FEOCROMOCITOMA EM CRIANCAS
Aspectos clinicos e de imagem




FEOCROMOCITOMA EM CRIANCAS

Introducao

ETIOLOGIA

* Neoplasia de células cromafins do eixo simpatico
adrenomedular

* Produtores de catecolaminas e de outros peptideos
vasoativos

e Localiza¢do = mais comum MEDULA DA GLANDULA
ADRENAL 90%
= Paragangliomas
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Introducao

Epidemiologia

0,1 :1.000.000
2 419 (Até a adolescéncia) e @ = & apos
Benignos ou malignos (2-5%)

1% dos casos de HAS em criancas
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Introducao

Dist urbios heredit arios associados

* Neoplasias enddcrinas multiplas (NEM):
*NEM 2A: Feocromocitoma + CMT + hiperparatireoidismo
primario
*NEM 2B: Feocromocitoma + CMT + neuromas de mucosas e
fenotipo marfanoide

» Sindrome de Von-Hippel Lindau (VHL)

* Neurofibromatose hereditaria (NF1)
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Introducao

DIAGNOSTICO

e Suspeita cl Inica
> Triade classica = cefaléia + sudorese + taquicardia
» Geralmente acompanhada por HAS (60-80%)
» Sintomas causados pelo efeito de massa

e Diagn Ostico bioqu imico
» Dosagem de catecolaminas e de seus metabdlitos
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Introducao

DIAGNOSTICO

« Exames de imagem

> TC
> RM
» Cintilografia com 1:l-MIBG

 Anatomopatol ogico
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Introducao

Imagem

Primeira modalidade de imagem a ser usada (S 89%)
Massas volumosas e heterogeneas com areas de
degeneracao cistico-necrotica

Realce avido pelo meio de contraste

Pode ter realce arterial, mais o mais importante € na fase
portal do estudo dinamico

Até 7% apresentam calcificacdoes

Atencao as crises adrenergicas precipitadas pelo iodo
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Introducao

Imagem

 RM
» Meétodo mais sensivel (S 98%), principalmente para
paragangliomas.
» T1:. Geralmente hipointenso.
» T2: hiperintenso
> In/out phase: geralmente ndo ha queda de sinal
» T1 C+ Gd: Impregnacéo heterogénea e persistente.
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Introducao

Imagem

e US
» US mostra massa heterogénea, com componente cistico

associado e area solida com vascularizacéo ao estudo
Doppler colorido.
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Introducao

TRATAMENTO

CIRURGICO = resseccdo total dos focos tumorais

Pre-operatorio = BLOQUEADORES ALFA -ADRENERGICOS
» prazosin

Operatorio = Controle dos paroxismos de HAS
> Nitroprussiato de sodio

Pos-operatorio ® CONTROLE DE PA
» Hipotenséo = infusdo de volume
» Hipertensédo = catecolaminas residuais
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Introducao

TRATAMENTO DE METASTASES

« MIBG com altas doses;
e Quimioterapia
e Radioterapia

» Uso de analogos da somatostatina.

No entanto, todos eles apresentam resultados limitados.
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Objetivo

Analisar casos de feocromocitoma em
criancas e realizar uma revisao de
literatura.
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Relato dos casos

Caso 1

e B.S.S., feminino, 12 anos e 6 meses

* Ha 4 meses com historia de sudorese em grande
guantidade associada a periodos de lipotimia,
nauseas e cefaléia

* Ha 4 dias da admissao no HIJG apresentou-se
com piora do quadro associado a taguicardia

» Exame fisico mostrou PA 230/160 mmHg,
sudorese em tronco e presenca de massa palpavel
em fossa iliaca e flanco esquerdos
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Relato dos casos

Caso 1

e Metanefrinas urinarias acima dos valores de
referéncia

« TC abdominal: leséo expansiva retroperitoneal
envolvendo a artéria iliaca e o ureter esquerdo, com
dilatacdo a montante deste. Nao se observou plano
de clivagem entre a massa e o musculo ilio-psoas
esquerdo.

Cintilografia com MIBG: captacao na glandula
suprarrenal esquerda e na massa abdominal
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Relato dos

Captacao adrenal esquerda e abdominal
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Relato dos casos

Caso 1
* Preparo pre-operatorio: 21 dias

e Submetida a adrenalectomia esquerda com
exérese de paraganglioma em bifurcacdo da aorta
abdominal.

« Acompanhamento ambulatorial, sem
Intercorréncias, por 4 anos

* Recidivas: hepatica
cadeia paraadrtica, pulmonar e 0ssea
paraganglioma em veia iliaca esquerda
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Relato dos casos

Ndédulo hepatico na confluéncia dos segmentos Il e |

Linfonodomegalia paradrtica esquerda
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Relato dos casos

Caso 1

e Submetida a 2 ressecc¢bes cirurgicas,realizou 3
ciclos com MIBG em doses elevadas sem reducao
das metastases.Realizado nova intervencao
cirdrgica

Atualmente em acompanhamento ambulatorial sem
novas intercorréncias




FEOCROMOCITOMA EM CRIANCAS

Relato dos casos

Caso 2

e K.U.B., masculino, 13 anos e 3 meses
QP: massa abdominal

Ha 5 meses da admissao percebeu presenca de
massa abdominal em abdome esquerdo.

USG e TC da cidade de origem mostraram lesao
expansiva solida em abdome esquerdo

Anatomopatologico de bidpsia da lesao mostrou
neoplasia glandular de células claras.
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Relato dos casos

Caso 2

» Catecolaminas plasmaticas acima dos valores de referéncia
 TC e MIBG mostram o diagnostico topografico

* Resseccao do tumor de retroperitdonio com adrenalectomia
esquerda, nefrectomia esquerda e colectomia parcial

e POs-operatorio sem intercorréncias

 Permanece bem em acompanhamento ambulatorial
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Relato dos casos

Caso 2

 Encaminhado investigacao diagnostica
» Catecolaminas plasmaticas acima dos valores de referéncia
« TC e MIBG mostram o diagndstico topografico

» Resseccao do tumor de retroperitonio com adrenalectomia
esquerda, nefrectomia esquerda e colectomia parcial

e POs-operatorio sem intercorréncias

 Permanece bem em acompanhamento ambulatorial
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Relato dos casos

Caso 3

* A.W., masculino, 7 anos e 9 meses

e Historia de sudorese excessiva ha dois anos e cefaléia
ha quatro meses. Ha um més com niveis pressoricos
aumentados

*USG na cidade de origem mostrava massa em
adrenais.
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Relato dos casos

Caso 3

e Catecolaminas e metanefrinas urinarias acima dos
valores de referéncia

e TC e MIBG mostram feocromocitoma bilateral
 Realizada adrenalectomia bilateral
» POs-operatorio sem intercorréncias

e Permanece bem em acompanhamento ambulatorial
periodico e em uso diario de hidrocortisona.
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Relato dos casos

Caso 3

A. W, H. JUANA DE GUSMAO
223682 M/ 7y 30 Apr 2010 08:36:07.0
g0442-7 SC 306.0 mm
36.43 mm 8W 6.10 mm
Z 1.30
IE 1.10
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Feocromocitoma bilateral
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Relato dos casos

Caso 3

e Catecolaminas e metanefrinas urinarias acima dos
valores de referéncia

e TC e MIBG mostram feocromocitoma bilateral
 Realizada adrenalectomia bilateral
* POs-operatorio sem intercorréncias

 Permanece bem em acompanhamento ambulatorial
periodico e em uso diario de hidrocortisona.
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Relato dos casos
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Relato dos casos

Caso 3

e Catecolaminas e metanefrinas urinarias acima dos
valores de referéncia

e TC e MIBG mostram feocromocitoma bilateral
 Realizada adrenalectomia bilateral
* POs-operatorio sem intercorréncias

 Permanece bem em acompanhamento ambulatorial
periodico e em uso diario de hidrocortisona.
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Discussao

Localiza cao

*Faical et. al = 90% suprarrenal

= 10% regiOes paraadrticas : 6rgdo de
Zuckerkandl|

» Nesse estudo, 0s trés casos apresentaram tumoracao
adrenal sendo que o primeiro houve acometimento
simultaneo do orgao de Zuckerkandl e em outro havia
tumoracao paraortica.
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Discussao

Quadro cl inico

*Bravo et al. e Ein et al. ® Triade classica
acompanhada de HAS na maioria dos pacientes

*Baguet et al. ® 50% apresentam pelo menos um dos
trés sintomas

*Nos casos aqui relatados encontrou-se a triade classica
em 2 dos 3 pacientes e no outro massa abdominal
palpavel como Unica manifestacédo clinica.
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Discussao

Doencas heredit arias associadas

 Neumann et al. ® Tumor é esporadico eventualmente
associado a patologias genéticas

e Os casos aqui relatados nao apresentaram tal
associacao.
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Discussao

Diagn ostico

» Pereira et al. ® A manifestacao clinica € consequéncia
direta dos efeitos cardiovasculares e metabodlicos das
catecolaminas secretadas.

* No segundo caso relatado, massa abdominal foi o
unico achado clinico. Para esse paciente s6 houve
aumento das catecolaminas plasmaticas.
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Discussao

Diagn ostico

*Bravo et al. ® Importancia da realizacdo de exames de
Imagem ( TC e MIBG) para detectar localizacao dos
focos tumorais e planejamento da terapéutica.

» Os trés pacientes desse relato foram submetidos a tais
procedimentos. Sendo que um deles, utilizou-se de
RNM para a pesquisa de recidiva mediante suspeita
clinica.
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Discussao

Tratamento

Literatura = adrenalectomia bem como a resseccao dos
paragangliomas precedido de preparo adequado com
bloqueadores adrenérgicos.

* Nesse estudo, todos os 3 pacientes foram submetidos
a tals procedimentos.
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Discussao

Recidiva

*Ein et al. ® Em um relatorio de 14 casos, 4 deles
apresentaram recidiva no prazo de seis anos.

*Nesse estudo, até 0 momento, apenas 1 paciente
apresentou recidiva tumoral.
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Observacoes

Feocromocitoma é um tumor raro na infancia

Importancia no diagnostico diferencial de HAS
secund aria

Triade classica + HAS
Dosagem de metanefrinas urinarias

Encaminhamento a centro de tratamento referenciado.
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