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: OBJECTIVO: Comunicar e discutir caso de associacdo rara de; | Comentario 1: A NF1 € uma doenca genetica multissistemica - | |
neoplasias endécrinas em doente com Neurofibromatose tipo 1 (NF1). | . |nC|den,C|a.de 1:3900 . mutag?o do gene NF1 codlflcadf)r.da neurofibromina
————————————————————————————————— - " autossomica dominante (proteina oncossupressora que inibe a cascata do ras)*

CASO CLiNICO
* Homem de 41 anos com antecedentes de NF 1 e hipertensao arterial
* Internado trés dias apos traumatismo toracico com hemotorax

traumatico e pneumonia secundaria._ _ _ _ _ _ _ _ _ _ _ _ _ _ _ _ | B

:' TC a entrada: cortes abdominais com massas supra-renais (SR), v— Legenda:
bilaterais (maior eixo: direita 57 mm; esquerda 70 mm). I L3 O e A — Hemotdrax
_________________________________ - | St St | £ g esquerdo com

consolidacao
pulmonar associada.

Working diagnosis 1. B e C— Massa SR
direita e esquerda,

NF1; massas SR ) | | esta com hemorragia
Plano 1: | | | M ﬁ B central.
e estudo bioquimico e endocrinolégico — '

Parametro Normal Parametro Normal

<18 pg/24h Calcio 8,5-10,1 mg/dL
< 80 pg/24h PTH 12-65 pg/mL
< 6,70 mg/24h Calcitonina < 18 pg/mL

Adrenalina .

Noradrenalina
VMA

urina

urina

Legenda: Acumulacao focal de radiofarmaco em topografia supra-renal. Sem
evidéncia de lesdes secundarias.

Working  diagnosis  2: Feocromocitomas  bilaterais
funcionantes + hiperparatiroidismo primario

Plano 2:
1. Bloqueio alfa e beta adrenérgico (fenoxibenzamina e
propranolol)
I'2. Suprarenalectomia bilateral com laparotomia sub-costal

“3THidrocGrtisona ad eternum,
4. Ecografia tiroidea e paratiroidea + cintigrafia de paratiroideas.

Working diagnosis 3:
Status pos-suprarenalectomia por feocromocitomas bilaterais
funcionantes + hiperparatiroidismo primario por adenoma
paratiroideu funcionante + heterogeneidade do lobo direito da
tiroidea. (MEN2A ?)

A — Pecas operatorias. B e C — Histologia tumotal com H&E e Cromogranina A, respectivamente

Plano 3:
Paratiroidectomia inferior direita
Lobectomia direita da tiroideia Comentario 5: A associagdio de Feocromocitoma e wososzs| s
Hiperparatiroidismo primario surge geralmente no MEN 2A. e R &;
Este sindrome engloba ainda o carcinoma medular da
Diagndstico Final: tiroide que tem uma penetrancia de ~100% nas primeiras 3 L,
NF1; Feocromocitomas bilaterais funcionantes; Adenoma décadas de vida destes doentes. | o
paratimideu e carcinoma papilar da tiroidea Legenda: Cintigrafia das paratiroideas e tiroidea — Foco de tecido Sk S
Plano 4: paratiroideu hiper-funcionante em topografia polar inferior direita. Sem | R
Estudo genético nddulos tiroideus hiperfixantes. o i b S e

Totalizacao de tiroidectomia

DISCUSSAO: A presente associacao de tumores é desconhecida na literatura. Apesar da
associacao de feocromocitoma com hiperparariroidismo primario, o presente caso nao se
enquadra num MEN 2A classico pois estes doentes tém virtualmente todos Carcinoma
Medular da Tiroide até a 42 década. Até a definicao genética deste doente, apenas se pode

afirmar que se enquadra num sindrome poliglandular. P
- ] , .. L s T e SUPANC e YRt SRR, FIs Gl f SRR Ve Ry
CONCLUSAO: O potencial prd-oncogénico da NF1 pode revelar-se em associagdes i SRR R T (AU T et et PR R R b S
incomuns de neoplasias. O incidentaloma inicial permitiu um tratamento cirurgico Bl Tl e g L R e &
atempado com impacto previsivel na esperanca de vida do doente. ; ’ Ao T p. W e ¥
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