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1. AUTORES
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e Annelise Barreto de Carvalho

2. SIGLAS E CONCEITOS
2.1. SIGLAS

Adr - Adrenalina
BUN - Nitrogénio da uréia no sangue
BVS - Doenca de von Hippel-Lindau
CFU - Catecolaminas fracionadas em urina de 24 horas
CgA - Cromogramina A sérica
CP - Catecolaminas Plasmaticas
FEO - Feocromocitoma
HAS - Hipertensao arterial sistémica
HPLC - Cromatografia liquida de alta eficiéncia
iMAO - Inibidores da monoamina oxidase
LSN - limite superior da normalidade
MIBG - metaiodo-benzilguanidina
MLP - Metanefrinas Livres Plasmaticas
MU - Metanefrinas urindrias de 24 horas;
NA - Noradrenalina
PA - Pressdo Arterial
PGL - Paraganglioma
RM - Ressonancia Magnética
TC - Tomografia Computadorizada
TDAH - Transtorno do Déficit de Atencdo e Hiperatividade
VMA - Acido vanilmandélico

2.2. CONCEITOS

eFeocromocitomas (FEO) = tumores de células cromafins da medula adrenal que
produzem, armazenam, metabolizam e secretam catecolaminas.

eParagangliomas (PGL) - tumores semelhantes, mas de origem extra-adrenal. Surgem
de paraganglios do sistema nervoso auténomo fora da medula adrenal.

eAmbos sdo tumores produtores de catecolaminas , assim como o neuroblastoma. Esse
tem origem de celulas neurobldsticas embrionarias imaturas
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EPIDEMIOLOGIA:

©)

@)
@)
@)

Prevaléncia estimada: 0,1-0,2% da populac¢do hipertensa;

0,3 casos por milhdo por ano na populagao em geral;

Criangas + HAS - incidéncia de FEO/PGL confirmado cirurgicamente de 0,8-1,7%;
Prevaléncia em estudos de necropsias: 250 a 1.300 casos por 1 milhdo - 75% dos
diagnosticados em necropsia;

Apresentam lento crescimento, apresentando clinica quando tumor é maior que
1,5cm;

Raros em criancas - Quando presentes, ocorrem entre 6-14 anos - média 11 anos.
Tumores secretores de catecolaminas:

mFEO = 80%

mPGL = 20%

Criangas + FEO/PGL sdo mais propensos a serem familiares, multicéntricos ou
malignos.

O diagndstico pode ser feitos incidentalmente em individuos assintomaticos,
estando os individuos por vezes normotensos.

Diagndstico mais precoce pode ser feito em descendentes ou irmdos com
mutacdo genéticas ja detectadas, sendo muitas fezes assintomaticos e
normotensos.

Podem ser:

v’ Familiares.

mlsolado.

mParte de disturbios genéticos.

v’ Esporddicos (80%).

mCausa - obscura.

elocalizacdo:

o)
o)
o)

oPGL:

Adrenal solitario (50%).
Extra-adrenal (25%).
Adrenal bilateral (24%).

eAbdome - 85%.

e Ao longo de toda a cadeia para-ganglionar simpatica:
mAreas para-adrticas superior e inferior (75%).
mBexiga (10%).

mTorax (10%).

mCabeca, pescoco e da pelve (5%).

eTamanho é variavel:

o FEO - em média de 100 g e 4,5 cm de diametro.

o PGL-> em média<5cm.

o Diametro > 6 cm tém maior probabilidade de serem malignos.
eMalignidade:

o Maioria dos FEO e PGL abdominais = benignos.
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o

10% dos FEO e 15-35% dos PGL - malignos.

m Se mutagdes no gene da succinato desidrogenase B (SDHB) - Essa porcentagem pode
ser maior!
m Criangas e adolescentes estao em risco de doenga maligna maior que adultos.

@)
@)

O

Histologicamente, ndo se pode diferenciar FEO malignos de benignos.

Presenga de um foco metastatico em tecido normalmente desprovido de células
cromafins = Unica prova irrefutdvel de malignidade.

Marcadores histoldgicos, imuno-histoquimicos e moleculares podem ser
utilizados.

® Locais de metastases sao:

o

O O O O 0O O O

O

Esqueleto (40-50%).

Figado (35-50%).

Linfonodos regionais (30-40%).
Pulmado (25-30%).

Sistema nervoso central (10%).
Pleura (10%).

Rins (5%).

Pancreas (2%).

Omento (2%).

® Regra dos 10%:

o 10% sdao malignos (até 36%, se incluidos os paragangliomas).
o 10% sao bilaterais.
o 10% sao extra-adrenais.
o 10% sao extra-abdominais.
o 10% ocorrem em criangas.
o 10% cursam sem hipertensao.
o 10% recidivam apos a retirada cirurgica.
o 10% se apresentam como incidentalomas adrenais.
e Genética:
o Heranga autossdmica dominante.
o 1/3 de todos os pacientes tém uma mutagdo germinativa.
o Mutagdes no SDHB - doenga metastatica em >ou = 40%.
o Possibilidade de diagndstico e tratamento precoces em familiares.
o Os FEO de origem genética correspondem a 24% dos casos.
m NF1, RET, VHL, SDHD, SDHC, SDHB, EGLN1/PHD2, KIFbeta, SDH%/ SDHAF2, IDH1,

TMEM127, SDHA, MAX e HIF2alfa.
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Substancias produzidas pelo FEO:
Tabela 1 - Substancias Produzidas pelo Feocromocitoma

Pequenos tumores

. . Predominantemente adrenalina
intra-adrenais

Tumores maiores Produzem mais noradrenalina

Maioria dos PGL * Podem captar a metaiodo-benzilguanidina

Apenas noradrenalina

(MIBG) ou secretar cromogranina A (CgA)

Tumores malignos Preferencialmente dopamina

Os FEO podem secretar uma grande variedade de peptideos. Alguns sem efeito

bioldgico e outros peptideos ativos que levam a manifestacdes atipicas.
Fatores que podem iniciar a liberacdo de catecolaminas na circulacdo:

AN NI NI N N Y N N N

Secre¢do espontanea;

Exercicios;

O ato de curvar-se para a frente;

Pressdo sobre o abdome;

Palpacdo do tumor;

Miccdo ( se tumor na bexiga), defecacdo;

Esforco fisico;

O ato de fumar;

Farmacos (betablogueadores; agentes anestésicos; contrastes radioldgicos;
metoclopramida; glucagon; antidepressivos triciclicos; fenotiazinas; histamina;
tiramina; guanetidina; naloxona; droperidol; ACTH; fdrmacos citotdxicos;
saralasina; glicocorticoides).

3. OBIJETIVOS

v

Producdao de protocolo para diagnéstico e manejo clinico, laboratorial e de
imagem de pacientes com diagndstico de Feocromocitoma.

4. JUSTIFICATIVAS

Doenca potencialmente letal;
Diagndstico precoce e tratamento precoce na crianga e seus familiares.

5. CRITERIOS DE INCLUSAO E EXCLUSAO

Critérios de Inclusdo: pacientes com diagndstico de Feocromocitoma.
Critérios de Exclusdo: pacientes sem diagndstico de Feocromocitoma.
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6. HISTORIA CLINICA E EXAME FiSICO
e Clinica muito varidvel - Causados pela hipersecrecdo de noradrenalina, epinefrina
e dopamina do tumor.
e Triade classica:
o Dor de cabeca episddica;
o Sudorese;
o Taquicardia.
e Geralmente acompanhadas de hipertensao (60 a 90%).
o Paroxistico (+ comum) ou persistente (60%) ou grave e/ou refrataria aos anti-
hipertensivos.
o Subita 1" da pressdo arterial pode ocorrer durante procedimentos.
Tumores secretores de NA - HAS mantida.
Tumores secretores de MNA + Adr - HAS episddica.
Tumores secretores apenas de Adr - Hipotensdo - choque cardiogénico.
10-13% - normotensos.
e 10% sao assintomaticos:
Doencga familiar.
o Tumores cisticos grandes (> 50 g).
m As catecolaminas produzidas sao metabolizadas dentro do tumor.
e Sudorese episddica, taquicardia ou palpitacdes (50 a 60%).
o Cefaleia (50 a 80%).
e Dor ou distensdao abdominal ou dor nas costas (30%).
e Qutros sintomas nas criangas:
e Ataques de panico ou outros disturbios psiquidtricos (TDAH).
e Hipotensdo ortostatica (\, volume plasmatico).
e Palidez.
e Constipacao.
e Visdo turva.
e Papiledema +hemorragias + exsudatos + constricdo arterial (avaliacdo
Oftalmoldgica).
e Perda de peso (apetite preservado).
e Poliuria + Polidipsia ({, insulina - P glicemia e intolerdncia a glicose).
e Hematduria.
e Cardiomiopatia dilatada.
e Edema e eritema de mdos sdo bem caracteristicos de criancas.
e Raramente, mosqueamento da pele.
e Achado mais caracteristico: paroxismos (“crises” ou “ataques”).
o Causado pela liberacdo de catecolaminas pelo tumor = estimulacdo dos
receptores adrenérgicos.
o Muitas vezes, estdo ausentes nas criangas.

©)
©)
©)
©)
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OBSERVACAO:

e Crianga + HAS + sintomatologia do TDAH — descartar FEO/PGL antes do
tratamento com medicamentos estimulantes pois podem exacerbar as crises
hipertensivas.

e Crianca + FEO + NEM2 — 50% ¢é assintomatica e %4 tem HAS.

e NEMZ2B caracterizado por cancer medular de tireoide e lesdes extraendocrinas
tipicas, apresenta risco de 50% de desenvolver feocromocitoma. A idade média
de diagndstico do NEM2B foi 10,6 anos; enquato a de FEO foi 15, 2 anos ( variando
de 10 a 25 anos)

e Crianga + FEO + Doenga de von Hippel-Lindau(BVS) = 35% sdo assintomaticos,
tém PA normal e testes normais de catecolaminas

7. EXAMES DIAGNOSTICOS INDICADOS
Quem rastrear?
e Manifestagdes clinicas tipicas da doenca
e Histdria familiar de FEO ou carcinoma medular da tireoide
e Jovens com HAS
e HAS de dificil controle
e HAS desencadeada por trabalho de parto, indug¢ao anestésica etc
e Paciente com um incidentaloma adrenal - evidéncia radioldgica de massa adrenal
Exames Gerais
e Resultados normais de exames laboratoriais de rotina
o Hemograma, eletrélitos, nitrogénio da uréia no sangue (BUN), Creatinina
o Sumario de urina ou com proteinuria pela HAS
o VHS e PCR podem estar elevados
o 40% dos adultos = hiperglicemia
m Agdo contra-reguladora das catecolaminas
m Criangas = hiperglicemia € menos comum
Teste Cardiaco
e Anormalidades nos testes cardiacos sdo comuns em pacientes adultos
sintomaticos com FEO ou PGL:
o ECG - Adultos
mNormal (53%)
mHipertrofia de VE (33%)
mTaquicardia sinusal (8,3%)
mPadrdo isquémico (3%)
mTaquicardia supraventricular (3%)
Ecocardiograma
mindicacdo: sintomaticos
mNormal em assintomaticos (62,1%)
mHipertrofia concéntrica do VE com fungdo sistélica normal do VE (27,6%)
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mDisfuncdo sistélica do VE (10,3%)
Exames Especificos
Deve-se levar em consideragdo que criancas tem dificuldade em seguir as
recomendagoes pre-analiticas
eDemonstram T catecolaminas (plasma ou urina) ou de seus produtos de
degradacao (urina).
e?2 testes >= 2 ocasides diferentes.
elLaboratdrios de referéncia:
1) Cromatografia liquida de alta eficiéncia (HPLC).
2) Espectrometria de massa em tandem.
e Tipos de Testes:
o Testes plasmaticos:
mMetanefrinas (preferencialmente) e catecolaminas livres. Tem precisdao
superior as medic¢des urindrias
o Testes urinarios:
mCatecolaminas livres e seus dois principais metabdlitos: as metanefrinas
(metanefrina e normetanefrina) e o acido vanilmandélico (VMA).
OBS: Creatinina urindria deve ser medida na amostra para verificar uma coleta adequada.
e Acuracia dos exames laboratoriais para diagndstico varia:
o Tipo de ensaio.
o Pontos de corte utilizados.
o Padrdo secretor dos tumores.
mTumor < 50 g = taxa de turnover rapida = liberam catecolaminas nao
metabolizadas na circulagdo = < concentracdo de seus metabdlitos na urina.

mTumores pequenos — sintomas — Dx melhor pela medida das catecolaminas
plasmaticas.
mTumor > 50 g = lenta taxa de turnover = liberam catecolaminas metabolizadas.
mTumores grandes = ,sintomas = J,concentracdo de catecolaminas circulantes
livres e I metabdlitos urinarios.
e Metanefrinas Urindrias
o Valores de metanefrinas totais:
m> 1.300 pg/24 h => indicativos de FEO.
m> 1.800 pg/24 h=> altamente sugestivos.
mVR: 90 a 690 em homens e 95 a 475 em mulheres.
o Resultados falso-positivos sdo pouco comuns:
mAssociados ao uso de clorpromazina, inibidores da monoamina oxidase
(iMAQ), buspirona, simpaticomiméticos, antidepressivos triciclicos, levodopa
ou betabloqueadores (Descontinuados 7 dias antes da coleta do exame).
mAssociados a interrupcao abrupta de substancias como dlcool,
benzodiazepinicos e clonidina.
e Acido Vanilmandélico:
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o Simples e barato.
o Pouco confidvel - 1 frequéncia de falso-negativos (sensibilidade 64-81%

especificidade 88-96%).

(©)

Uso ndo recomendado.

e Catecolaminas Livres Urindrias (noradrenalina, adrenalina e dopamina)

o Sensibilidade de 84-93% e especificidade de 88-99,5%.
o P NA e/ou Adr urinarias ocorre com bastante frequéncia.
o Dopamina é pouco sensivel (até 93% de falso-negativos) e especificidade de
99-100%.
m FEO + dopamina e/ou seu metabdlito (dcido homovanilico) normais - tumor
benigno.
o Falso-positivos: compostos altamente fluorescentes (tetraciclinas, quinidina),

levodopa, metildopa, etanol e alimentos ou farmacos contendo catecolaminas.
e Catecolaminas Plasmaticas (CP)

@)
@)

Valores normais = descartam diagndstico de FEO em hipertensos.
Podem estar normais em casos de FEO + HAS esporadica ou secrecdo

hormonal episédica.

(@]

Falso-positivos sdo comuns - condicBes e substancias que estimulam a

elevacdo das CP.

(@]

J CP: farmacos (clonidina, reserpina e alfametil-paratirosina), neuropatia

autondmica ou deficiéncia congénita da atividade da dopamina-B-hidroxilase.

(@]

Reservar exame para pacientes com forte suspeita clinica e exames urindrios

normais ou pouco alterados.

(@]

Paciente deve estar em jejum antes da coleta e que permanega em repouso

por 15-30 minutos.

o Niveis de CP > 2.000 pg/m¢® ou 2 ng/dL (NA + Adr) = confirmam o diagndstico
de FEO.
o Niveis <500 pg/m¢® ou 0.5 ng/dL-> excluem FEO.

e Metanefrinas Livres Plasmaticas (MLP)

o Meétodo de rastreamento ideal para o diagnéstico bioquimico do FEO.

o Maior sensibilidade em comparagdao com os outros exames

o Elevado valor preditivo negativo das MLP (até 100%) - resultado normal -
exclui FEO.

o Sensibilidade de 96-100% e especificidade de 82-97%.

o Falso-positivos: idosos, uso de paracetamol, anti-depressivos triciclicos e

fenoxibenzamina.

@)
@)

Noite de jejum e apds repouso de pelo menos 15 minutos na posi¢ao supina.
MLP n3do disponiveis - de inicio medir as MU.

e Cromogramina A sérica

o

Proteina da matriz sollivel dos granulos cromafins das células e tumores

neuroenddcrinos - estocada e liberada com as catecolaminas pela medula adrenal
e vesiculas neuronais simpaticas durante a exocitose.
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o Boa sensibilidade e baixa especificidade.
o Discreta disfungdo renal - aumento significativo nos niveis da CgA.
Testes farmacoldgicos

e Realizar quando os exames anteriores ndo definirem diagndstico.

e Testes provocativos:
o Ndo s3ao mais recomendados - risco de desenvolverem crise adrenérgica.

e Testes de supressao:
o O teste mais utilizado é o da clonidina (0.3mg).
o Indicado quando MLP basais estiverem discretamente elevadas (1-2 ng / dL).
o Suspender medicamentos simpaticoliticos, como betabloqueadores, pelo
menos 48 h.
o Se apds 3 horas da clonidina houver uma queda menor que 40% das MLP em
relagdo ao basal - teste foi positivo para FEO/PGL.

Exames para localizar o tumor

e USG renal ou abdominal:
o | sensibilidade.
o Grandes tumores ocasionalmente sao descobertos durante uma avaliagao de
rotina para HAS secundaria.
o Massa heterogénea com componente cistico associado e darea sélida com
vascularizacao ao estudo Doppler colorido.
o Uso ndo recomendado.

e TCde abdome e pelve:
o Sensibilidade 93-100% e {, especificidade (70%).
o Massa arredondada ou oval > 3 cm, com margens bem definidas, textura
heterogénea e areas cisticas - Calcificagdes em 10 a 15% dos casos.
o Y dos FEO - aspecto inespecifico.
o Suspeitar - massa adrenal + componente cistico (necrose central ou
hemorragia).
o Se nenhuma massa abdominal for visualizada - TC pode ser estendida (térax
e pescoco) + cintilografia com 1'*-MIBG ou I"3'-MIBG.
o Falso-positivos - incidentalomas.

e Ressonancia Magnética de abdome e pelve:
o “P sensibilidade (93 a 100%) para d¢. adrenal.
o Nao utiliza contraste iodado - { risco de uma crise hipertensiva.
o Hipersinal em T2 (comparac¢do com figado) - 75% dos FEO .
o LesOes brilhantes (sinal da “lampada acesa”) - hemorragias ou hematomas,
adenomas, carcinomas e lesdes metastaticas.
o Considerar - RM de corpo inteiro para avaliar os PGL.
o Deteccdo dos PGL - RM > TC.
o Escolha em criangas, gestantes e individuos com alergia aos contrastes
iodados.
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e Cintilografia com MIBG:
o MIBG é um andlogo da guanetidina com estrutura semelhante a
noradrenalina e se acumula nas células cromafins.
o A MIBG é marcada com ' ou I®",
o Seguro e permite uma imagem de corpo inteiro.
o Boa para detectar tumores extra-adrenais ou recorrentes, metastases e
tumores pequenos (< 0,5a 1 cm).
o FEO aparentemente nao funcionantes captam a MIBG.
o Sempre solicitar nos casos com diagndstico laboratorial de FEO, mas sem
lesdes detectadas por outros métodos de imagem, ou nos pacientes com
incidentalomas adrenais e testes bioquimicos normais ou pouco alterados ou para
TODOS!
o Melhor sensibilidade do 1'3/I"®'-MIBG para tumores adrenais benignos,
unilaterais e esporadicos.
e Cintilografia com "MInpentetreotida (OctreoScan®):
o Melhor para detectar FEO malignos e suas metdstases.
e Tomografia com emissdo de positrons (PET)
o Indicacdo: exames de imagem antes citados ndo conseguissem visualizar o
tumor.
o  PET com [F]fluoro-L-deidro-xifenilalanina (F-DOPA) é superior aos exames de
imagem convencionais e a PET com [F]fluoro-dopamina (F-FDA) ou ([F]-fluoro-2-
desoxi-D-glicose, F-FDG).
o F-FDG PET/CT é o exame de eleicdo em individuos com FEO/PGL metastaticos.
o F-DOPA PET: sensibilidade de 84,6% e especificidade de 100% e uma precisdo
de 92% (FEO).
e (Cateterismo venoso
o Permite coletar amostras seletivas de sangue para dosagem das
catecolaminas/ metanefrinas nas veias adrenais e em varios locais ao longo da veia
cava inferior e superior.
o Uso excepcional:
mClinica + laboratdrio altamente sugestivas de FEO/PGL + sem tumor a imagem.
mConfirmar ou descartar a possibilidade de FEO bilateral em pacientes com
imagens bilaterais a TC ou RM + status secretdrio incerto + cintilografia com
MIBG negativa ou inconclusiva.

Testes Genéticos
e E imperativo que todas as criancas que apresentam esses distUrbios sejam
submetidas a testes genéticos.

8. TRATAMENTO INDICADO E PLANO TERAPEUTICO

Inicialmente, estabilizacdo clinica do paciente, seguida de retirada cirurgica do
tumor.
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8.1. Tratamento Clinico

e Controle clinico adequado da pressao arterial e dos sintomas cardiovasculares.

e Tratamento anti-hipertensivo para todos.

e N3ao ha consenso no preparo de criangas.

e Se ndo hd emergéncia - 30 dias.

e Preparo <15 d. = instabilidade hemodinamica e P UTI (média 7 dias).

e Tu. maiores - mais complicagdes.

e Alfabloqueadores adrenérgicos

e Escolha: fenoxibenzamina (FBA).

e Alfabloqueador nao especifico de agdo prolongada.

e Controle da PA + | subita liberacdo excessiva de catecolaminas durante a
intervencgao.

e Complicacdes peri-operatérias podem ocorrer.

e Alternativa: antagonistas seletivos do receptor al-adrenérgico (prazosina,
doxazosina e terazosina).

e N3o causam taquicardia reflexa.

e Acdo mais curta - rapido ajuste de dose.

e (Causa menos hipotensao no pds-operatdrio imediato.

- Fenoxibenzamina - 0,25-1,0 mg/kg/dia ou 10 mg 1x/dia - com I da dose a cada poucos dias até
controle de sintomas e PA

-Prazosina - 0,5 mg/dia (max. 10 mg 2x/ dia)

- Doxazosina - 1-16 mg/dia

-Terazosina - 1-20 mg/dia

Betabloqueadores adrenérgicos

2-3 dias de bloqueio alfa-adrenérgico adequado = iniciar bloqueio beta-adrenérgico para
controlar a taquicardia.

N3o deve ser iniciado primeiro que os alfabloqueadores.

Bloqueio dos receptores beta-adrenérgicos periféricos (vasodilatadores) + estimulagao
nao-oposta do receptor alfa-adrenérgico - elevagao adicional da PA.

Indicacdo: persisténcia ou surgimento de taquicardia ou arritmias na vigéncia de um
bloqueio alfa-adrenérgico adequado.

Medicamentos: Propranolol, metoprolol e labetalol.

Alternativa: lidocaina ou amiodarona.

-Propranolol - 10 mg 3-4x/dia, e I dose até controle da frequéncia cardiaca

Bloqueadores dos canais de cdlcio
Mais bem tolerados, ndao provocam hipotensao excessiva ou hipotensao ortostatica
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Considerado em alguns centros a opcao anti-hipertensiva de escolha

HAS resistentes - prazosina ou similar + BCC

Medicamentos: anlodipino, felodipino, isradipino, nifedipino etc

Outros farmacos

Podem ser necessarios outros medicamentos para controle da PA:

Inibidores da ECA (lisinopril, trandolapril etc.)

Bloqueadores do receptor da angiotensina (telmisartana, candesartana etc.)

Alisquireno (Rasilez®), um inibidor direto da renina

Alfametilparatirosina

Inibi¢do da tirosina-hidroxilase - bloqueia a sintese de catecolaminas

J excrecdo de catecolaminas em 35 a 80%

‘M EC (sedagdo, transtornos psiquiatricos, sintomas extrapiramidais, urolitiase etc.) -
reservar para HAS + tumores inoperdveis OU metdstases OU pré-operatério + farmacos
ja mencionados ndo possibilitam um controle adequado da PA

-Alfametilparatirosina: 250 mg, 4x/dia, com ajustes a cada 3-4 dias (max. 4 g/dia)

Tratamento da Crise Hipertensiva

Nitroprussiato de sédio

0,5 a 1 g/kg/min, em infusdo continua intravenosa
Reducdo gradativa e controlada da PA

Nifedipino

Opcado ao Nitroprussiato de sédio

10 mg, sublingual

Bloqueador ndo seletivo alfal/alfa2

Fentolamina (1 mg em bolus, seguido de infusao continua)

8.2. Tratamento cirurgico

Manuseio operatério

Risco de HAS (liberacdo de catecolaminas) e hipotensao (apds retirada do tumor).
Expansao no pré-operatorio imediato - SF0.9% ou plasma.

No 2-3 dia do bloqueio alfa-adrenérgico - dieta com alto teor de sédio.

Abordagem cirurgica

FEO: Laparoscépica > cirurgia aberta convencional.

PGL: cirurgia aberta é mais realizada.

FEO bilaterais pequenos: resseccao laparoscépica seletiva do tumor + poupar o cértex
adrenal.

Cuidados pds-operatorios

Cirurgia - restauracdo da PA e catecolaminas para valores da normalidade em 1 sem.
Niveis da PA em geral reduzem para cerca de 90 x 60 mmHg.

Retorno tardio da hipertensdao - Doengas recorrentes.
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Hipotensao persistente ou

ma perfusdo periférica - hemorragia, aumento subito na

capacitancia venosa, reposi¢ao volumétrica inadequada ou efeitos residuais do bloqueio
alfa-adrenérgico pré-operatorio - Tto.: expansao volumétrica.

HAS > 2 semanas - tecido tumoral residual ou metastases.

Hipoglicemia pode ocorrer dentro de varias horas apds a cirurgia - secundaria a

hiperinsulinemia de rebote -

transitoria.

Infusdo de solugdo glicosada a 5% nas primeiras 24 a 48 horas do pds-operatdrio.

8.3. Tratamento de Tumores Malignos
Curso clinico bastante variavel
Morte precoce < sobrevida de 20 anos ou mais

Sobrevida em 5 anos - em

geral, < 50%

Metdstases mais comuns: esqueleto, pulmdes, figado e linfonodos
Ndo ha terapia universalmente efetiva
Maioria dos tratamentos é paliativa

Tratamento intervencionista
Tabela 2- Possiveis Tratamentos intervencionistas

Metastases de FEO ou PGL

Objetivo {, tumoral e |, HAS

nao ressecaveis

Metastases restritas ao figado e

Transplante (considerar)

Dores 6sseas

Radioterapia

Outros

Embolizagdo seletiva transcateter
Quimioembolizacao

Crioablacao

Ablacdo com radiofrequéncia

Tratamento Clinico

Tabela 3 - Possiveis Tratamentos Clinicos

Tratamento medicamentoso

Fenoxibenzamina ou prazosina + propranolol
Falha: alfametilparatirosina

Tratamento com 131I-MIBG

Atravessa a membrana celular -

Diversos protocolos terapéuticos - melhor se
limitada e metastases de partes moles
estocado nos | Deve haver captacdo do radioisétopo nas

granulos citoplasmaticos, (VMAT 1 e 2) cintilografias diagndsticas com 1231/131I-

MIBG
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Tratamento com analogos Expressdo de recept. da somatostatina no
somatostatinicos radioativos tumor
111In-pentetreotida/111In-DOTA- Radiofarmacos similares aos andlogos da
octreotida, 90Y-DOTA-octreotida, 177 Lu- somatostatina (octreotida e lanreotida)
DOTA-octreotato, 111In e 90Y-DOTA- Deve ter elevada captacgao a cintilografia
lanreotida Octreotida ndo marcada é ruim

MIBG radiomarcado + andlogo

Combinagodes de radiofarmacos . .
somatostatinico radiomarcado

Se: tumor inoperavel e/ou doenca residual
extensa

Quimioterapia Ciclofosfamida, vincristina e dacarbazina
(CVD) = remissao parcial e melhora
sintomatica transitoria (50%)

Temozolomida + talidomida = respostas BQ
(40%) e radioldgica (30%)

Inibidores da proteina 17-alilamino (17-
demetoxi-geldanamicina)

Terapias novas e emergentes Inibidores da mTOR (everolimo)

Inibidores da tirosinoquinase com atividade
anti-VEGF

Fatores antiangiogénicos

Terapia génica

9. CRITERIOS DE INTERNACAO
Paciente gravemente enfermo, com sinais de instabilidade hemodindmica e no momento
de realizar adrenalectomia.
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10. FLUXOGRAMAS

Processo 1

m
:
& l

Discretamente
Excluido FED das

h
Teste da
PALSCEL Clanidina com
MLP

Supressio =
30% em relagio
ac MLP basal

Confirmado
FEQ

MU = ou =
1300mcg/24h Mas
156mcgs24h

-
#

= 4 ¥ owvalor
de referéncia

Confirmdo
FEC/PGL

v

RM de asbdome total e
Cintilografia com I'*-MIEG

~

J

T

Massa Abdominal ou
extra-abdominal e I
MIBG [+]

ou cervical

nnnnn
MIEG negativo ou
com captagio extra-

abdominal

L pAIBG SPEC TC
FDG PET SCAN

OCTRECIN SCAN

11. MONITORAMENTO/INDICADORES
e Indicado para TODOS - risco de doencas malignas ou recorrentes.
e Dosar catecolaminas e/ou metabdlitos urindrios, 1x/ano pelo menos 5 anos pods

cirurgia.
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Vigilancia com RM se:

o FEO ou PGL nao funcionantes (ndo possuem um marcador tumoral).

o Alto risco de desenvolver PGL ndo funcionantes (portadores de variantes
patogénicos SDHx ou VHL; exceto se MEN2 ou NF1).

o Pacientes com qualquer variante patogénica do SDHx - RM periddica do
abdémen, pelve, base do cranio e pescoco (a cada dois a trés anos).
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