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RESUMO

Introducdo. Paragangliomas do hilo renal sdo raros. Feocromocitomas e
paragangliomas podem causar a cardiomiopatia de Takotsubo (“sindrome do coragéo
partido”), uma disfuncdo cardiaca tipicamente associada ao estresse ou crise
emocional. Apresentacdo do caso. Paciente do sexo feminino, 18 anos, com
diagnéstico prévio de cardiomiopatia de Takotsubo (“sindrome do coragdo partido”).
Apresentou massa de 4,5 cm em hilo renal associada a hipertenséo arterial grave. A
bidpsia por agulha da leséo mostrou neoplasia epitelioide, com estudo imunoistoquimico
inconclusivo. Foi submetida a nefrectomia radical com adrenalectomia esquerda. Na
disseccdo macroscopica, o tumor ndo estava relacionado com a glandula adrenal ou
parénquima renal, ele tinha epicentro no hilo renal. Na microscopia, foram identificadas
células epitelioides dispostas em ninhos, separadas por estroma fibrovascular e de
citoplasma granular. O estudo imunoistoquimico da peca cirirgica demonstrou
expressao de cromogranina e GATA3. As células tumorais ndo expressaram
citoqueratinas e PAX8. O indice proliferativo (Ki67) foi de 10%. No seguimento pés
cirirgico, a paciente apresentou os seguintes resultados: adrenalina 2,1; noradrenalina
195; dopamina 286; metanefrinas urinarias: normetanefrina 960; metanefrina 35. Nao
foram dosadas as catecolaminas pré-resseccao pela auséncia de suspeita clinica para
feocromocitoma/paraganglioma. Os modelos de estratificagdo de risco deram os
seguintes resultados: pontuacado 1 pelo PASS e risco moderado pelo GAPP. Discussao.
Paragangliomas simpaticos sao neoplasias neuroendocrinas nao epiteliais que ocorrem
principalmente no abdome, retroperitonio, pelve e torax. Por definicdo, o paraganglioma
surge fora da medula adrenal. A macroscopia adequada é crucial para determinar sua
localizacdo extra-adrenal. O clareamento citoplasmatico pode levantar preocupacao no
diagnéstico diferencial de carcinomas de sitios primarios da bexiga urinaria, rim e
prostata. Apenas cerca de 10-20% dos feocromocitomas e paragangliomas ocorrem em
pacientes pediatricos. Os paragangliomas pediatricos estdo fortemente associados a
doencas hereditarias, com prevaléncia variando de 59% a 78% de alteracdes genéticas
(predominando mutacdes patoldgicas da linha germinativa de SDHB ou VHL). E
importante ressaltar que a expressdo do GATA3 em um paraganglioma localizado
proximo a pelve renal pode ser mal interpretada como evidéncia de diferenciagao
urotelial. A taxa de progressdo da doenca para metastase é de 30% para
paragangliomas abdominais, em contraste com apenas 8% para feocromocitomas. Esta
diferenca no comportamento clinico estd4 provavelmente ligada a uma maior taxa de
mutagcbes SDHB nos paragangliomas abdominais, uma vez que estas alteracbes
genéticas sdo um conhecido preditor de comportamento agressivo para ambos 0s
tumores. Durante as Ultimas décadas, foram descritos alguns casos de cardiomiopatia
de Takotsubo induzidas por paragangliomas funcionantes, pois, 0s niveis aumentados
de catecolaminas podem atuar como estressor desencadeando a cardiopatia. A
patogénese permanece indefinida, mas, entre as possibilidades destacam-se: isquemia
miocardica, obstrucdo do trato de saida do ventriculo esquerdo, toxicidade miocéardica
transmitida pelas catecolaminas transferidas pelo sangue, mudanca induzida pela
epinefrina na tramissdo de sinais e disfuncdo do sistema nervoso autbnomo com
hiperativacdo do sistema nervoso simpatico (sobretudo com seus efeitos cardiacos).
Concluséao. Os paragangliomas funcionantes podem ser a causa da cardiomiopatia de
Takotsubo e devem ser considerados como causa de base em quadros que podem, a



principio, parecer derivados de extremo estresse ou crise emocional. Para o diagnéstico
correto, € necessaria estreita correlacdo entre os achados clinicos, laboratoriais e
patoldgicos, bem como, investigar possiveis alteracfes genéticas que estao associadas

com comportamento mais agressivo da neoplasia.
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Introdugdoc

Paragargliomass  da  hio  reral sda raeos
Faocramadbomes: e paaganglicmas podaem causar &
cardiomiopatia de Tekotsubo Csindrome do coracio
partido™), wma dsfuncio cardinca  fpicamenbe
associads a0 asiresss ou cise amocianal.

Apresentagic do caso

FPaciente do sexo femining, 18 anos, com dagndstion
présa de cardiomiopatia de Takotsubo [Csindrome do
coraio parido”]. Apreseriou masss de 4,5 am em Hilo
renzal associacda a hipertensio arterial grave. A bidpsia
por agulba da ksdo masirou neoplasia epieliaids, cam
asiuds imurasiaguirnics ircanclusisa, Fol submesticks &
nefrectamia radical com adrenaleciomia esouenda. Ma
dissencio macroscopiss, o hemor o et
relsdionada com a glandula adrenal oo pand nguirms
resraal, el inkie epicentn no hile renal. Ma microsoapia,
foram identificedas odlulas epreliodes dieposias am
ninbas, separadas por estroma ibrovasculae e de
chaplasma grarular. O esluds imunoisioouimico da
peca cinrgica demonstnou axprassio de cromograning
a GATRT As odlulas  umoras o adpressaram
choqueratings & PAXE. O indice prolilerativo (KIET) fai
dee 109 Mo sequimenio pos dringioo, & padents
apreseriol 0% seguinbes resubados: adrenalice 21;
nocadrenaling 195 dopamira 2BE rmebtanetings
urmanas: noemetaneftma 9800 metaredina 35 Mo
foram desadas &= calecalaminas pré-resseccio pels
AL ey [= 2] St elirics ]
feoromaciiomalparaganglioma. Os modelos de
asiratificacdo de risco deram as ssguinies resulbados:
pontuacis 1 pelo PAESE & risca maderada pala GAFP.

Discuss3ao

Paragang liamses simpabices =] rescp vl
nevnos rokdcnnas el et e OO TEIT
prindpalmente no abdame, relroperittniag, pehee =
lorax. Por definicha, ke sunge fora da meduls sdrenal
A maoroscopia adequada & cnucial para determinar Sus
calmasio extra-adrenal. jul dareamenio
craplasmadtios levantar preccupacks o
diagndstica  dferencial de  carcinomas  de siios
prirmadrias da bexiga urindria, rim e prosiaba, Apenss
oarca de 10-20%  dos eocromociiomas e
parsgangliomas coormem em paciertes pedidincos. Os
paragangliomas pediatricos estdo associados @
doencas henredibdrias, com prevaléncia vanando de
5EAL a TAT de alteragies gerdlicas (predominasndo
miacfes palologicas da linha geminativa de SOHE
ol WHL)

A papressha do GATAT am oum  parsgangiormna
ocalimadn prdmima & pehes renal pode ser mal
riemnetada coma evidéncia de diferendacio urotelial
A taxa de progressio da dosnca pard metdsbvoe @ de
A para paragangliomas abdaominais, em contrashe
oom apenas B pana feocromodtamas. Esta diferenca
no comportamenta clinico estd prosasslments ligada a
uma e baca e motagies SDHE nos
paragangliomas  abdominais, uma ver gque  ashys
alleractes pgendices sdo predivoras de comportamenio
apressive para ambos os lumaones.

Figuras 1 & 2: imaiess Jda pida Srocpce Fgaras 3 @ 4 achade
e iridp s s denclands ninhok de obbilas spidiodes, de ol isme
pranuasn, wperidos por asiroma fbross jcoboraghes: Famatosiing «

wminal, Fgaa 5 & & arame  iruonosbEgquimies ok lra nds
B idade para granna o SATA 3, rascse ol varm ast.

Durarie & dlimes décadss, foram descritos coses de
cardiomiopatia de Takatsuba indusidas por paragangliomas
funcionanies, pok, o8 nives aumentados de catecolaminas
e atuar coms estressor desencsdeando a cardiopatia.

Conclusdo

0= paragangiomas funcicrantes podem ser a causa da
cardfiomiopatia de Takotsubo, Para o disgndstion oomreta, &
recessania estreilas comelacka enire os achadas  clinicos,
leboraloriais & pataldgicos, bem como, insestigar possiveis
Alteracies genslicas  ogue estda associadss com
cormporiarmenks mais agressive da resoplmia.
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CASE OF THE WEEK

A female teenager with a 4.5-cm mass in the renal hilum presented with severe arterial hypertension. She had a prior clinical diagnosis of Takotsubo
cardiomyopathy (“Broken-heart syndrome”). A radical nephrectomy was performed with clinical suspicious of renal cell carcinoma. A female teenager
with “Broken-heart syndrome” Contributors :
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