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Feocromocitoma como causa de infarto agudo do miocardio

em paciente jovem

Luiz Carlos Mateus Scalfi,' Denise L. M. Monteiro?*

Resumo

Os feocromocitomas sao responsaveis por 0,1% a 0,5% dos
casos de hipertensdo arterial. A importancia de tais tumores
estd na possibilidade de desencadear crises hipertensivas, arrit-
mias e hipotensao arterial; complica¢des estas potencialmente
fatais, principalmente durante ou apds inducdes anestésicas, ci-
rurgias e demais situagoes de estresse. Outros sinais e sintomas
frequentes nestes pacientes sao: cefaleia, sudorese, palpitacdes,
hipotensao ortostatica, palidez, ansiedade, nduseas e perda de
peso. A avaliacdo funcional inclui dosagem de metanefrinas e
catecolaminas plasmaticas e o diagnostico por imagem é feito
por tomografia computadorizada, ressonancia magnética
e cintilografia com metaiodo-benzilguanidina. Este tumor
possui a caracteristica de ser letal quando ndo diagnosticado e
tratado corretamente, entretanto observa-se a cura em grande
parte dos doentes que fazem o diagndstico precocemente.
Neste trabalho, foi relatado um caso referente a um paciente
de 17 anos com diagnoéstico de feocromocitoma, que cursou
com infarto do miocardio, tendo obtido regressao das manifes-
tacoes adrenérgicas com a terapéutica cirargica, o que reforca
a importancia do diagnostico e tratamento precoce na cura
definitiva do feocromocitoma.

Descritores: Feocromocitoma; Infarto do miocardio; Adoles-
cente.

Abstract

Pheochromocytoma as a cause of acute myocardial
infarction in a young patient - case report

Pheochromocytomas are responsible for 0.1 to 0.5 % of cases
of hypertension. The importance of such tumors is the pos-
sibility of triggering potentially fatal complications such as
hypertensive crises, arrhythmias and hypotension, especially
during or after anesthetic induction, surgery and other stres-
sful situations. Other signs and symptoms most frequently
found in these patients are: headache, sweating, palpitations,
orthostatic hypotension, pallor, anxiety, nausea and weight
loss. Functional assessment includes measurement of plasma
catecholamines and metanephrines and imaging is done by
computed tomography, magnetic resonance imaging and
scintigraphymetaiodo-benzilguanidina. This tumor has the
characteristic of being lethal if not diagnosed and treated
properly, however, early diagnosis may lead to cure in most
patients. We report a case concerning a 17 year old patient
with a diagnosis of pheochromocytoma, who presented with
amyocardial infarction and obtained regression of adrenergic
manifestations with surgical therapy, which reinforces the
importance of early diagnosis and treatment of pheochro-
mocytoma for permanent cure.
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Resumen

Feocromocitoma como causa de infarto agudo del
miocardio en paciente joven

Los feocromocitomas son responsables por el 0,1 al 0,5% de
los casos de hipertension arterial. La importancia de este tipo
de tumores esta en la posibilidad de desencadenar crisis hiper-
tensivas, arritmias e hipotension arterial, estas complicaciones
potencialmente mortales, especialmente durante o después de
las inducciones anestésicas, cirugias y otras situaciones estre-
santes. Otros signos y sintomas frecuentes en estos pacientes:
cefalea, sudoracion, palpitaciones, hipotensién ortostatica,
palidez, ansiedad, nduseas y pérdida de peso.La valoracion fun-
cional incluye dosificacién de metanefrinas y catecolaminas
plasmaticas y el diagnostico por imagen se realiza mediante
tomografia computarizada, resonancia magnética y centello-
grama metaiodo-benzylguanidine. Este tumor se caracteriza
por ser letal sino es diagnosticado y tratado adecuadamente,
sin embargo, se observa que la mayoria de los enfermos que
se hacen diagnosticar precozmente se curan. En este trabajo
se reporto el caso de un paciente de 17 afios con diagnoéstico
de feocromocitoma, que derivo en infarto de miocardio,
obteniendo la regresion de las manifestaciones adrenérgicas
con la terapia quirurgica, lo que refuerza la importancia del
diagnostico y tratamiento temprano en la cura definitiva del
feocromocitoma.

Palabras clave: Feocromocitoma; Infarto del miocardio;
adolecente.
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Introducao

O feocromocitoma é tumor neuroenddcrino raro,
causador de hipertensao secundaria pela producdo
de catecolaminas com origem nas células cromafins,
muitas vezes subdiagnosticado. Encontra-se, maiori-
tariamente, situado na medula suprarrenal (80-85%),
embora em 15-20% dos casos possa se desenvolver de
tecido cromafim localizado fora da suprarrenal (adja-
cente aos ganglios simpaticos do pesco¢o, mediastino,
abdome e pélvis), sendo frequentemente chamado de
paraganglioma.?

Apresenta-se geralmente de forma benigna, com
pico de incidéncia por volta da quarta década de vida
e pode estar associado a sindromes genéticas. Tem
amplo espectro de apresentacgdes clinicas, mas a triade
sintomatica caracteristica é constituida de cefaleia, pal-
pitagdes e hipersudorese, acompanhada de hipertensdo
arterial sistémica (HAS).3*

As crises hipertensivas e os eventos cardiovascula-
res potencialmente fatais causados por esta neoplasia
decorrem do efeito potente da estimulacdo adrenérgica
e justificam a importancia do diagnoéstico precoce e de
abordagem terapéutica eficaz no controle sintomatico
e na prevenc¢ao de complicacoes.®

O comprometimento cardiovascular pode se
caracterizar por angina e infarto agudo do miocardio
(IAM), muitas vezes, sem doenca coronariana associada,
decorrentes do espasmo coronariano pelo aumento de
catecolaminas, neuropeptidio Y, aumento da agregabi-
lidade plaquetaria e do consumo de oxigénio.>® Pode
também simular sindrome corondria aguda e dificul-
dade de condugdo da crise hipertensiva.*

O diagnoéstico é realizado pela dosagem de
catecolaminas plasmaticas e metanefrinas na urina de
24 horas,aumentadas em 98% dos casos. A confirmacao
é feita pela tomografia computadorizada (TC) e
ressonancia nuclear magnética (RNM) de abdome, ou
ainda pela cintilografia com metaiodo-benzilguanidina
iodo-131 MIBG).4¢

O tratamento cirargico é a conduta terapéutica
definitiva. Na impossibilidade da realizacao de cirur-
gia curativa, o tratamento clinico com a utilizacdo de
alfabloqueadores e betabloqueadores pode reduzir o
numero de paroxismos e lesdes de 0rgados-alvo com
relativa melhora da expectativa de vida.>*

O objetivo deste estudo ¢é relatar caso de feocro-
mocitoma em paciente jovem, cursando com infarto
agudo do miocardio, evidenciando a relacdo entre a
presenca deste tumor e o risco de complicacdes car-
diovasculares.

agudo do miocérdio em paciente jovem

Método

Foi realizada ampla pesquisa na literatura médica
procurando identificar e extrair informacdes da lite-
ratura nacional e internacional. Esta revisdo critica
utilizou como bases de dados: Medline (por meio do
PubMed), SCiELO e LILACS.

Para identificacdo de publicacdes no PubMed, foi
utilizada a seguinte estratégia de busca: “Pheochro-
mocytoma” [Mesh] and “Hypertension” [Mesh] and
“Myocardial Infarction” [Mesh], sendo encontrados
57 artigos. Para a pesquisa no SciELO, foram usados os
termos “Pheochromocytoma” and “Hypertension”,
sendo encontrados 30 artigos, dos quais dois foram
selecionados porque incluiam relato de alteracdes
cardiacas. A pesquisa no LILACS utilizando os termos
“feocromocitoma”, “hipertensdo arterial” e “infarto”
resultou na selecao de um artigo. A pesquisa totalizou
60 artigos para serem analisados pelos revisores.

Os critérios de inclusao foram: artigos que abor-
dam feocromocitoma, hipertensao arterial, infarto do
miocardio ou alteragdes cardiacas e artigos em inglés,
portugués, espanhol e francés. Ja os critérios de exclusdo
foram:a data de publicacdo anterior a 1990 e artigos em
linguas de dificil compreensao.

Obedecendo aos critérios de exclusao estabelecidos,
foram excluidos 35 artigos publicados antes de 1990,
seis artigos por ndo haver acesso ao texto completo e
trés por linguas diferentes das selecionadas. A pesquisa
totalizou com 16 fontes bibliograficas.

Descricao do caso

JCOS, masculino, branco, 17 anos, solteiro, estudan-
te, compareceu ao Hospital Pitangueiras (Jundiai-SP) no
dia 06/08/2011 com quadro de cefaleia holocraniana,
sudorese, tontura, palpitacdo, hipotensao ortostatica e
pico hipertensivo de inicio subito com pressao arterial
(PA) de 160 x 90 mmHg. Relata historia familiar de
feocromocitoma.

Exames complementares e evolucdo clinica na
primeira internacao.

Foi solicitado eletrocardiograma que evidenciou
elevacao do segmento ST e inversdo profunda e simé-
trica da onda T de V2 a V6. Os marcadores de necrose
miocdrdica apresentaram niveis elevados: troponina T
de 68 mg/ml (valor de referéncia - VR) < 0,2 mg/ml) e
creatina quinase fracao MB (CK-MB) de 45 u/l1 (VR <16),
e glicemia de jejum 184 mg/dl e metanefrinas urindrias:
totais - 8.653 ug/24h (VR <1000 ug/24h); metanefrinas
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4.256 ug/24h (VR <400 ug/24h) e normetanefrina 4.397
ug/24h (VR < 600 ug/24h).

Nas primeiras 24 horas de observacao, evoluiu
com aumento significativo da pressao arterial (PA),
alcancando 190 x 120 mmHg (HAS grau 3). Ap6s o pico
hipertensivo, evoluiu com sinais de hipoperfusao e
instabilidade hemodinamica.

Ap6s a introdugdo de alfabloqueador e betablo-
queador, o paciente teve melhora do quadro clinico
recebendo alta no décimo dia de internac¢ao hospitalar.

Exames de imagem

Tomografia computadorizada (TC) de abdome:
massa ovalar bilateral com densidade de partes moles,
contornos regulares medindo 27 mm x 19 mm direita
e 22 mm x 14 mm esquerda em seus maiores didmetros
axiais, com captacao heterogénea pelo meio de contras-
teiodado na topogratia de suprarrenal. Demais aspectos
dentro do padrao da normalidade.

Cintilografia com metaiodo-benzilguanidina iodo-
131 MIBG): mostrou captacdo patologica em ambas
suprarrenais, sugerindo presenca de feocromocitoma
bilateral. Diagnostico confirmado pelo exame anato-
mopatoldgico.

Tratamento cirargico e evolu¢do no primeiro ano.

No 46° dia pos-infarto do miocardio (PIM), foi sub-
metido a adrenalectomia total direita e parcial esquerda
por videolaparoscopia, evoluindo no poés-operatoério
imediato com labilidade pressorica e fibrilacdo atrial
dealtaresposta ventricular (FAARV)revertida. Recebeu
alta com prescricdo de prednisolona 7,5 mg por dia e
succinato de metoprolol 25 mg de 12 em 12 horas.

Figura 1. Plano coronal com reconstrugdao do abdome em
topografia de suprarrenal.
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Trinta dias ap6s o procedimento cirtargico, foi
atendido no ambulatério de endocrinologia. Ao exa-
me fisico, apresentava ritmo cardiaco regular em dois
tempos, bulhas normofonéticas, auséncia de sopros,
PA =130 x 80 mmHg e frequéncia cardiaca de 88 bpm.
Optou-se, entdo, pela suspensao do alfabloqueador e
betabloqueador.

O paciente manteve acompanhamento ambula-
torial pelo periodo de um ano, tendo evoluido sem
intercorréncias clinicas (auséncia de pico hipertensivo
e frequéncia cardiaca controlada).

Discussao

Nosso paciente tinha, naquele momento, 17 anos
de idade. Apenas 10% dos casos de feocromocitoma
ocorrem em jovens, sendo o diagndstico mais comum
entre 0s 30 e 50 anos de idade. Quando ocorre em crian-
cas, geralmente o tumor se localiza fora da suprarrenal,
sendo multifocal e associado a sindromes hereditarias.®

O feocromocitoma hereditdrio, geralmente diag-
nosticado em individuos com idade inferior a 40 anos;
ocorre na neoplasia endocrina multipla (MEN) tipo 2,
na Sindrome de Von Hippel-Lindau, na neurofibro-
matose tipo 1 (NF-1) e no paraganglioma familiar. O
paciente relatado neste caso, embora tenha histéria
familiar para feocromocitoma, quando investigado,
ndo apresentou nenhuma evidéncia que corroborasse
o diagnostico das doengas citadas acima associadas ao
feocromocitoma hereditario. As formas esporadicas
sdo geralmente diagnosticadas em pessoas com 40-50
anos.%®

Este tumor possui a caracteristica de ser letal quan-
donao diagnosticado e tratado corretamente, entretan-
to observa-se a cura em grande parte dos doentes que
fazem o diagnoéstico precocemente.*

As manifestagdes clinicas do caso relatado neste
trabalho foram exatamente as descritas na literatura:
cefaleia holocraniana, sudorese, tontura, palpitacao,
hipotensado ortostéatica e pico hipertensivo de inicio
subito com PA de 160 x 90 mmHg.’

A grande maioria dos sinais e sintomas deve-se ao
efeito direto das catecolaminas que sao secretadas pelo
tumor: hipertensao arterial (HTA), palpita¢oes, palidez,
cefaleias e sudorese sdo alguns sinais e sintomas que
podem ocorrer no feocromocitoma. Apesar da nao
especificidade dos sintomas, a presenca simultdnea de
cefaleias, palpitacdes e sudorese aumentam em mais
de 90% a probabilidade do diagnostico de feocromo-
citoma.*"1°
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Na internacdo, o paciente apresentou glicemia de
184 mg/dl, achado compativel com a literatura, pois 0s
efeitos metabdlicos descritos incluem a hiperglicemia,
acidose l4ctica e perda de peso.”

A hipertensao arterial é geralmente paroxistica,
ocorrendo em determinados individuos que ja se
mantém discretamente hipertensos, enquanto outros
tém valores tensionais normais entre paroxismos. Pode
ocorrer também de a PA ser persistentemente normal,
especialmente em pacientes com incidentalomas su-
prarrenais (tumores suprarrenais detectados através de
meétodos imagenologicos realizados por outros motivos
ndo relacionados a disfuncao suprarrenal, em grande
parte benignos e inativos do ponto de vista hormonal),
com sindromes familiares identificadas ou com um
tumor de pequenas dimensoes."*”

O numero de normotensos e assintomaticos diag-
nosticados com esta doenga tem aumentado de forma
constante. Cerca de 5% dos casos de incidentalomas
sdo, na verdade, feocromocitomas. O paroxismo dos
sinais e sintomas, secundario a secrecdo episddica de
catecolaminas, aumenta a probabilidade diagnostica
deste tumor.!"1213

Os procedimentos anestésicos e a manipulacdo
dos tumores sdo estimulos catecolaminérgicos impor-
tantes; a comida, farmacos ou compostos quimicos
(produtos de contraste radiogréaficos, metoclopramida,
antidepressivos triciclicos) também podem induzir
paroxismos. A clinica ¢ imprevisivel, podendo durar
de alguns minutos a uma hora aproximadamente 1

Em relacdo ao diagnostico do feocromocitoma,
verifica-se atraso de trés anos entre o inicio dos sintomas
e sua confirmacdo. Deste modo, o estudo bioquimico
do feocromocitoma esté indicado nao apenas em indi-
viduos sintomaticos, mas também naqueles com inci-
dentalomas ou predisposi¢Oes genéticas identificadas.
Os testes bioquimicos tradicionais incluem a medicao
das catecolaminas plasmaticas e urindrias, acido vanil-
mandélico urindrio (VMA), metanefrinas urinarias e
plasmaticas (normetanefrina e metanefrina). Estudos
recentes apontam que a quantificacdo das metanefrinas
urinarias e plasmaticas € o teste mais sensivel para o
diagnostico. Consequentemente, se negativo, é o teste
mais confiavel para a exclusdo de feocromocitoma.?!

Deverd ser assegurada a suspensao de medicamen-
tos que interfiram com estas quantificacoes e que assim
levem a falsos positivos (fenoxibenzamina, antidepres-
sivos triciclicos e antipsicoticos, bloqueadores-beta,
levodopa, farmacos contendo catecolaminas, etanol

agudo do miocérdio em paciente jovem

e fatores de stress como cirurgia, infarto e/ou apneia
obstrutiva do sono).8

Para localizar o tumor diagnosticado bioquimi-
camente, recorre-se a exames de imagem, como TC
ou ressondncia magnética nuclear - RMN - (criangas
e gravidas), e ligandos funcionais como a cintilografia
'2-MIBG (se TC ou RMN negativas). Se a cintilografia
2[-MIBG for negativa, recorre-se a estudos com tomo-
grafia com emissdo de positroes (PET) com ligandos
especificos[18FI DA e [18F]DOPA; se estes também forem
negativos, o doente provavelmente tem um tipo raro
de feocromocitoma (células do tumor ndo expressam
norepinefrina ou tém um ntimero reduzido de granulos
secretores de catecolaminas) ou um feocromocitoma
maligno, que € diagnosticado na presenca de metéstases
de células ndo cromafins contendo tecidos tais como
0ss0, figado, pulmoes e nddulos linfaticos.>”'

O uso de tratamento pré-operatério adequado
para bloquear o efeito das catecolaminas segregadas,
tem diminuido a mortalidade perioperatéria para me-
nos de 3%. O objetivo é de prevenir as complicacdes
potencialmente sérias induzidas pelas catecolaminas
durante a cirurgia, que sao: crises hipertensivas, arrit-
mias, edema pulmonar agudo e isquemia do miocérdio.
Desta maneira, é sempre recomendavel a estabilizacdo
pré-operatoria e programar antes intervencdo cirurgica
eletiva. Os esquemas tradicionais incluem fenoxiben-
zamina, prazosina e doxazosina. A fenoxibenzamina
¢ o preferido por bloquear os a receptores de forma
ndo competitiva. Outros farmacos utilizados sdo os
bloqueadores dos canais de célcio do grupo das dihi-
dropiridinas, que, apesar de ndo causarem hipotensao
ortostatica, sozinhos nao sao suficientes para evitar a
instabilidade hemodindmica. Outra op¢do que pode
ser utilizada no periodo perioperatério é a metirosina
e, apesar de dois estudos retrospectivos terem demons-
trado que em associacdo a fenoxibenzamina haveria
menor necessidade de farmacos anti-hipertensivos
durante a cirurgia, ndo foi realizado nenhum estudo
prospectivo nesse sentido.!o113

O tratamento dura em média dez a 14 dias. A dose
inicial de fenoxibenzamina é de 10 mg duas vezes ao
dia, com aumento a cada 2-3 dias em 10-20 mg até a dose
didria maxima de 1 mg/kg (suficiente na grande maioria
dos doentes). Um agente betabloqueador (propranolol
40 mg trés vezes por dia ou atenolol 25-50 mg por dia)
podera ser usado em conjunto, apenas depois de varios
dias de bloqueio a, especialmente em pacientes com
taquiarritmias associadas.”101113
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No poés-operatorio, assim como ocorreu no caso re-
latado, poderd se manifestar hipotensao devido a queda
abrupta de catecolaminas circulantes apds a remog¢ao
do tumor, associado a acdo do preparo cirtrgico com
fenoxibenzamina, resolvida com aumento do aporte
de sal e liquidos. Em casos refratdrios, é possivel optar
por efedrina endovenosa ou vasopressina, se este tl-
timo fdrmaco for ineficaz. Taquiarritmias podem ser
controladas com infusdo continua de B-bloqueadores
de acao curta. Crises hipertensivas podem ser tratadas
com bolus ou infusdo continua de fentolamina ou
nitroprussiato de sédio.>*3

Nas primeiras 24 horas ap0s a cirurgia, o paciente
deverd permanecer internado em unidade de terapia
intensiva, com especial atencdo as situacoes de varia-
¢do hemodindmica. A via de escolha para a retirada
do tumor é a laparoscépica, pois diminui a morbidade
pOs-operatoria, estadia hospitalar e custos. A taxa de
mortalidade é de 1% e de morbidade de 8%.101113

O seguimento deverd ser anual, durante os primei-
ros dez anos apos a cirurgia e indefinidamente se existir
historia familiar positiva ou paraganglioma.'®

O prognostico, ao contrario de pacientes com
metastases (tumores de grandes dimensdes ou paragan-
gliomas), é geralmente excelente.>*12

Conclusao

As afecgdes secundarias ao feocromocitoma repre-
sentam desafio de diagnostico devido a baixa incidén-
cia e prevaléncia do tumor em especial nos pacientes jo-
vens. Este relato de caso refor¢a que o feocromocitoma
pode apresentar-se de forma inusitada e o diagnoéstico
correto tem grande importancia para a definicao do tra-
tamento e seguimento de cada caso. O infarto agudo do
miocardio ndo é uma patologia prevalente em jovens e
quando sinais e sintomas caracteristicos desta patologia
estdo presentes, ndo se pode descartar a possibilidade
da presenca de feocromocitoma, devendo-se assim pro-
ceder a realizacdo dos exames complementares citados
que possam excluir esta doenca.
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