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RESUMO

O feocromocitoma é um tumor de células cromafins secretor de catecolaminas tipicamente localizado na medu-
la suprarrenal. Apresentamos o caso de uma doente previamente assintomatica do ponto de vista cardiovascular
em que um feocromocitoma silencioso se apresentou como crise adrenérgica associada a choque cardiogénico no
peri-operatorio de uma cirurgia eletiva ndo suprarrenal. Discute-se o tratamento agudo em ambiente de cuidados
intensivos, bem como os desafios diagndsticos clinicos e bioquimicos.
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ABSTRACT

Pheochromocytoma is a chromaffin cell tumor which secretes catecholamines and is typically located in adrenal medulla.
We present the case of a previously asymptomatic patient in which a silent pheochromocytoma presented as an adrenal
crisis associated with cardiogenic shock in the perioperative period of a nonadrenal elective surgery. The acute critical care
treatment is discussed as well as the clinical and biochemical diagnostic challenges.

KEYWORDS: Elective Surgical Procedures; Hypertension; Pheochromocytoma; Postoperative Complications; Shock, Car-
diogenic
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INTRODUCAO

O feocromocitoma € um tumor de células cromafins se-
cretor de catecolaminas (e outros neuropéptidos) com
origem na medula suprarrenal (20%) ou em paraganglio-
mas extra-suprarrenais.! Os sintomas classicos incluem
hipertensdo sustentada ou paroxistica, acompanhados
de paroxismos da triade de cefaleias, palpitacdes e suda-
cdo.? No entanto, uma vez que a secrecdo de catecola-
minas é frequentemente episddica, os feocromocitomas
sdo, em especial em individuos com mais de 60 anos,
assintomaticos ou oligossintomaticos, apresentando di-
ficuldade diagnéstica.? A crise adrenérgica como mani-
festacdo inicial de feocromocitoma nao diagnosticado é
rara e tem taxa de mortalidade de até 50% na auséncia
de bloqueio alfa-adrenérgico.® A apresentacao desta no
peri-operatoério de cirurgia eletiva ndo suprarrenal é ex-
traordinéria, pelo que é necessario um indice de suspei-
cao elevado para o seu diagnéstico, a fim de fornecer um
diagnostico e terapéutica atempados e adequados.

CASO CLINICO

Doente do sexo feminino de 67 anos de idade com ante-
cedentes patoldgicos de hipotiroidismo (sob terapéutica
com levotiroxina) e reumatismo mio-articular (sob cele-
coxib). Submetida a cirurgia hemorroidaria, sob aneste-
sia geral balanceada. Intraoperatério pautado por perfil
hipertensivo (Fig. 1) e instabilidade arritmica (salvas
de taquicardia ventricular). Transferida no pos-opera-
torio imediato para a Unidade de Cuidados Intensivos,
onde manteve quadro hipertensivo (embora menos
marcado - pressdo arterial sistélica 150-160 mmHg)
associado a quadro de hipoperfusao global (obnubilada,
oliglrrica e com livedo dos membros inferiores até a raiz
das coxas; associada a elevacao de lactatos com pico de
12 mmol/L), condicionando disfuncdo multiorganica.
Gasimetricamente com acidémia metabdlica (pH 7,1
PCO, 40 mmHg HCO, 15 mEg/L) com hipoxemia rela-
tiva (PO, 66 mmHg sob mascara facial de alta concen-
tracdo com O, a 15 L/min). Analiticamente com des-
marginacado leucocitdria (33.800 leuctcitos com 94%
de neutrofilos, sem elevacdo da proteina C-reativa), he-
moconcentracao (hemoglobina 15,3 g/dL), hipoglicemia
(50 mg/dL), retencao azotada (ureia/creatinina 42/1,3
mg/dL), padrao de citolise hepatica (elevacdo da AST/ALT
1468/1965 U/L) com hiperbilirrubinemia (bilirrubina
1,9 mg/dL), elevacao dos marcadores de necrose miocar-
dica (Tnl 13,2 ng/mL) e elevacio do péptido natriuréti-
co (Pro-BNP 11407 pg/mL). Radiografia de térax com
padrao alveolar bilateral, ocupando todos os campos
pulmonares. Eletrocardiograma com QSem V1 e V2, e
infradesnivelamentode ST em DII, DIIl, aVF ede V4 a Vé.
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FIGURA 1. Perfil tensional (medicdo ndo invasiva) intra-operatorio.

FIGURA 2. Ventriculografiademonstrando alteracées segmentares
compativeis com cardiomiopatia de stress - sindrome de

Takotsubo “invertida” (balonamento dos segmentos basais

do ventriculo esquerdo e hipercontractilidade apical - setas).

FIGURA 3. Tomografia computadorizada abdominal
revelando lesdo proliferativa da suprarrenal esquerda sugestiva
de feocromocitoma.

Foientubadaeventilada (VC/A, 6 mL/kg, PEEP 8 mmHg,
FiO, 60%), colocado acesso central e linha arterial, fi-
cando sedada com propofol. Realizado ecocardiograma
transtoracico, que revelou disfuncao ventricular esquer-
da (Fej 30-35%) com multiplas alteracoes segmentares
e insuficiéncia mitral moderada. Realizado cateterismo
que excluiu doenca coronaria clinicamente significativa
e confirma disfuncdo ventricular esquerda com alte-
racoes segmentares e regurgitacdo mitral moderada,
compativel com cardiomiopatia de stress - sindrome de
Takotsubo “invertido” (Fig. 2). Nesta fase iniciou suporte
inodilatador com levosimendano e iECA. Realizou to-
mografia computorizada (TC) torécica com evidéncia de
preenchimento alveolar nos segmentos dependentes do
pulmao bilateralmente (a traduzir edema alveolar).



Nesta sequéncia, considerando o diagndstico de crise
adrenérgica por feocromocitoma condicionando quadro
de hipoperfusao e disfuncdo multiorganica, efetuado pedi-
do de: (1) catecolaminas fracionadas plasméticas (adrena-
lina 16,267 pg/mL, noradrenalina 24,95 pg/mL, dopamina
1,378 pg/mL) e urinérias (adrenalina 2,409 pg/24 horas,
noradrenalina 3,868 ug/24 horas, dopamina 740 ug/24
horas), e acido vanilmandélico urinario (71 mg/24 horas);
e (2) TC abdominal que revelou lesdo proliferativa da
suprarrenal esquerda (4,5 cm), provavelmente feocro-
mocitoma sem evidéncia de dreas espontaneamente hi-
perdensas sugestivas de contelido hemorragico recente
(Fig. 3).

Com os dados imagiolégicos (TC abdominal) mas ain-
da sem o doseamento das catecolaminas fracionadas
plasmaticas foi considerado o diagndstico de feocro-
mocitoma (ndo tendo sido considerados diagnosticos
alternativos) e iniciou fenoxibenzamina (mantinha a data
picos hipertensivos essencialmente a estimulacdo, mas
também de forma espontanea) e reintroduziu levotiro-
xina na dose habitual. Por quadro de hipotensdo com
washout lento de lactatos procedeu-se a expansao plas-
matica (fluid challenges repetidos com cristaloide com
balanco positivo de 3,200 mL nas primeiras 12 horas,
apos o que se mantiveram balancos neutros a negativos)
com evolucao clinica e analitica favoraveis, que permitiu
desmame ventilatorio e extubacao precoce (as 12 horas
pos-evento). De referir ainda quadro febril (com pico de
PCR 2,9 mg/dL) considerado em provavel contexto de
sindrome inflamatdria pds-reperfusido e sem inicio de
antibioticoterapia. Por motivos econdmicos a doente foi
transferida para outro hospital, onde manteve blogqueio
alfa-adrenérgico com fenoxibenzamina e posteriormen-
te bloqueio beta-adrenérgico com bisoprolol por 3 se-
manas, ap6s o que foi submetida a supra-adrenalectomia
esquerda que decorreu sem complicacoes. Aos 3 meses
assistiu-se a recuperacdo clinica completa.

DISCUSSAO

O quadro clinico de hipoperfusao global com disfuncao
multiorganica (cardiovascular, neurolégica, respiratoria,
hepética e renal) associado a crise hipertensiva no con-
texto peri-operatério alerta para o possivel diagndstico
de crise adrenérgica por feocromocitoma, sendo que o
diagndstico em fase aguda serd sempre presuntivo na
impossibilidade de ter em tempo Util os marcadores bio-
quimicos.*

As manifestacdes cardiacas cronicas do feocromocito-
ma incluem as taquiarritmias, a hipertrofia ventricular
esquerda associada a disfuncao diastdlica, e a disfuncao
sistélica ventricular esquerda.

Em contexto de crise aguda adrenérgica estdo descritos
diversos padroes® com possivel evolucdo em choque
cardiogénico, incluindo a cardiomiopatia dilatada aguda
e a cardiomiopatia de stress - que inclui a sindrome de
Takotsubo e a sindrome de Takotsubo “invertida”, como
no caso que apresentamos.

Os mecanismos da lesdo cardiaca subjacente ao feo-
cromocitoma estado relacionados com os efeitos toxicos
diretos de catecolaminas nos midcitos cardiacos e espas-
mo das artérias coronarias com padrao de necrose em
banda de contracdo. As alteracoes cardiacas crénicas e
agudas sdo potencialmente reversiveis, tal como aconte-
ceu nadoente, em escalas de tempo de semanas a anos.’

O manejo terapéutico dos doentes com crise adrenérgi-
ca é complexo e deverd ser feito no ambiente controlado
dos Cuidados Intensivos.* No doente hipertenso, com ou
sem manifestacao de insuficiéncia cardiaca, o objetivo
principal consiste na titulacdo cuidadosa dos bloqueado-
res alfa-adrenérgicos, no caso apresentado fenoxiben-
zamina, comvista areduzir a pressao arterial ao longo de
um periodo de 24-48 horas, reduzindo a vasoconstricdo
patoldgica e consequentemente a pds-carga ventricular
esquerda, evitando simultaneamente a queda abrupta
da pressao de perfusao cerebral em doentes com prova-
vel alteracao dos mecanismos de autorregulacao cere-
bral.2 Nos doentes com disfuncdo ventricular esquerda
tém sido utilizados agentes inotrépicos para manter o
débito cardiaco. Embora classicamente o inotrépico uti-
lizado, seja a dobutamina, a provavel regulacdo negativa
dos recetores beta-adrenérgicos cardiacos e o potencial
de exacerbacdo do quadro de disfuncdo cardiaco, tem
validado - embora sem grande evidéncia cientifica - a uti-
lizacao de agentes alternativos. No nosso caso, optamos
pela utilizacdo do levosimendano, um sensibilizador ao
calcio com propriedades inodilatadoras, cuja utilizagao
tem racional fisiopatolégico e foi ja utilizado com suces-
so em outros doentes.*” Outras hipéteses terapéuticas
- gque negamos por pior relacao custo-beneficio - seriam
farmacolodgicas como os inibidores da fosfodiesterase 11
(p.e. milrinona) ou, uma estratégia de hiperinsulinemia-
-euglicemia (utilizando insulina e glucagon), ou mecani-
cas como a oxigenacao por membrana extracorporal
veno-arterial (ECMO-VA) ou baldo intra-aértico.”

Com a introducao do bloqueador alfa-adrenérgico (fe-
noxibenzamina) assistiu-se a uma reducao do perfil ten-
sional que foi compensada, apesar do quadro de edema
pulmonar em contexto de disfun¢ao cardiaca manifesta,
com multiplos fluid challenges de cristaloide. Esta atitude
foi tomada, pois € sabido! que o bloqueio alfa-adrenérgi-
co - ao reduzir avaso e venoconstricdo sistémica - reduz
a pressao média de enchimento vascular com reducéo

GAZETAMEDICAN°2 - VOL. 4 - ABRIL/JUNHO 2017 - 105



CASOS CLINICOS

do volume circulante efetivo, e que o edema pulmonar
neste contexto é por aumento da permeabilidade vascu-
lar pulmonar (e ndo exclusivamente cardiogénico). A uti-
lizacado de dispositivos de termodiluicdo transpulmonar
(ex. PICCO) foi considerada, mas nao utilizada como mé-
todo fino de afericdo do conteldo extravascular de dgua
pulmonar e indice de permeabilidade vascular pulmonar.

O tratamento definitivo é a resseccao cirurgica do feo-
cromocitoma, precedido de bloqueio alfa-adrenérgico
adequado (para evitar eventos cerebrais hipertensi-
vos no periodo peri-operatério), seguido de bloqueio
beta-adrenérgico se necessario.® Em relacdo ao timing
do procedimento cirdrgico, um estudo de coorte re-
trospetivo de doentes com apresentacao aguda de feo-
cromocitoma demonstra, que a estabilizacdo da crise
adrenérgica seguida de cirurgia eletiva (com adequado
blogqueio alfa-adrenérgico) se associa a menos complica-
coes pos-operatorias do que a cirurgia de emergéncia.’®
Optou-se assim por cirurgia eletiva nesta doente.

CONCLUSAO

Este caso clinico demonstra o manejo diagnostico e tera-
péutico em ambiente de cuidados intensivos de um feo-
cromocitoma apresentando-se como crise adrenérgica
associada a choque cardiogénico no peri-operatério de
uma cirurgia eletiva ndo suprarrenal.

O feocromocitoma deve ser considerado no diagnéstico
diferencial da crise hipertensiva no periodo peri-opera-
torio (em especial quando se associa a hipoperfusao sis-
témica e disfuncao de 6rgao). A utilizacdo de estratégias
terapéuticas baseadas em racionais fisiopatologicos (uti-
lizacao do inodilatador levosimendano para otimizar o
débito cardiaco, e estratégia de fluid challenges com cris-
taloide para melhorar a perfusao independentemente
do quadro de edema pulmonar) permite a estabilizacdo
clinica aguda com vista a terapéutica cirdrgica definitiva
diferida.
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