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Resumo

Incidentalomas da supra-renal sdo um espectro de entidades patologicas que tem
em comum a presenca de um nodulo com um didmetro superior a 1cm na glandula
supra-renal descoberta acidentalmente durante uma investigacdo imagioldgica. Estima-
se que a sua prevaléncia na populacdo seja de 2%.

Com o aumento do uso de meios imagioldgicos e a eficicia crescente destes, 0s
clinicos vao se deparar cada vez mais com estas entidades. Dado a diversidade de
etiologias responsaveis, com historias naturais radicalmente diferentes e a complexidade
da investigagdo clinica, torna-se fundamental a adogdo de uma medicina baseada na
evidencia na abordagem aos incidentalomas da glandula supra-renal.

Este artigo de revisdo visa assim agregar 0 conhecimento atual sobre
incidentalomas abordando a sua prevaléncia, etiologias, historias naturais, avaliacao,

indicagdes cirurgicas e de seguimento.

Abstract

Adrenal incidentalomas are a spectrum of pathological entities that have in
common the presence of a mass lesion greater than 1cm of diameter in the adrenal gland
discovered accidentally during an unrelated imaging investigation. It’s prevalence in the
population is about 2%.

With the widespread use and efficiency of imaging technology, clinicians will
increasingly face these entities. Given their diversity of etiologies, their radically
different natural histories and complex clinical investigation, it becomes fundamental to
take an evidence based medicine approach to the topic of adrenal incidentalomas.

This review article aims to summarize the current state of understanding about
adrenal incidentalomas focusing on its prevalence, etiologies, natural histories,

evaluation, indications for surgery and follow up.
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Introducao

Incidentalomas da supra-renal sdo um espectro de entidades patologicas que tem
em comum a presenca de um nodulo com um didmetro superior a 1cm na glandula

supra-renal descoberta acidentalmente durante uma investigagdo imagiologica.

Dado o wuso crescente de US (Ultrassonografia), da TC (Tomografia
Computorizada) e da RM (Ressonancia Magnética) na prética clinica e, tendo em conta
o0 envelhecimento da populagéo, tem havido um aumento da frequéncia destes achados,
pelo que é importante estabelecerem-se protocolos de atuacdo baseados na melhor

evidéncia, por forma a orientar os clinicos que se deparam com esta entidade.

A investigacdo tem como objetivo dar resposta a duas questdes principais, a saber:
1. O nddulo é benigno ou maligno?

2. O nodulo é silencioso ou funcionante?

Este artigo de revisdo pretende analisar a literatura sobre o tema e agregar as

melhores préticas sobre a investigacdo dos incidentalomas.



Prevaléncia

Os nddulos da glandula supra-renal podem ser detetados por US, TC e RM. A
prevaléncia exata na populacgdo é dificil de quantificar e é sobretudo extrapolada a partir

de estudos de série de autopsias ou imagiologicos.

No entanto, pode-se afirmar que nos estudos através de autopsia, a prevaléncia é
de cerca de 2% (1% a 9%)'?3. Historicamente, a prevaléncia era de cerca de 0,4% nos
estudos radioldgicos?. No entanto, esses nimeros provinham de estudos realizados de
1985 a 1995 com recurso a TC dotado de equipamento entretanto considerado
obsoleto.Atualmente, tendo em conta a maior resolucdo da tecnologia imagiologica, a
prevaléncia é de cerca de 4% em TC abdominais?. Estes avancos da tecnologia
também permitem cada vez mais detetar n6dulos com menos de 1cm, mas dado que
esses micronodulos sdo na sua grande maioria benignos e nao tem sidos incluidos na

maior parte dos estudos clinicos realizados, encontram-se fora do &mbito desta revisao.

Verifica-se um aumento da prevaléncia com a idade, sendo esta inferior a 1% em
doentes com menos de 30 anos e chegando a atingir 7% em doentes com mais de 70

anos.

Em termos de sexo, hd um maior nimero de mulheres com incidentalomas da
supra-renal. Contudo, ndo existe evidéncia que isso se deva a uma maior prevaléncia,

mas sim ao facto de esta subpopulagdo ser mais sujeita a estudos imagioldgicos®.



Etiologia

Os nédulos da glandula supra-renal podem ser divididos em dois grupos, a saber:

I.  Os benignos;

Il.  Os malignos.

| - Quanto aos nddulos benignos, nomeadamente nos uniliterais, a lesdo mais frequente
¢ o adenoma adrenocortical, que pode ser subdividido nos endocrinologicamente
inativos (60% a 85%), nos produtores de cortisol (5 a 10%) e nos produtores de
aldosterona (2 a 5%). A segunda lesdo benigna mais frequente sdo os feocromocitomas
(5% a 10%). Outras etiologias possiveis s@o os mielolipomas (<1%), os quistos (

<1%),0s hematomas (<1%), os hemangiomas (<0.1%) e os ganglioneuromas (<0,1%)°.

Il - Quanto aos nddulos malignos, hd a destacar as metastases (15%) e o carcinoma
adenocortical (2 a 5%). Lesdes menos frequentes sdo os feocromocitomas malignos

(<1%), neuroblastomas (<0,1%) e os linfomas (<1%)°.

No que se refere aos oncocitomas adenocorticais (<1%), apresentam um

potencial maligno incerto®.



Historia Natural

Os incidentalomas da supra-renal s&o um especto de entidades patoldgicas e nao
uma entidade Unica, pelo que a sua histéria natural vai depender da classificacdo

patoldgica do nddulo.

Assim, doentes com metastases na supra-renal vao ter um progndstico clinico
definido pela estadio, grau e localizagdo do seu tumor priméario. Doentes com
carcinomas adenocorticais, feocromocitomas e outas neoplasias malignas da supra-renal
tem uma sobrevida baixa aos 5 anos e a Unica esperanca de cura € uma adrenalectomia

precoce?.

A maioria dos doentes com adenomas da supra-renal tem um prognostico favoravel,
sendo que a maioria das massas classificadas como benignas e ndo funcionantes na
altura do diagndstico mantém-se morfologicamente e hormonalmente inalteradas a
longo prazo®. No entanto, existe um risco de aumento da massa/e ou transformagéo

maligna e de hiperfuncdo hormonal:

1. Alteracbes de didmetro do nodulo /risco de malignidade: Follow up de
doentes com adenomas da supra-renal em varios estudos situam o risco de um
aumento significativo (>1cm) do didmetro do nodulo entre 5 e 25%5'8, Na
maioria dos casos esse aumento ndo ultrapassa 1cm ou 2cm®”8 O risco de
malignidade associado a nédulos com crescimento em follow up é muito baixo,
estimado em menos de 1/1000 casos®"®.

A reducdo do tamanho ou mesmo desaparecimento do nédulo em follow up pode
verificar-se em até 40% dos casos, segundo alguns estudos®’8, Nestes casos, as
lesbes quisticas, os hematomas e o0s pseudotumores sdo normalmente o0s

responsaveis etiol6gicos.

2. Hiperfungdo hormonal: O risco de desenvolvimento de hiperfungdo hormonal
durante o follow up é pouco significativo, estimado entre 0% a 11%, de acordo
com os estudos efetuados®®. No6dulos com mais de 3cm de didmetro parecem

ter um risco maior de hiperfuncéo hormonal até ao 3° e 4° ano de follow up®*°.



Nos doentes que desenvolvem hiperfuncdo, os quadros mais frequentes
sdo por ordem de frequéncia: o Sindrome de Cushing subclinica; o Sindrome de
Cushing; o hiperaldosteronismo, e o hiperproducio de catecolaminas®°.

Massas com mais de 3cm de didmetro parecem ter um risco maior de
hiperfuncdo hormonal até ao 3° e 4° ano de follow up®*°.

O Sindrome de Cushing subclinico é a entidade que levanta mais
problemas ao clinico pela falta de evidéncia de qualidade sobre as suas
implicacdes a longo prazo na mortalidade cardiovascular dos doentes. Embora a
presenca deste sindrome esteja associada a uma maior frequéncia de hipertensdo
e resisténcia a insulina ou diabetes bem como hiperlipidemia e osteoporose!! néo
foi ainda possivel através dos estudos ja realizados provar uma relacéo causal®!,
E os doentes com sindrome de cushing subclinico causado por um incidentaloma
ndo parecem sofrer de eventos cardiovasculares com mais frequéncia do que a
populacdo com o0s mesmos fatores de risco cardiovasculares sem esse

sindrome!?.

Refira-se que 10% a 15% dos incidentalomas sdo bilaterais e tém uma maior

probabilidade de serem causados por entidades malignas?*2,

Assim, além das etiologias que mais frequentemente causam doenca unilateral o
clinico deve estar alerta para outras entidades, tais como a doenca metastatica, as
doencas infiltrativas, a hiperplasia benigna congénita e os feocromocitomas, estes
ualtimos, normalmente, num quadro de sindroma genética familiar (MEN2A; MEN2B;
Neurofibromatose tipo 1; sindrome feocromocitoma-paraganglioma e sindrome de von

Hippel-Lindau)



Principios gerais da avaliagdo

Todos os doentes identificados com um incidentaloma da supra-renal devem ser
submetidos a investigacdo, por forma a excluir anomalias endocrinoldgicas e

malignidades.

Embora ndo existam ainda protocolos universalmente adotados para o
diagnostico o clinico deve, desde logo, realizar uma colheita de histéria e exame
objetivo cuidado, com especial atencdo dada a sinais e sintomas sugestivos de
hiperfuncdo da glandula supra-renal e de malignidade. Numa segunda fase, deve se
continuar a investigacao atraves de métodos de imagem e avaliacbes hormonais, que sdo

normalmente imprescindiveis para o diagndstico.

Avaliacéo clinica

A colheita de histdria e exame objetivo cuidado, com especial atencdo dada a
sinais e sintomas sugestivos de hiperfuncdo da glandula supra-renal e de malignidade,
constituem o primeiro passo de qualquer avaliacdo de um doente com um

incidentaloma.

A maioria dos doentes sdo assintomaticos. No entanto, podem ser encontrados
pelo clinico experiente, sinais e sintomas bem descritos na literatura, relacionados com
o sindrome de Cushing, o feocromocitoma, o aldosteronismo primario e o carcinoma

adenocortical.

Os achados mais frequentes nesta populacdo sdo a hipertensdo, diabetes e a
obesidade**°.

Dos doentes com incidentaloma da supra-renal, a razdo mais frequente para a

investigacdo imagioldgica é a dor abdominal (36%)41°



Avaliacdo imagioldgica

Os avancos na tecnologia imagiologica aumentaram, em muito, a capacidade de

distinguir noédulos benignos dos malignos e a previsdo do tipo histologico da lesdo.

O método mais utilizado é a TC, que permite atualmente a identificacdo de
massas entre 3mm a 9mm. As caracteristicas que sugerem malignidade incluem
tamanho >3cm; atenuacdo em unidades de Hounsfield (UH) >10 em TC sem contraste;
textura heterogénea e vascularidade aumentada com washout diminuido aos 10 a 15

minutos?®,

Outros meios imagioldgicos podem ser utilizados, nomeadamente a RM que
pode ser utilizado na distincdo entre adenomas e malignidades quando esta é
inconclusiva por TCY. No entanto como é um método mais caro e com a mesma
sensibilidade de que um TC com contrate, € normalmente reservado para uma segunda
linha. A US*® (é muito operador dependente e sem a mesma sensibilidade que TC e RM
pelo que ndo é em geral um método de eleicdo para a avaliagdo das SR), a Cintigrafia® e
a PET® (Uteis em doentes com historia de malignidade ou para estudo fisiopatoldgico
da supra-renal) e a biopsia por aspiracido com agulha fina?® (com um maior risco de
morbilidade e/ou metastizacdo, podendo ser Gtil em doentes com malignidade extra

supra-renal e com estudos imagiol6gicos inconclusivos)

Segue-se um sumario das caracteristicas imagioldgicas dos tipos histoldgicos

mais frequentes:
Adenoma benigno:

e Redondos e de densidade homogénea, bordos bem delimitados;

e Diametro < 4cm, unilaterais;

e Valores de atenuacdo em HU <10 em TC sem contraste;

e Washout rapido de meio de contraste (<40% aos 10 minutos apds administracao,
ou washout absoluto > que 50%);

e Isointensidade com o figado em RM T1 ou T2;

e Evidéncia de “chemical shift” (artefacto resultante das diferentes ressonancias da

agua e gordura) em RM.
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TAC sem contraste de de um doente com um nédulo de baixa intensidade na glandula supra-renal direita.
Densidade < 10 HU consistente com um adenoma rico em gordura.

Feocromocitoma:

e Atenuacdo em HU >20 em TC sem contraste;

e Vascularidade aumentada;

e Atraso no washout de contraste (<40% aos 10 minutos apos administracdo, ou
washout absoluto < que 50%);

e Sinal de alta intensidade em RM T2;

e AlteracOes hemorrégicas e quisticas ao longo do tempo

e Tamanho variavel. Pode ser bilateral.

e Cintigrafia com *tIn-Pentatre6tido com grande uptake na zona do nddulo

e 1Z1-MIBG com aumento prolongado do uptake na zona do nédulo

Feocromocitoma.

A: TAC pés contraste mostra uma massa na glandula suprarrenal direita (seta) com heterogeneidade
marcada ao contraste.

B: RM T2 com uma massa (seta) marcadamente hiperintensa.



Carcinoma adrenocortical:

e Formairregular;

¢ Densidade heterogénea (areas centrais de baixa atenuacdo por necrose tumoral);

e Calcificagdo tumoral;

e Diametro > 4cm;

e Unilateral;

e Atenuacdo em HU >20 em TC sem contraste;

e Captacdo de contraste heterogéneo em TC;

e Atraso no washout de contraste (<40% aos 10 minutos apds administracdo, ou
washout absoluto < que 50%);

¢ Hipointensidade em comparagdo com o figado em RM T1 e intensidade média a
altaem RM T2;

e Evidéncia de invasao local ou metastases;

¢ Valor de uptake standarizado (SUV) elevado em estudos FDG-PET-CT.

TAC de um doente com nddulo volumoso na glandula supra-renal esquerda (14.5 x 10.7 x 8.5 cm)
classificado como um carcinoma adrenocortical ap6s andlise histolégica. O ndédulo apresenta
calcificacGes, heterogeneidade tumoral, margens irregulares e necrose tumoral.
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Metastases :

e Forma irregular e natureza heterogenea;

e Tendéncia a ser bilateral,;

e Atenuacdo em HU >20 em TC sem contraste;

e Elevada captacdo de contraste em TC;

e Atraso no washout de contraste (<40% aos 10 minutos apos administracdo, ou
washout absoluto < que 50%);

e Hipointensidade ou isointensidade em compara¢do com o figado em RM T1 e
intensidade media a altaem RM T2;

e Valor de uptake standarizado (SUV) elevado em estudos FDG-PET-CT.

TAC com contraste de doente com metastases bilaterais de uma neoplasia do pulmdo. Verifica-se
enhancing heterogéneo do nédulo com necrose parcial

Mielolipomas

e Massa heterogénica em US com zonas hipoecogénicas e hiperecogénicas
(gordura)

e Pequenas calcificagcdes em 25% a 30%

e TC caracteristica, com massa bem delimitada com componente lipida bem
identificavel e valores de atenuacdo <10 HU

e Hiperintensaem RM T1

e Valor de uptake standarizado (SUV) baixo em estudos FDG-PET-CT.
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TAC com contraste de um doente com um nddulo na glandula supra-renal com contetdo lipidico (seta
branca). A alandula supra-renal direita também pode ser visualizada (seta vermelha)

Hemorragia
Fase aguda (<7 dias)

e Lesdo solida com ecogenecidade difusa em US
¢ Redonda ou oval em TC com é&reas de alta atenuacao entre 50 a 90 HU

¢ Isso ou hipointenso em RM T1 e marcadamente hiperintenso em RM T2

Fase sub aguda (<7 dias a 7 semanas)

e Ecogenecidade mista com zona central hipoecogénica em US
e Diminuem de tamanho e de atenuagdo em TC

e Hiperintensoem RM T1e T2
Fase cronica (> 7 semanas)

e Calcificacdo na parede do hematoma em US
e Massa organizada com um centro de baixa atenuagdo em TC

e Bordos hipointensosem RM Tle T2

14



TAC de doente com nédulo na supra-renal esquerda com bordos calcificados. Esta lesdo é provavelmente
resultado de uma hemorragia em fase crénica.
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Avaliacao hormonal

Apesar de a maioria dos incidentalomas da supra-renal serem ndo funcionantes,

10 a 15% secretam uma quantidade excessiva de hormonas®®.

Testes de rastreio devem ser efetuados em todos os doentes, exceto naqueles
com incidentalomas com caracteristicas tipicas de mielolipomas ou quistos da supra-
renal. O Sindrome do Cushing subclinico e feocromocitoma tém uma frequéncia
relativamente alta, preconizando-se exclusdo destas entidades em todos os doentes. O
diagnostico de hiperaldosteronismo deve ser suspeitado caso exista hipertensdo e/ou
hipocaliémia.

Testes para avaliacdo de Sindrome de Cushing

Deve levantar suspeitas de Sindrome de Cushing qualquer doente com um
incidentaloma que apresente 1 dos 4 sinais que sdo relativamente especificos para
producdo excessiva de cortisol endégeno: 1- hematomas sem grandes traumas 2- pletora
facial 3- miopatia proximal ou fraqueza muscular 4- estrias vermelhas/violaceas com

mais de 1>cm de largura.

O teste de supressao de cortisol endégeno durante a noite com administracdo de
1mg de dexametasona com um cutoff de >5mcg/dl ndo sendo consensual na literatura é
recomendado®, tendo o clinico a consciéncia que podem haver falsos negativos em
alguns doentes. Alternativas incluem uma dose maior de dexametasona (3mg) ou a
diminuicdo do cutoff para >2.2 ou 1.8 mcg/dl de forma a diminuir os falsos

negativost>11,
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A avaliacdo de um Sindrome de Cushing subclinico (cortisol enddgeno
aumentado, sem sinais ou sintomas) € mais complexo tecnicamente e de duvidoso valor
clinico, pois, ainda ndo foi possivel estabelecer empiricamente uma relagdo causal deste
sindrome com efeitos deletérios na salde dos doentes>!', Um valor de cortisol
enddgeno < 1.8 mcg/dl na prova de supressdo com 1mg de dexametasona exclui este
diagnostico e um valor > 5mcg/dl em doentes sem outros sinais e sintomas confirma o
diagndstico se ndo houver outras condicdes que expliquem estes valores’>!!, Para os
valores de cortisol situados entre estes dois cutoffs, o diagndstico é incerto e

investigacdo adicional ndao é recomendavel a luz da presente evidéncia.

Dos testes que podem ser utilizados se o clinico quiser continuar a investigacao,
incluem a corticotropina sérica, o cortisol urinario as 24horas, o doseamento de cortisol
na saliva a meio da noite, bem como o teste de supressdo de 2 dias com dose alta de

dexametasonal®1!,

Testes de avaliagdo de Feocromocitoma:

A hipotese de um feocromocitoma deve ser investigada, mesmo em doentes
normotensos com imagiologia ndo sugestiva de um tumor produtor de catecolaminas
(com a excecdo de massas tipicas de mielolipomas ou quistos da supra-renal), pois, com
0s avangos imagiolégicos mais recentes, o diagnostico pode ser feito num estadio pré-

sintomatico.

O doseamento de metanefrinas e catecolaminas urinérias durante 24h s&o
especificas e sensiveis sendo, portanto, a primeira linha da avaliacdo. Resultados dentro
dos valores de referéncia excluem o diagnostico, enquanto que resultados quatro vezes
acima dos valores de referéncia estabelecem o diagnéstico. Resultados acima dos
valores de referéncia, mas abaixo destes cutoff, preconiza-se a repeticdo do teste tendo

atencédo de excluir fatores de interferéncia inerentes ao proprio teste.

O doseamento de metenefrinas plasmaticas livres tem uma sensibilidade de 99%
com uma especifidade mais baixa (89%) e deve, portanto, ser reservado para uma 22
linha depois dos doseamentos urindrios ou quando as caracteristicas do nodulo sdo

sugestivas de feocromocitoma®**
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Testes de avaliacdo de Hiperaldosteronismo primario:

Aldosteromas sé&o uma causa rara (<1%) de incidentaloma da supra-renal. Todos
os doentes hipertensos e/ou com hipocaliemia devem ser avaliados através do
doseamentos da concentracdo da aldosterona plasmatica e atividade da renina

plasmatica®!!.

A auséncia de hipocaliemia ndo exclui o diagndstico de hiperaldosteronismo
primario, ja que mais de 50% desses doentes apresentam-se com normocaliemia. Casos
de hipocaliemia sem hipertensdo também ja foram demonstrados, pelo que a presenca

de um destes dois sinais é suficiente para justificar o estudo de um HPL,

Devem ser efetuados doseamentos matinais da concentracdo da aldosterona
plasmatica (CAP) e da atividade da renina plasmatica (ARP) e calculado o racio
CAP/ARP. Um racio >20 e uma CAP >15ng/dl sdo considerados resultados

positivost>11,

Para confirmacdo de diagndstico apds doseamentos positivos, podem ser
efetuados testes de supressdo da aldosterona quer pela administracdo de uma solucgédo
salina ou através de um teste de excrecdo de aldosterona na urina as 24h durante uma

dieta hipersalinal®>1!,

Para excluir uma hiperplasia suprarrenal bilateral como causa do HP, o “gold
standart” é 0 doseamento da aldosterona na drenagem venosa da suprarrenal®''? No
entanto é um procedimento tecnicamente dificil, que ndo é feito em muitos centros. A

cintigrafia pode ser usada como alternativa.
Testes de avaliagdo de tumores produtores de hormonas sexuais

Os tumores (adenomas/adenocarcionoma) da supra-renal produtores de
hormonas sexuais s&o muito raros (2 em 1 000 000) e normalmente sdo acompanhados

de sintomas (hirsutismo; virilizaco; feminizagéo)*.
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Testes de avaliacdo incluem doseamentos de testosterona, DHEA plasmatica e
17-cetoesteroisdes na urina para tumores secretores de androgéneos. E doseamento de

estrogénio e 17-quetoesteroisdes na urina nos tumores produtores de estrogénios®?.
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Avaliacao de nédulos bilaterais

A avaliacdo inicial dos nddulos bilaterais é semelhante de um incidentaloma
unilateral. Assim, devem ser efetuados os testes atras descritos para a exclusdo do
Sindrome de Cushing, do hiperaldosteronismo primario, da feocromocitoma, e dos

tumores produtores de hormonas sexuais.

Além desta avaliagdo inicial, pode se justificar clinicamente a investigacdo de
outras etiologias tais coma a tuberculose, a histoplasmose, a amiloidose e a sarcoidose.

A hiperplasia benigna congénita apesar de ser normalmente diagnosticada na
infancia ou por sinais e sintomas de virilizagdo, insuficiéncia da supra-renal ou por um

salt-wasting syndrome, pode apresentar-se por incindentalomas bilaterais da supra-renal.

Assim em doentes com clinica sugestiva, o clinico deve efetuar um teste de
insuficiéncia da supra-renal através de um teste de estimulacdo com ACTH ou do
doseamento matinal de cortisol. Apds confirmada a insuficiéncia da supra-renal deve ser
demonstrado o excesso de hormonas percursoras através de doseamentos de 170H-
progesterona, pregnanetriol urinario ou através de elevacdo do racio de composto S por
composto F na medicdo da urina 24h. Caso se confirme a existéncia de uma hyperplasia

congenital da supra-renal entdo deve pesquisar-se a mutagio CYP21B%13,

A maioria dos feocromocitomas bilaterais estdo associados a sindromes genéticos
familiares. E recomendado que os doentes sejam investigados para mutag@es associados

a esses sindromes, tendo em conta a sua histéria pessoal e familiar.
Sindromes mais frequentemente associados a feocromocitomas bilaterais:

e MEN2 - Doenca genética associada a multiplas neoplasias enddcrinas causadas
por uma mutagdo no proto-oncogene RET. Existem dois sub tipos fendtipicos.
MEN 2A inclui hiperparatiroidismo, carcinoma medular da tiroide e
feocromocitomas. MEN2B inclui  carcinoma medular da tiroide,
feocromocitomas e neuromas da mucosa. Doentes com este sindrome devem ser
investigados para andlise da mutacdo do gene RET, e avaliados com doseamento

de calcitonina, PTH, e niveis séricos de calcio?.
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e Sindrome feocromocitoma-paraganglioma - Este sindrome autossémico
dominante deve ser suspeitado em todos os doentes com feocromocitomas ou
paragangliomas multiplos, recorrentes, diagnosticados num doente com menos
de 45 anos ou com historia familiar. Testes diagnésticos envolvem analises de

mutacdes nos genes SDHB e SDHD®,

e Neurofibromatose tipo 1 - E uma doenca genética multissistémica associada a
achados cutaneos (manchas café com leite, maculas hiperpigmentadas, etc) e a
neurofibromas. A frequéncia de feocromocitoma nestes doentes é de 1% a 6% A
analise da mutacéo do gene NF1 estabelece o diagnostico'?

e Von Hippel-Lindau — Sindrome autossomico dominante caracterizado por
quistos viscerais e tumores benignos com potencial para transformacdo maligna.
O hemangioblastoma do SNC e retina, carcinoma de células renais e
feocromocitoma sdo algumas das neoplasias mais frequentes. O sub tipo VHL
tipo 2 tem uma maior associagdo a feocromocitomas. A investigacdo passa pela
analise de mutacdo do gene VHL e a avaliacdo de presenca de outras neoplasias

por métodos imagioldgicos*?.
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Indicagdes cirargicas

Feocromocitomas: Todos os doentes com o diagnostico de feocromocitoma devem ser
submetidos a uma adrenalectomia com brevidade j& que um feocromocitoma néo
tratado pode resultar em complicacdes cardiovasculares importantes. Antes da cirurgia

os doentes devem estar sob terapéutica alfa- e beta-bloqueante®*?2,

Carcinoma adenocortical: Todos os doentes com o diagnostico ou lesdes suspeitas de
carcinoma adenocortical devem ser submetidos a uma adrenalectomia com brevidade, ja
que a doenca pode progredir rapidamente e a cirurgia € a Unica intervencdo

potencialmente curativa®*>,

Mielolipoma: Embora possam aumentar de diametro com o tempo, a maior parte destes
tumores pode ser vigiado sem recurso a excisdo. Quando maiores que 6¢cm ou quando

causam efeitos de massa locais a op¢ao cirtrgica deve ser considerada®*2,

Nodulos funcionantes: A doentes com sinais e sintomas de excesso hormonal
confirmado bioquimicamente deve ser oferecida a cirurgia electiva®*3. No entanto em
doentes com co-morbilidades ou idade avancada que com risco cirdrgico aumentado
pode ser considerado o tratamento médico. No caso do Sindrome de Cushing subclinico
a opc¢do cirdrgica deve ser reservada a doentes mais jovens e/ou com co-morbilidades
potencialmente explicaveis pela secrecdo aumentada de glucocorticoides®!!

(hipertenséo “de novo”, diabetes, obesidade, osteopenia)

Caracteristicas do nédulo: N6odulos imagiologicamente suspeitos (forma; bordos; HU;
calcificagdes, etc) e/ou com mais de 4cm de didmetro devem ser consideradas para
resseccdo cirurgica®*3, Esta recomendacdo é feita pois uma fragdo importante dos

nddulos acima deste cutoff serem adenocarcinomas.

Vaérios factores influenciam a decisdo de referenciar estes tumores para cirurgia. Entre
eles a idade do doente; co-morbilidades; possibilidade de follow-up imagioldgica,

preferéncia do doente etc...
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Nodulos bilaterais: O tratamento cirargico é reservado para nddulos de etiologia
maligna ou em casos muito especiais de hiperfuncdo hormonal, de forma a evitar a
morbilidade e insuficiéncia da supra-renal que resultam de uma adrenalectomia
bilateral. Assim, nos casos de hiperplasia congénita da supra-renal e da hiperplasia

nodular bilateral, o tratamento médico € a opgéo preferencial>14,

Adrenalectomia: Este procedimento realizado em doentes com indicacdo cirdrgica é
seguro e eficaz. Pode ser realizado por laparoscopia, por via endoscépica através de
uma abordagem posterior, ou por via aberta. A abordagem lapardscopica € a mais
utilizada e esta associada a menos tempo de hospitalizacdo, dor, perdas hematicas e a
uma recuperacdo mais rapida. Em casos suspeitos ou confirmados de carcinoma
adenocortical a laparoscopia s6 deve ser considerada em nédulos com menos que 10cm
de didmetro com pouca invaséo local pelo risco da resseccdo tumoral ndo ser completa.
Em todos os nddulos com mais de 10cm de diametro devem ser realizado uma

adrenalectomia por via aberta®>*#.
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Seguimento

A melhor forma de vigiar os doentes com um incidentaloma da supra-renal que
ndo sdo candidatos a uma adrenalectomia é um assunto controverso para o qual ainda
ndo ha suficiente evidéncia para fazer recomendacdes objetivas. O risco de
desenvolvimento de malignidade (0.1%); hiperfuncdo subclinica (1.2%) ou overt
disease (0.9%) € baixo mas ndo negligencidvel sendo que o risco de excesso hormonal
durante o follow up pode chegar a 20% aos 10 anos®’4,

A maioria dos protocolos apresentados pelas sociedades de endocrinologia
preconizam repeticdo de exames imagioldgicos para exclusdo de malignidade e aumento
da massa e testes hormonais nomeadamente o teste de supressdo de cortisol endégeno

durante a noite com administracdo de 1mg de dexametasona durante 4 anos®*°.

N&o incluidos nestes protocolos de seguimento estdo doentes com caracteristicas
imagiologicas benignas claras (diametro <2cm, <10 UH), nestes casos ndo €

recomendada a realizagdo de exames imagiologicos ou testes hormonais de follow up.
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