo cirdrgica.

Pheochromocytoma is a neoplasia of chromaffin cells that is
very rare in children. Its signs and symptoms result from the release
of catecholamines. We report the case of a child with pheochro-
mocytoma of difficult clinical management, confirmed on the anato-
micopathological study, and cured after surgical resection.

Feocromocitoma é uma neoplasia de células cromafins, que
causa sinais e sintomas decorrentes da liberacéo de catecolaminas.
Geralmente é tumor solitario, unilateral, encapsulado, que em
90% dos casos se localiza na medula da supra-renal. E uma causa
rara de hipertensao (0,1%). O relato de feocromocitoma em crian-
¢as é pouco freqiiente, pois apenas 10% deles ocorre na primeira
década de vida e, usualmente, no sexo masculino*2. Pode ser
hereditario com transmissao autossémica dominante e nestes casos
é comum a existéncia de multiplos tumores. Pode ser associado a
outras doencas, como a de Von Hippel-Lindau (desordem autos-
sémica dominante caracterizada por angiomas de retina, heman-
gioblastoma do sistema nervoso central, cistos renais, carcinomas
renais, cistos pancreaticos e feocromocitoma em 10 a 20% dos
pacientes), neoplasias enddcrinas multiplas, esclerose tuberosa e
sindrome de Sturge-Weber (ou hemangiomatose encéfalo-facial
gue decorre de uma provavel desordem na migracéo e diferencia-
¢ao de tecidos originarios da crista neural. Compreende ectasias
de leptomeninge e cordide; envolvimento ocular: glaucoma, he-
mangiomas em episclera e coréide; hemangioma plano em distri-
buigdo trigeminal; comprometimento neuroldgico que pode se ma-
nifestar como a epilepsia, retardo mental, hemiplegia e hidroce-
falia)®. O quadro clinico predominante resulta da excessiva producao
de epinefrina e nor-epinefrina, que leva a crises de hipertenséo,
cefaléia, palpitagdes, dor abdominal, palidez, vomitos, sudorese
e perda de peso?. Para se ter o diagndstico é preciso se suspeitar
da doenga e depende da evidéncia de producéo de catecolaminas
pelo tumor, devendo entrar no diagnostico diferencial de outras
neoplasias, hipertiroidismo e diabetes mellitus e insipidus?. A cura
baseia-se na ressec¢do do tumor?.
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Relato do Caso

Crianga de 6 anos e 8 meses do sexo masculino, procurou
atendimento ambulatorial com queixa de emagrecimento e suores
noturnos ha seis meses, com anorexia, sudorese profusa noturna
e emagrecimento de 4Kg. Referia episodios de cansago, vomitos,
exantema e febre. Ao exame, na internagdo, chamava a atencgao:
emagrecimento, poliadenomegalia cervical e axilar, hepatomegalia
e massa palpavel no hipocdndrio esquerdo, compativel com es-
plenomegalia. A primeira hipétese diagnoéstica foi linfoma. Ali-
mentacdo e desenvolvimento eram adequados. No exame fisico:
peso 18.800 g (percentil 5), FC 120 bpm, FR 48 ipm, PA 110x
60 mmHg, tiragem intercostal discreta, ausculta pulmonar sem
alteragdes importantes. Ausculta cardiaca: presenca de 3° bulha,
sopro sistdlico ++/6 no foco mitral, irradiado para axila. Figado a
8cm do rebordo costal direito e bago a 6 cm do esquerdo. A
radiografia de térax, mostrou aumento da &rea cardiaca, eletro-
cardiograma e ecocardiograma compativeis com cardiomiopatia
dilatada. Durante a noite apresentou picos febris, agitagdo, sudo-
rese e assumiu posi¢do genu-peitoral. A radiografia de térax mos-
trou hipotransparéncia a direita e aumento da area cardiaca. No
eletrocardiograma havia taquicardia sinusal e o ecocardiograma
mostrou as seguintes medidas: VES 33 mm, VED 41 mm, FE
39%, AD 19 mm, pressao pulmonar estimada em 40 mmHg. Foi
medicado com furosemida, digoxina, captopril e penicilina crista-
lina. Na evolucéo apresentou lesBes eritemato-pruriginosas em
dorso, picos hipertensivos, com PA 140x100mmHg a 170x120
mmHg acompanhados de intenso desconforto, palidez, sudorese,
vdmitos, cefaléia e febre alta. Teve uma intercorréncia infecciosa
e as fungdes respiratorias pioraram e sendo necesséaria protese
ventilatdria durante trés dias e sedagdo com midazolan e fentanyl.
Perdeu mais peso, chegando a 16.400 g. O hemograma mostrava:
hemaécias 3.920.000 por mm3, HCT 31%, HB 10,4 g%, plaquetas
348.000 por mm?3, reticuldcitos 3,2%, leucécitos 11.800 por
mm? com diferencial normal. Os exames séricos de glicose, perfil
eletrolitico, dosagem de uréia, creatinina, proteinas séricas, tran-
saminases, gama GT, bilirrubina, TSH, T3 e T4 eram normais. As
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sorologias para HIV, Hbs Ag, Anti HBS, Anti HAV, HIV eram ne-
gativas. As tomografias de cranio e térax foram normais e a de
abdome revelou massa na topografia da supra-renal esquerda e
que com contraste mostrava areas irregulares de captagdo, com-
pativel com necrose. Com imagem sugestiva de feocromocitoma
foi medicado com prazosin 5ug/kg/dose. Durante a evolucéo apre-
sentou crises de taquicardia que foram controladas com atenolol.
Comegou a ganhar peso, chegando a 21.100 g no 25° dia de
evolugdo. O exame do fundo de olho foi normal. As dosagens de
cortisol sérico, normetanefrina, metanefrina e acido-vanil-mandélico
estavam aumentadas, enquanto que a epinefrina, norepinefrina e
dopamina encontravam-se normais. A cintilografia com meta-iodo-
benzil-guanidina mostrou que se tratava de massa Unica na topo-
grafia da supra-renal esquerda (fig. 1). Foi levado a cirurgia para
resseccdo da massa, apos seis semanas de internagdo. A suspenséo
do prazosin foi realizada no dia anterior a cirurgia e iniciada infu-
sdo continua de nitroprussiato de sodio para controle pressérico
no peri-operatério. Durante a manipulacéo cirtrgica apresentou
vérias crises hipertensivas (200x140 mmHg). Retirada a massa
tumoral, com queda simultdnea da PA para valores em torno de
40x20 mmHg; suspensdo do nitroprussiato de sddio e inicio de
infus&o de noradrenalina.

A peca cirdrgica pesava 30 g, foi levada para estudo histopa-
toldgico e media 5,5x,2,5x0,7 cm. A microscopia mostrou células
neoplasicas, de citoplasma claro, finamente granuloso, nucleos
pleomorficos hipercromaticos (fig. 2). As coloragdes de imuno-
histoquimica com cromogranina e enolase e neurdnio-especifica
foram positivas, confirmando a origem neuro-enddcrina do tumor
(fig. 3). O acompanhamento pés-operatorio foi realizado ambula-
torialmente, com consultas programadas de 2 em 2 meses, reti-
rando gradualmente as drogas prescritas (captopril, digoxina e
furosemida) num intervalo de 6 semanas, estando o paciente com
niveis pressoricos e peso adequados para a idade.

Discussao

De todas as doengas da endocrinologia, o feocromocitoma é a
gue causa as mais dramaticas crises e que ameagam a vida do
paciente, pois além da hipertenséo grave, podem haver compli-
cacOes cardiacas que levam a hipotensdo e choque2. No caso
descrito havia perda de peso e outros sinais e sintomas tipicos de
feocromocitoma, conseqiientes a liberagdo excessiva de cateco-

Fig. 1 - Cintigrafia com meta-ioda-benzil-guanidina mostrando massa Unica na
topografia da suprarenal esquerda.

laminas, mas por ser raro em criancgas, a hipotese diagnostica na
internacdo foi neoplasia e em seguida hipertireoidismo. Mesmo
nos casos em que ha aumento do apetite ocorre perda de peso,
podendo chegar a caquexia. E relatado que apenas 10% dos ca-
S0s ocorre em criangas entre 6 e 14 anos e, mais freqliente, na
supra-renal direita. Nosso paciente de 6 anos apresentou a massa
palpavel a esquerda, confundindo-se com esplenomegalia. Foram
também descartados, até 0 momento, outros casos na familia do
paciente (informacdo necessaria ja que em 10% a doenga pode
ser hereditaria)®.

A histéria do paciente a internacdo iniciara seis meses antes
e o0s sintomas foram se agravando. Na revisdo da literatura, em
grande quantidade de casos o diagndstico e o tratamento foram
retardados por ndo se ter suspeitado do diagnostico®. A crianca
apresentou sinais de insuficiéncia cardiaca e cardiomiopatia dilatada
com diminuicdo importante das funces sistolicas. A explicagdo
para os sinais de cardiomiopatia dilatada também é descrita como
conseqiiente a miocardite, acompanhada de insuficiéncia ventri-
cular esquerda e edema agudo de pulmdo’. Na microscopia en-

Fig. 2 - Microscopia optica supra — renal - células cromafins com nucleos
pleomérficos e hipercromaticos. (HXE/40x).
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Fig. 3 - Microscopia 6ptica supra — renal - imunoreacéo positiva (imuno-histo-
quimica 40x).
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contram-se necrose de fibras, infiltrado inflamatério e fibrose. Em
trabalhos experimentais, quando a norepinefrina é infundida no
coelho ocorre vasoconstricdo coronariana sustentada que causa
lesBes histoldgicas semelhantes no miocérdio®. Na miocardite ou
cardiomiopatia induzida por catecolaminas em experimentagao é
descrito efeito benéfico do captopril, talvez por inibir a fibrose
causada pelo excesso de catecolaminas. O paciente pode ter hi-
potensédo grave, conseqliente a vasoconstricdo intensa. O eletro-
cardiograma geralmente mostra sinais de hipertrofia ventricular
esquerda, inversdo de onda T, alteracfes do segmento ST. O eco-
cardiograma pode mostrar sinais de hipertrofia ventricular esquerda,
diminuigdo das fungdes ventriculares, envolvimento do folheto an-
terior da mitral e movimentacdo paradoxal do septo®. No presen-
te caso os sinais de cardiomiopatia desapareceram durante as
seis semanas apo6s a cirurgia, também descrito na literatura®.

A neoplasia era unica e o diagnodstico de certeza foi realizado
através das dosagens de catecolaminas urinérias, da cintilografia
e do estudo histopatolégico. Os radioisétopos localizam o tecidos
cromafins e confirmam ou afastam a existéncia de tumor em
outros locais'®. No estudo multicéntico, publicado recentemente,
foi demonstrado que as dosagens bioquimicas sdo os melhores
testes para o diagnodstico desta doencga, principalmente as das
metanefrinas, que tem sensibilidade de 99%, (forma livre no plas-
ma) e 97% quando fracionadas na urina. A especificidade da do-
sagem do acido vanil-mandélico na urina é de 95%*. Em muitos
casos a investigacdo diagnostica por si, pode ser desastrosa, pois
a palpacéo da massa ou em outras manipulagdes ha liberagéo de
catecolaminas que causam draméticas conseqliéncias. Caputo e
cols.'? descreveram o caso de uma paciente com pielonefrite que
ao ser submetida & tomografia com contraste apresentou crise de
dispnéia, edema agudo de pulmao, deterioracdo do quadro geral
com crises de febre, alternéncia de hipo e hipertensao, evoluindo
para 6bito. Tratava-se de caso de neoplasia sistémica multipla
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com feocromocitoma bilateral, diagnosticada na necropsia e o
agravamento do quadro ocorreu por descarga de excessiva quan-
tidade de catecolaminas durante a investigacdo clinica, descrito
ap6s administracdo venosa de contraste.

O uso de medicamentos deve ser cauteloso, pois sdo descritas
crises apo6s uso de opiaceos, hormdnios adrenocorticotrépicos,
agonistas dopaminérgicos, tiramina, anestésicos (principalmente
halotano) e cocaina®?. O uso de beta-bloqueadores antes do alfa-
blogueio pode piorar a hipertensdo. O tratamento preconizado no
preparo pré-operatorio é o bloqueador dos receptores alfa, portan-
to uso da fenoxi-benzamina ou prazosin por duas semanas antes
da cirurgia. O beta-bloqueador pode ser necessario para controlar
a taquicardia. Durante o ato cirrgico deve ser usado agente anes-
tésico inalatorio potente, e as crises de hipertensdo que ocorrem
durante a manipulagdo do tumor sdo controladas com nitroprussiato
ou fentolamina e a taquicardia ou taqui-arritmia com esmolol ou
metoprolol®. O manejo cirurgico foi considerado um desafio durante
muitos anos e s6 comegou a ter sucesso apds se conhecer e
aplicar o adequado preparo pré e per-operatorio®. Nosso paciente
recebeu prazosin no pré-operatorio durante seis semanas, tempo
longo, pois houve dificuldade em se realizar a cintilografia, mas
durante esse tempo houve importante ganho de peso. Durante o
ato cirdrgico apresentou as crises ja esperadas e que foram con-
troladas com sucesso, pelas medicacOes citadas.

A literatura registra que o feocromocitoma em 75% dos casos
se origina ha medula da adrenal direita e as dimensdes séo variadas,
desde tamanhos microscopicos até grandes massas tumorais®s.
Em nosso paciente teve origem na medula da adrenal esquerda,
era unico e encapsulado. A histopatologia comprovou tratar-se de
tumor de células cromafins com nucleos pleomérficos, hipercro-
maticos, citoplasma finamente granuloso que se dispdem em tra-
béculas formando acinos. Na coloragdo de imuno-histoquimica
confirmou-se a origem neuro-endécrinal4.
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