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RESUMO: Esta revisio de literatura reuniu artigos publicados preferencialmente em inglés, espanhol,
francés e portugués nos tltimos cinco anos na base de dados PUBMED objetivando revisar diagndstico,
tratamento e perspectivas clinicas do feocromocitoma. O feocromocitoma é um tumor raro das células
cromafinas da medula adrenal, responséivel pela produgio excessiva de catecolaminas (adrenalina e
noradrenalina), resultando em hipertensio, cefaleia, sudorese, palpitacdes e crises hipertensivas graves.
Ele pode estar associado a sindromes genéticas como de Hippel-Lindau e MEN 2. O diagnéstico é feito
por exames laboratoriais que medem catecolaminas e metanefrinas, além de exames de imagem para
localizar o tumor. O tratamento principal é a remocio cirirgica apds preparagio pré-operatdria com
bloqueadores adrenérgicos para controlar a hipertensdo. Em casos malignos ou metastéticos, podem ser
necessérios tratamentos adicionais, como quimioterapia ou terapia com radioisétopos. Apds a cirurgia,
o seguimento a longo prazo é essencial, pois ha risco de recidiva. O prognéstico é geralmente bom, mas
os tumores malignos apresentam pior evolug¢io. O manejo precoce e adequado é crucial para evitar
complica¢des e melhorar a qualidade de vida dos pacientes.

Palavras-chave: Feocromocitoma.Terapéutica. Diagndstico.

ABSTRACT: This literature review gathered articles published preferably in English, Spanish, French
and Portuguese in the last five years in the PUBMED database, aiming to review the diagnosis,
treatment and clinical perspectives of pheochromocytoma. Pheochromocytoma is a rare tumor of the
chromaffin cells of the adrenal medulla, responsible for the excessive production of catecholamines
(adrenaline and noradrenaline), resulting in hypertension, headache, sweating, palpitations and severe
hypertensive crises. It can be associated with genetic syndromes such as Hippel-Lindau and MEN 2.
Diagnosis is made by laboratory tests that measure catecholamines and metanephrines, in addition to
imaging tests to localize the tumor. The main treatment is surgical removal after preoperative
preparation with adrenergic blockers to control hypertension. In malignant or metastatic cases,
additional treatments such as chemotherapy or radioisotope therapy may be necessary. After surgery,
long-term follow-up is essential, as there is a risk of recurrence. The prognosis is generally good, but
malignant tumors have a worse progression. Early and appropriate management is crucial to avoid
complications and improve patients' quality of life.
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RESUMEN: Esta revisién de la literatura reunié articulos publicados preferentemente en
inglés, espafiol, francés y portugués en los tltimos cinco afios en la base de datos PUBMED con
el objetivo de revisar el diagndstico, tratamiento y perspectivas clinicas del feocromocitoma. El
feocromocitoma es un tumor poco comun de las células cromafines de la médula suprarrenal,
responsable de la produccién excesiva de catecolaminas (adrenalina y noradrenalina),
provocando hipertensién, dolor de cabeza, sudoracién, palpitaciones y crisis hipertensivas
graves. Puede estar asociado a sindromes genéticos como Hippel-Lindau y MEN 2. El
diagnéstico se realiza mediante pruebas de laboratorio que miden catecolaminas y metanefrinas,
ademds de pruebas de imagen para localizar el tumor. El tratamiento principal es la extirpacién
quirtrgica previa preparacién preoperatoria con bloqueadores adrenérgicos para controlar la
hipertensién. En casos malignos o metastédsicos, pueden ser necesarios tratamientos adicionales
como quimioterapia o terapia con radioisétopos. Después de la cirugia, el seguimiento a largo
plazo es fundamental, ya que existe riesgo de recurrencia. El pronéstico es generalmente bueno,
pero los tumores malignos tienen peores resultados. El manejo temprano y adecuado es crucial
para evitar complicaciones y mejorar la calidad de vida de los pacientes.

Palabras clave: Feocromocitoma. Terapéutica. Diagnéstico.
1 INTRODUCAO

O feocromocitoma é uma neoplasia rara que se origina nas células cromafinas da medula
adrenal, responsiveis pela produgio e liberagio de catecolaminas, como adrenalina e
noradrenalina. Embora seja uma condicdo rara, com incidéncia estimada de 2 a 8 casos por
milh3o de pessoas por ano, o feocromocitoma assume grande importéncia clinica devido ao seu
impacto cardiovascular e ao risco elevado de complicagdes potencialmente fatais se nio
investigado e tratado especificamente (NEUMANN, SCHMID e ENG, 2019).

O feocromocitoma é uma neoplasia neuroenddcrina caracterizada pela producio
excessiva de catecolaminas. A producdo anormal de adrenalina, noradrenalina e, em alguns
casos, dopamina, resulta em uma estimulacdo exacerbada dos receptores adrenérgicos, causando
uma série de manifestacdes clinicas. Em condi¢es normais, as catecolaminas regulam funcées
cruciais como a frequéncia cardiaca, a pressdo arterial e o metabolismo da glicose, mas no
feocromocitoma, a liberacio excessiva e erritica dessa liberacio podem resultar em crises
hipertensivas graves, arritmias, taquicardia, hiperglicemia e até insuficiéncia cardiaca.

Do ponto de vista molecular, vdrias alteraces genéticas estio associadas ao
desenvolvimento de feocromocitomas. Estudos indicam que até 30% dos casos podem estar
relacionados a sindromes genéticas hereditarias, incluindo a sindrome de von Hippel-Lindau
(VHL), a neoplasia endécrina mdltipla tipo 2 (MEN 2), a sindrome de paraganglioma-
feocromocitoma (SDH) e a neurofibromatose tipo 1 (NF1). As mutagSes nesses genes levam a

desregulacdo das vias celulares criticas que controlam o crescimento celular e respondem ao
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estresse oxidativo, facilitando o desenvolvimento tumoral (BUFFET et al., 2020; WACHTEL
e FISHBEIN, 2021).
Logo, o presente estudo tem como objetivo revisar diagndstico, tratamento e

perspectivas clinicas do feocromocitoma.

2 METODOS

Trata-se de uma revisio narrativa de literatura que utilizou artigos publicados de forma
integral e gratuita na base de dados U.S. National Library of Medicine (PUBMED). Deu-se
preferéncia para a bibliografia publicada nas linguas inglesa, portuguesa, espanhola e francesa.
O unitermo utilizado para a busca foi “Pheochromocytoma”, presente nos Descritores em
Ciéncias da Sadde (DeCS).

Visando uma abordagem mais atual acerca do objetivo almejado, um recorte temporal
foi incorporado 2 filtragem, que incluiu pesquisas publicadas nos dltimos cinco anos. No
entanto, livros referéncia da medicina também foram consultados no intuito de melhor
conceituar os termos aqui utilizados, trazendo maior assertividade e confiabilidade 4 pesquisa.

Nos meses de agosto e setembro de 2024, os autores deste trabalho se dedicaram a uma
busca minuciosa pelos estudos elegiveis dentre aqueles encontrados. A sele¢io incluiu a leitura
dos titulos dos trabalhos, excluindo aqueles cujo tema nio era convergente com o aqui abordado.
Posteriormente, realizou-se a leitura integral dos estudos e apenas 94 dos 3232 artigos
encontrados foram utilizados aqui de alguma forma. As etapas citadas foram descritas na figura
a seguir (Figura 1):

Figura 1 - Artigos encontrados na PUBMED: metodologia utilizada

Exclusao:

Pheochromocyvtoma N&ao relacionados ao tema
Indisponiveis

Total excluidos: 3138

L 4

25940 artigos Selecionados 3232 ~ .
encontrados na base artigos Incluidos 94 artigos
de dados PUBMED

Refinamento:
- Recorte temporal: dltimos 5
anos
« Artigo completo e gratuito

Fonte: TAVARES LR, et al., 2024.
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.
Ademais, vale ressaltar que esta pesquisa dispensou a submissio ao Comité de Etica em Pesquisa (CEP), tendo em
vista que ndo aborda e nem realiza pesquisas clinicas em seres humanos e animais. Por conseguinte, asseguram-se
os preceitos dos aspectos de direitos autorais dos autores vigentes previstos na lei (BRASIL, 2013).

3 RESULTADOS E DISCUSSOES

Apés minuciosa revisio de literatura, percebe-se que o quadro clinico do
feocromocitoma é altamente varidvel e depende da quantidade e tipo de catecolaminas
produzidas pelo tumor. As manifestacdes cldssicas incluem: hipertensdo arterial, cefaleia,
sudorese excessiva, palpitagdes e taquicardia, ansiedade e tremores.

Em mais de 9o% dos pacientes, a hipertensio é uma das caracteristicas predominantes.
Pode ser sustentada ou paroxistica, e as crises hipertensivas podem ser desencadeadas por
estresse, mudangas posturais ou medicamentosas. A cefaleia intensa e subita, muitas vezes
associada a crises de hipertensio, é um sintoma comum e ocorre em mais de 60% dos casos
(LIMA JUNIOR e KATER, 2023).

A sudorese profusa, especialmente durante os episédios de liberacdo de catecolaminas, é
um sintoma tipico. J4 o aumento da frequéncia cardiaca devido a estimulagio adrenérgica pode
causar palpitacBes intensas e, em alguns casos, arritmias graves. Ademais, a liberagio
aumentada de catecolaminas pode gerar sintomas semelhantes a ataques de pinico, com
ansiedade, tremores, e sensacio de "morte iminente".

Outros sintomas que podem ocorrer incluem dor toricica, niuseas, perda de peso
inexplicada e intolerdncia ao calor. A variabilidade dos sintomas pode atrasar o diagnéstico ou
levar a diagnésticos diferenciais errébneos, como disttirbios psiquidtricos ou endocrinopatias
mais comuns, como o hipertireoidismo.

O diagnéstico do feocromocitoma exige um alto indice de suspeita clinica, especialmente
em pacientes com hipertensio resistente ao tratamento convencional ou crises hipertensivas
recorrentes. O processo diagnéstico envolve uma combina¢io de exames laboratoriais e de
imagem (CASCC’)N et al., 2023; SBARDELLA e GROSSMAN, 2020).

A dosagem das catecolaminas plasmaticas ou urindrias (adrenalina, noradrenalina e
metanefrinas) é a principal ferramenta diagnéstica. As metanefrinas sio metabdlitos das
catecolaminas, e sua dosagem tem maior sensibilidade, sendo recomendada para triagem em
pacientes com suspeita de feocromocitoma. A coleta de urina de 24 horas para metanefrinas e
catecolaminas totais também pode ser realizada para aumentar a precisio diagndstica.

Uma vez que os niveis de catecolaminas sejam elevados, a localiza¢do do tumor deve ser
identificada por exames de imagem. A tomografia computadorizada (TC) ou a ressonincia
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magnética (RM) do abdémen sio os métodos de imagem de escolha para localizar o
feocromocitoma adrenal. Em alguns casos, tumores extra-adrenais (paragangliomas) podem ser
identificados, sendo necessirio o uso de exames mais especificos, como a cintilografia com
metaiodobenzilguanidina (MIBG) ou a tomografia por emissio de pésitrons (PET)
(CARRASQUILLO et al., 2021).

Devido a forte associagdo entre feocromocitomas e sindromes genéticas, a avaliagio
genética é recomendada, especialmente em pacientes com histérico familiar de doencas
endécrinas ou tumores multiplos. A identificagdo de lesdes pode orientar o manejo, prever o
risco de recidiva e ajudar no rastreamento de familiares.

O tratamento de escolha para o feocromocitoma é a ressecgio cirtrgica do tumor. No
entanto, devido ao risco elevado de crises hipertensivas intraoperatdrias, o preparo pré-
operatdrio é fundamental e envolve o uso de bloqueadores adrenérgicos e, em alguns casos,
bloqueadores de canais de clcio JAIN, BARACCO e KAPUR, 2020; NOLTING et al., 2022).

O bloqueio alfa-adrenérgico, com medicamentos como a fenoxibenzamina ou
doxazosina, ¢ iniciado dias a semanas antes da cirurgia para controlar a hipertensio e prevenir
crises adrenérgicas durante a manipulagio do tumor. Em pacientes com taquicardia
significativa, o bloqueio beta-adrenérgico pode ser adicionado apds o controle da pressio
arterial, evitando crises de hipertensio paradoxal. A expansio volémica com hidratacdo
prejudicial também ¢é recomendada para prevenir a hipotensio pés-operatéria (ARAUJO-
CASTRO, 2024).

A adrenalectomia laparoscépica é o procedimento padrio para a remogio de
feocromocitomas localizados. Em casos de tumores grandes ou invasivos, pode ser necesséria
uma abordagem aberta. A resseccio completa do tumor geralmente leva a resolucdo dos
sintomas e 4 normalizacdo dos niveis de catecolaminas.

Cerca de 10% dos feocromocitomas sdo malignos, definidos pela presenca de metéstases
em locais distantes, como ossos, figado ou pulmdes. O manejo dos feocromocitomas malignos
¢ mais complexo, e além da cirurgia, pode incluir radioabla¢do, quimioterapia e terapia com
radioisétopos, como o MIBG marcado com Iodo-131.

Para pacientes com feocromocitomas nio ressecidveis ou metastiticos, a terapia com
MIBG radiomarcado pode ser uma opgdo. Esse tratamento é direcionado especificamente para
células tumorais produtoras de catecolaminas, rapidamente a carga tumoral e os sintomas.

Apébs a remocido cirtrgica bem sucedida do feocromocitoma, a maioria dos pacientes

apresenta melhora significativa nos sintomas e normaliza¢do dos niveis de catecolaminas. No
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entanto, o seguimento a longo prazo é essencial, pois até 209 dos pacientes podem apresentar
recidiva tumoral ou o desenvolvimento de novos feocromocitomas, especialmente nos casos
associados a sindromes genéticas. A monitorizacio peridédica da dosagem de metanefrinas e
exames de imagem é recomendada, sendo mais intensiva nos primeiros anos apés a cirurgia.

O prognéstico geral dos pacientes com feocromocitoma é bom, desde que a condigio seja
precocemente e tratada especificamente. No entanto, em casos de feocromocitomas malignos
ou metastiticos, o progndstico é reservado, com sobrevida proporcional dependendo da

extensao das metastases e da resposta ao tratamento.

4 CONCLUSAO

O feocromocitoma, embora raro, é uma condigio clinica de grande relevincia devido as
suas possiveis complicacBes graves. Sua fisiopatologia, centrada na producio excessiva de
catecolaminas, gera um impacto profundo no sistema cardiovascular, levando a manifestagdes
como crises hipertensivas, taquicardia e sudorese, que podem ser confundidas com outros
distdrbios, atrasando o diagnéstico. O reconhecimento precoce é essencial para evitar
complicacdes graves, como insuficiéncia cardiaca, acidente vascular cerebral e morte stbita.

O diagnéstico envolve uma combinagio de exames bioquimicos e de imagem, enquanto
o tratamento definitivo é a resseccdo cirdrgica do tumor. A preparacio adequada para a cirurgia,
com controle rigoroso da pressio arterial e do estado volémico, é crucial para prevenir
complicacBes intraoperatérias. Em casos malignos ou metastéticos, estratégias terapéuticas
adicionais, como quimioterapia ou terapia com radioisétopos, sio possiveis. O avanco nas
técnicas de diagnéstico genético permitiu uma melhor compreensdo das causas hereditarias da
doenga, o que facilita a identificacdo precoce de pacientes em risco e o acompanhamento de seus
familiares. A inclusio de testes genéticos no manejo de pacientes com feocromocitoma tem sido
indicada essencial, especialmente naqueles com histérico familiar ou outras condigdes
endécrinas associadas. O seguimento a longo prazo dos pacientes, mesmo apds a remogio
cirdrgica bem realizada, é necessirio, j4 que hd um risco especifico de recidiva, especialmente
em casos hereditdrios. A monitorizagio regular com exames laboratoriais e de imagem permite
a detec¢io precoce de recidivas ou novos tumores, o que melhora significativamente o
prognéstico e a qualidade de vida do paciente.

Logo, o feocromocitoma é uma condi¢do que exige uma abordagem multidisciplinar,
envolvendo endocrinologistas, cirurgides, geneticistas e oncologistas para o manejo adequado e

personalizado de cada paciente. Com os avangos nos métodos diagnésticos e terapéuticos, o
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prognéstico para pacientes com feocromocitoma tem melhorado, especialmente para aqueles
diagnosticados precocemente e que recebem tratamento terapéutico. O manejo continuo e o
seguimento sio fundamentais para garantir o sucesso a longo prazo e minimizar as

consequéncias decorrentes dessa condi¢do ambientalmente letal.
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