Relato de Caso

FEOCROMOCITOMA INTRATORACICO. RELATO DE CASO

NOEDIR A. G. STOLF, PAULO M. PEGO-FERNANDES, ROBERTO COSTA, LUIS FELIPE P. MOREIRA,
ALEXANDRE JANOTTI, ALBERTO M. SANTOS, PEDRO LUIS DE BRITO

E relatado o caso de uma paciente branca de 37 anos, com achado radioldgico de massa
mediastinal posterior a direita, ao nivel do corpo da 6.2 vértebra toracica. Apresentava histéria de
hipertensdo arterial moderada, tratada com dieta, metildopa e clortalidona, além de antecedentes
de duas crises hipertensivas.

Em 27/3/85 foi submetida a toracotomia postero-lateral direita no 5.° EIC, encontrando-se um
tumor de aproximadamente 4 cm de didmetro, esférico, bem delimitado, muito aderido ao lobo
inferior do pulméo e a parede torécica. Durante a ressec¢éo do tumor, notou-se grande vascul arizagao
e oscilagBes muito intensas da frequiéncia cardiaca e presséo arterial, que necessitaram de reposi cado
volémica e do uso de droperidol, verapamil e digital.

O estudo anatomopatolégico revelou tratar-se de um paraglanglioma que, juntamente com o
quadro clinico, formou o diagnéstico de feocromocitoma intratoracico.

Atualmente, a paciente se encontrava no 6.° més pés-operatério, evoluindo assintomatica e

normotensa, sem medicacao.

Os feocromocitomas sdo tumores pouco frequentes,
responsaveis por 0,1% a 2% de todos os casos de
hipertensao arterial **. Em sua maioria (90% dos
casos) localizam-se na zona medular das glandulas
adrenais*. Osfeocromocitomas extra-adrenais em geral
situam-se nos 6rgéos de Zuckerkandl, mas o tumor pode
crescer em outras |localizag®es, no retroperitdnio, térax
ou bexiga 2.

Os feocromocitomas intratoraci cos sao extremamente
raros (1% dos extra-adrenais) °, tendo sido encontrados
40 casos descritos na literatura mundial &%.

O objetivo do presente trabalho foi apresentar o caso
de uma paciente com feocromocitoma extra-adrenal
intratoracico, localizado em mediastino posterior. Foi
também realizada uma revisdo da literatura, analisando
aspectos pertinentes a essa afec¢éo.

APRESENTACAO DE CASO

N. D. S, branca, 37, anos, operada em 27/03 /85, a
paciente referia duas crises hipertensivas (220 x 110
mmHg) pregressas, h& dois anos. Tais crises teriam
ocorrido durante duas internagcdes hospitalares, em que
havia sido programada a realizag8o de colecistectomia,
sendo suspensa a operacdo para tratamento ambulatorial

da hipertensdo. A partir de ent8o, foi tratada com dieta
hipossodica, metildopa e clortalidona.

Em radiografia de torax de rotina realizada 3 meses
antes, foi observada massa mediastinal posterior a
direita, ao nivel do corpo da 6.2 vértebra torécica (fig.
laelb),

Com a suspeita de tumor de células de linhagem
neuroldgica, foi internada paraarealizagdo detoracotomia
exploradora. Apresentou novacrise hipertensiva (180-100
mmHg), apesar da dieta e da medicacdo ja referidas. A
hipertensdo cedeu com a medicagdo pré-anestésica
(meperidina, diazepam e prometazina). Apdsainducéo
de anestesia, a paciente apresentou elevacdo da
freqliéncia cardiaca, em torno de 120 bpm. Através de
toracotomia no 5° espago intercostal direito,
observou-se um tumor de aproximadamente 4 cm de
diametro, esférico, bem delimitado, porém com
aderéncias ao lobo inferior do pulmao. A biopsia de
congelacdo sugeria tumor de origem nervosa, com
caracteristicas de tumor benigno. Ao se realizar a
resseccdo do tumor, notou-se que era bastante aderido
as costel as e aos espagos intercostais. A vascul arizagdo
erabastante intensa e, a manipul acdo damassatumoral,
apaciente apresentou taquicardiaem torno de 180 bpm
e grande labilidade de presséo arterial. Medicada com
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Fig. la- Radiografiadetérax pré-operatoria, posterio-anterior, mostrando
massamediastina em hemitérax direito, proximaaregido hilar.

Fig. 1b — Radiografia de térax em perfil direito, mostrando massa em
mediastino posterior, préximo acoluna.

droperidol, verapamil e digital, houve diminuicdo da
freqiéncia cardiaca, porém sem retorno aos niveis
normais e a pressao arterial ainda permaneceu
instavel. Logo apds a retirada do tumor, a freqiiéncia
cardiaca e a pressédo arterial estabilizaram-se em
niveis normais.

Como estivesse normotensa no pos-operatério, a
medicagdo anti-hipertensiva ndo foi reintroduzida. O
exame anatomopatol 6gico revelou tumor de 4 x 3 x 3cm,

de cor pardo esbranquicada e consisténcia firme. Foram
demonstrados corddes celulares espessos, intercalados
com tecido conjuntivo intensa mente vascularizado (fig.
2a). Ascélulas apresentavam formapoligonal ecilindrica,
citoplasma com granulos basofilicos e nucleos ovoides.
A cromatina e, em alguns campos, os elementos celulares
formavam arranjo compacto ao redor de espagos
vasculares do tipo cavernoso (fig. 2b). O diagndstico
anatomo-patol 6gico foi de paraglanglioma. O quadro
clinico e o exame anatomo-patologico fizeram o
diagnoéstico de feocromocitoma extra-adrenal.

Fig. 2a — An&omo-patol dgico revelando corddes celulares espessos,
intercal ados com tecido conjuntivo, intensamente vascul arizado.

Fig. 2b—Maior aumento, revelando cd ulasdeformapoligonal ecilindrica,
com citoplasmacom grénul os basof ilicos e nlicleos ovéides.

A paciente encontra-se atualmente no 6.° més de
poés-operatério, permanecendo assintomética e
normotensa sem o uso de medicacdo e fazendo dieta
normal.

DISCUSSAO
Os feocromocitomas sdo tumores raros, na sua

maioria benignos, cujas células derivam do tecido
cromafim da crista neural embriol6gica e que sin-



feocromocitona intratoracico 431

tetizam e liberam catecolaminas ativas. L ocalizam-se has
gléndulas adrenais em 90% dos casos, em adultos, e em
70% dos casos, em criangas. Entre os extra-adrenais, 0s
intratoracicos sdo considerados os mais raros .

A primeiradescricéo de feocromocitomaintratoracico
se deve a Miller em 1924 2°, como achado casua de
autopsia.

Os feocromocitomas podem aparecer em qual quer
idade, sendo mais fregiientes entre a 4.2 e 5.2 décadas,
com ligeiro predominio do sexo feminino. Entretanto,
guando se verificam os casos relatados de
feocromocitoma intratoracico, predomina o sexo
masculino e a incidéncia & maior entre a 2.2 e a 4.2
décadas de vida. No presente relato, a paciente tinha 37
anos de idade.

Aproximadamente 95% dos feocromocitomas séo
sintomaticos. Quando ocorre umareagdo aum estimulo,
haumaacentuacdo dafase criticadarespostade estresse,
levando a crise hipertensiva, diaforese, palpitac@es e
sintomas hipoglicémicos, semelhantes ao diabetes
mellitus juvenil 2. Em metade a 2/3 dos pacientes ha
hipertensdo arterial mantida e os demais referem crises
hipertensivas 3. A freqliéncia das crises paroxisticas
de hipertenso € muito variavel, tendo-se conhecimento
de pacientes com até 25 crises diarias®. A duragéo varia
amplamente, desde segundos a vérias semanas. Cerca
de 75% dos casos tém uma ou mais crises semanais e
25%, mais de uma crise diéria 4. H4 vérios fatores
desencadeantes, como drogas *, estresse 3, mudanca de
decubito , anestesia e manobras cirdrgicas #. De modo
geral, qualquer situacdo gque estimule o sistema nervoso
pode ocasionar uma crise hipertensiva, ao liberar
catecolaminas dos nervos simpaticos, se 0s depositos
forem excessivos °.

Os demai's feocromocitomas (5%) assintomaticos sdo
essencialmente ndo funcionantes, sendo porém
potencialmente explosivos #3%, A auséncia de
sintomatol ogia pode ser explicada de diversas maneiras:
1) o tumor é ndo-funcionante; 2) as catecolaminas sdo
metabolizadas “in situ” antes de sua liberacdo para a
circulacdo e 3) hainsensibilidade do organismo *.

H& vérios relatos de feocromocitomas com
anormalidades eletrocardiogréaficas, e casos de
associacdo entre feocromocitoma e miocardite 2. As
lesBes miocérdicas sdo mais severas no ventriculo
esquerdo e podem ocorrer associadas amiocardite aguda
ou crdnica, podendo ser induzidas em homens e em
animais pela administracdo de catecolaminas 2.
Descrevem-se paci entes com feocromocitomamostrando
alteracOes difusas de onda T, do eletrocardiograma,
compativeis com dano miocardico difuso ou isquemia;
em um relato, o eletrocardiogramavoltou ao normal apos
a remocdo do feocromocitoma 2. O exame
eletrocardiografico da presente paciente era normal no
pré-operatorio.

O diagnostico de feocromocitoma pode ser feito no
pré-operatdrio, com a determinacdo das catecolaminas

no sangue e urina e com a dosagem do acido
vanilmandélico e metanefrina na urina. No caso de
suspeita de feocromocitomaintracardiaco, pode se usar a
cintilografia pelo | - metaiodobenzilguanidina, para a
localizacdo exata do tumor . O exame
anatomo-patol6gico é fundamental para a realizacgo do
diagndstico em pacientes em que a suspeita de
feocromocitoma ndo € feita no pré-operatério. No caso
relatado, o exame anatomo-patoldgico associado ao
quadro clinico e a evolugdo apos a retirada do tumor
firmaram o diagndstico.

Os acidentes hipertensivos pré-operatorios podem ser
uma complicagdo do feocromocitoma intratorécico,
principalmente quando ndo ha diagndstico prévio, como
ocorreu no presente caso °.

O feocromocitoma intratoracico se situa
preferencialmente entre a 5.2 e 8.2 vértebras, ao nivel do
angulo costovertebral, muitas vezes aderentes a cadeia
simpética, tendo a mesma incidéncia em ambos os
hemitorax 2%8. A paciente relatada apresentava o tumor
a0 nivel da 6.2 vértebra torécica

Durante a operagdo, as alteragdes cardiocirculatorias
induzidas pelo tumor sdo de dificil controle. Os periodos
criticos séo: 1) durante ainducéo da anestesia, quando o
miocardio estasensibilizado aos ef eitos das catecolaminas;
2) durante amanipul acdo do tumor, devido a mobilizacdo
de grandes quantidades de catecolaminas; 3) durante a
ligadura dos vasos tumorais, resultando em rapido
decréscimo de catecolaminas circulantes e hipotenséo *.

Como a meia-vida dos a e B blogueadores é
substancialmente maior que a meia-vida das
catecolaminas (5 minutos), quaisquer efeitos
remanescentes desses bloqueadores ficam sem
antagonizacéo, contribuindo para uma vasodilatacdo
macica apos a retirada do tumor ¥. Desse modo, fica
patente a importancia do uso adequado de anestésicos
para essas situacles e monitorizagdo do balanco hidrico
e ventilagdo adequada *® Sauvage e col. 2 admitem que,
se no curso de uma anestesia sobrevem um acidente
hipertensivo, ndo relacionado & anestesia ou ao ato
cirdrgico, deve-se suspeitar de um feocromocitoma.

O droperidol e o fentanil foram sugeridos para a
anestesia dos casos de feocromocitoma 1%, sendo que o
droperidol reduz o efeito vasopressor das catecolaminas
2,0 halotano deve ser usado com cautela, devido a seu
potencial de causar arritmiasinduzidas por catecolaminas,
a ndo ser que seja administrado em conjunto com
[3-blogueador 2. No presente caso, apesar de ser utilizado
droperidol, devido &, intensa taquicardia, e labilidade
pressorica, associou-se verapamil e digitalico
endovenosos. Foi administrada grande quantidade de
volume apos a retirada do tumor, devido a hipotensdo
gue ocorreu apoés a ligadura do pediculo tumoral,
concordando com os relatos da literatura.

ApOs a retirada do tumor notou-se uma ligeira
depressdo nas costelas as quai s estava aderido, sugerindo
firme aderéncia & cadeia simpética.
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Quanto ao prognostico, Delarue e cal. % relataram 80%
de cura completa em pacientes que tiveram todo o tumor
removido; Peterson e col. % observaram cura ou melhora
significativa em 92% dos pacientes apds a cirurgia.
Aproximadamente 10% dos pacientestém recorrénciados
sintomas *, e por isso 0 seguimento deve ser cuidadoso, a
cada 6 meses, durante 15 anos “°. A maioria dos tumores
€ benigno; nos casos em que for constatada maligni dade
(determinada histologicamente pela presenca do tumor
onde ndo existe normalmente tecido cromafim como em
linfonodos, figado, pulmé&o e/ou osso) %4 o prognostico
€ reservado, com sobrevida méxima de 18 meses . A
paciente esta assintomatica, normotensa, sem alteracoes
laboratoriais, 6 meses apds a cirurgia.

Como resultado do aprimoramento do diagnéstico e
melhora do tratamento cirdrgico, a taxa de mortalidade
dos pacientes com feocromocitoma caiu de 50% ! para
5% #* nos ultimos 10 anos.

O presenterelato reafirmaanecessi dade de se suspeitar
do diagnéstico de feocromocitoma intratorécico,
principalmente em pacientes com massa tumoral entre a
5.2 e 8.2 vértebras, com antecedentes de hipertensao
arterial mantida, ou em crises.

SUMMARY

Pheochromocytoma in the thorax is extremely rare,
and correlates to 1% of all extra-adrenal tumors. Forty
cases have been reported in the literature.

We report the case of a 37 year old white female with
a mass in the posterior mediastinum, who was
continuously treated for moderate hypertension with diet
a methyldopa and chlorthalidone. The patient was
operated on through a posterolateral thoracotomy, and a
4 cm wide tumor was found adherent to the left lower
lung lob and thoracic wall. The tumor was richly
vascularized, and during manipulation, there were marked
variations of the arterial tension that required potent
medications.

Thehistological study demonstrated that the tumor was
a paraganglioma and, with the clinical data, lead to the
diagnosis of pheochromocytoma.

The patient had an uneventful recovery and is well
and normotensive without medication in the sixth
postoperative month.

A concise review of the literature is made and the
pertinent data related to this type of tumor is discussed.
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