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Miocardiopatia adrenérgica por
discinesia apical transitoria como forma
de presentacion de feocromocitoma

Daniel H. Avayu!, Marcelo D. Benassi?, Mariano Cibalerio®, Marcos Tomasella®,
Karina Palacios’, Leonel Dzembrowski®

Resumen

La cardiomiopatia adrenérgica o sindrome de tako-tsubo o discinesia apical transitoria estd caracterizada por
una excesiva estimulacidn simpdtica, que induce a un vasoespasmo coronario, todo de cardcter transitorio con
recuperacion de la contractilidad hasta la normalidad en las semanas posteriores al evento. Reportamos el caso
de una paciente de 37 afios que presenté sintomatologia de sindrome coronario agudo, electrocardiogramas con
ondas T negativas en cara anterior, elevacion de enzimas cardiacas, severa discinesia apical transitoria, coronarias
angiograficamente normales; el dosaje de catecolaminas urinarias elevadas motivo una resonancia magnética nuclear
de abdomen que mostré una masa adrenal izquierda en el contexto clinico de un feocromocitoma.
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Summary

Adrenergic cardiomyopathy by transient apical dyskinesia as a form of presentation of
pheochromocytoma

Adprenergic cardiomyopathy or tako-tsubo syndrome or transient apical dyskinesia or apical ballooning is characterized
by excessive sympathetic stimulation, which induces coronary vasospasm, all of a transient nature with recovery of
contractility to normality in the weeks after the event. We present the case of a 37-year-old female patient presenting
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with acute coronary syndrome, electrocardiograms with negative T-waves on the anterior face, elevated cardiac
enzymes, severe transient apical dyskinesia, angiographically normal coronary arteries. Elevated urinary catecholamine
dosage resulted in an abdominal magnetic resonance imaging that showed a left adrenal mass in the clinical setting
of a pheochromocytoma.

Keywords: Tako-tsubo syndrome - Pheochromocytoma - Transient apical dyskinesia - Coronary vasospasm

Resumo

Cardiomiopatia adrenérgica por discinesia apical transitoria como forma de apresentacdo de
feocromocitoma

A cardiomiopatia adrenérgica por sindrome de tako-tsubo ou discinesia apical transitoria é caracterizada por
estimulagdo simpdtica excessiva que induz um vasoespasmo corondrio, de natureza transitoria com recuperacdo da
fungdo ventricular esquerda até a normalidade nas semanas apos o evento. Apresentamos o caso de uma paciente
de 37 anos de idade apresentava sintomas de uma sindrome corondria aguda, electrocardiogramas com ondas T
negativas na face anterior, elevagdo das enzimas cardiacas, severa discinesia apical transitoria, artérias corondrias
angiograficamente normais. O dosagem da catecolaminas urindrias elevadas motivou a realizacdo de uma de
ressondncia magnética nuclear do abdoémen que mostrou uma massa adrenal esquerda no cendrio clinico de um
feocromocitoma.

Palavras-chave: Sindrome de tako-tsubo - Feocromocitoma - Diskinésia apical transitdria - Vasoespasmo coronariano

Introduccion

El sindrome de tako-tsubo, conocido también como
del “corazdén roto” o discinesia apical transitoria
(DAT) o “apical ballooning, es una miocardiopatia
aparentemente efimera que produce un grado varia-
ble de disfuncién ventricular, predominantemente
izquierda y, por definicidn, reversible, relacionado
ocasionalmente con situaciones estresantes, en
aproximadamente la mitad de los casos, también
se incluye esta entidad en el grupo més amplio de
miocardiopatia por estrés!-.

A comienzos de la década de 1990, Sato y Dote descri-
bieron, en pacientes japoneses, una entidad que clinica,
analitica, electrocardiografica (ECG) y ecocardiogra-
ficamente mimetizaba un infarto agudo de miocardio
(IAM)*>. La sorpresa llegé en el momento de la cinean-
giocoronariografia (CCG), que reveld que no existia
obstruccidn en las arterias coronarias, y posteriormente
en la evolucion, con la resolucidn total de las extensas
anomalfas en la contractilidad ventricular. Este cuadro
se denominé sindrome de tako-tsubo por la forma que
adopta la silueta cardiaca en la ventriculografia: de
bote o tarro con cuello estrecho (similar al que usan los
pescadores para cazar pulpos en Japon). Fue descrito
como una entidad caracterizada segun la clasificacion
de la Clinica Mayo (2008)¢ en:

1) DAT por ecocardiograma.

2) CCG con arterias coronarias angiogrificamente
normales o sin lesiones angiogréficas significativas o
sin evidencia de ruptura aguda de placa.

3) ECG con alteraciones como supradesnivel del ST/T
u ondas T negativas.

4) Enzimas cardiacas normales o levemente aumentadas.
5) Ausencia de feocromocitoma o miocarditis’.

El 48% de los casos se asocia a hipertension arterial
(HTA) y entre un 10-15% se asocian con asma bron-
quial o artritis reumatoide®. Sin embargo, estdn descritos
casos asociados con hemorragia subaracnoidea’ y crisis
de feocromocitoma'!®!2, Se postula que la base de su
fisiopatologia estaria relacionada con liberacion exage-
rada de catecolaminas y de ah{ su relacién con un estrés
emocional intenso e inusual, otra de sus caracteristicas.
La presentacién clinica polimorfa del feocromocitoma
(en nuestro caso, como DAT) con cefaleas, taquicardia-
diaforesis, crisis paroxisticas de HTA, hipotension
ortostdtica, hipermetabolismo, puede contribuir a un
diagnéstico erréneo inicial de esta entidad, la que se
realiza por diagndstico andtomo-patolégico. El dosaje
de metanefrinas urinarias totales, catecolaminas séricas
totales y el dosaje de dcido vanililmandélico (AVM)
en orina, la resonancia magnética nuclear (RMN) y la
cdmara gamma con iodo 131 (/3/-metaiodobenzyl-
guanidine scintigraphy: 1311-MIBG), son los métodos
mas sensibles!?.

Si el diagndstico de feocromocitoma no es detectado
rapidamente, conlleva a una elevada morbimortalidad
cardiovascular. Aunque las crisis paroxisticas son
elementos clave, mds de la mitad de los enfermos
tienen HTA fija y cerca del 10% son normotensos'*.
El tumor de la glandula suprarrenal que provoca
liberacidn excesiva de hormonas (epinefrina y nore-
pinefrina), las cuales regulan frecuencia cardiaca y
tensidn arterial. Existen casos de feocromocitoma que
dan eventos coronarios, como en este caso, ademas
de HTA episddica.
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Caso clinico

Reportamos el caso de una paciente de 37 afios, quien
ingresé a la unidad coronaria del Hospital de General
de Agudos “Dr. Teodoro Alvarez” (Ciudad de Buenos
Aires, Argentina) por presentar sintomatologia de sin-
drome coronario agudo (SCA) sin elevacion del ST, en
clase funcional 11/111, con ECG patolégico: evidenciaba
isquemia anterior extensa con ondas T negativas (Figu-
ra 1) y funcién sistélica ventricular izquierda (FSVI)
levemente deprimida y pericardio libre. El laboratorio
al ingreso revel6 un leve aumento de enzimas cardiacas.
Presentaba antecedentes de serologia para enfermedad
para Chagas: rest de Elisa y de hemoaglutinacién posi-
tivos y durante el tltimo embarazo sufrié preeclampsia
con cefaleas, dngor e HTA sistélica de 220 mm Hg.
Luego del parto continu6 con cefaleas y sudoracién

bl | D“ . Nll

129

DH. Avayii y col.
Miocardiopatia adrenérgica por discinesia apical transitoria

coincidente con HTA en forma episddica. Desde esa
fecha hasta su ingreso a la unidad coronaria no presentd
aumento de los valores de tension arterial por encima de
180 mm Hg, recibiendo como tnico tratamiento inhi-
bidores de la enzima de conversion de la angiotensina.
Los episodios de HTA aumentaron su frecuencia con
el tiempo hasta su ingreso.

Se le realizdé un estudio hemodindmico para descartar
un SCA, y su resultado mostré coronarias angiogra-
ficamente normales, discinesia septo apical y fest de
acetilcolina positivo. La discinesia apical también se
confirmd por ecocardiografia bidimensional (Figura 2).
A los 5 dias otro ecocardiograma bidimensional informé
un didmetro diastélico del ventriculo izquierdo de 43
mm, septum interventricular de 11 mm, sin observarse
alteraciones parietales de la motilidad regional, didme-
tros cavitarios, contractilidad global y pardmetros de

MR ML e

Figura 1. Electrocardiograma que muestra una taquicardia sinusal (100 lpm) e isquemia anterior extensa.

Figura 2. Ecocardiograma bidimensional plano 4 cdmaras apical
que muestra discinesia apical.

FSVI conservados, patrén prolongado de llenado del
ventriculo izquierdo y el ECG a los 6 dias del ingreso
mostrd normalizacién de las ondas T (Figura 3).

Posterior al alta y medicada con bloqueantes calcicos
se le realiz6 una perfusién miocérdica con Spect en
reposo y esfuerzo no evidenciando isquemia ni ne-
crosis. Ante la sospecha de feocromocitoma por los
antecedentes clinicos se solicitaron catecolaminas
urinarias: adrenalina de 98 ugr/24 hs y noradrenalina
de 50 ugr/24 hs (VN: adultos: adrenalina de 00-8,5
ugr/24 hs y noradrenalina de 18,5-100 ugr/24 hs). En
un segundo control de los resultados en orina fueron:
adrenalina 197 ugr/24 hs y noradrenalina 174 ugr/24
hs, realizdndose una ecografia de abdomen y pelvis
que no evidencid patologia. Por tal motivo se solicitd
una RMN con gadolinio que mostré en la proyeccién
de la gldndula suprarrenal izquierda una formacién
de sefal heterogénea en T1 y T2, predominantemente
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Figura 3. Electrocardiograma de control a los 6 dfas del ingreso donde se evidencia la normalizacién de las ondas T en cara anterior.

B dn

hiperintensa en T2, que realzé en forma heterogénea sobre el polo superior del rifién izquierdo, compatible
con la administraciéon de gadolinio, de un tamafio de  en primer término con un feocromocitoma (Figura 4).
5,7cm x 5,7 cm x 4,3 cm, determinando una impronta  La paciente fue operada en forma exitosa. El andlisis
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Figura 4. Resonancia magnética nuclear con tumor suprarrenal izquierdo (flecha).
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Figura 5. Macroscopia de la masa extirpada mostré un tumor encapsulado.
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Figura 6. La microscopia de la masa tumoral definié un tumor de
células cromafines.

anatomico e histolégico (Figura 5 y 6) de la pieza
mostrd un tumor encapsuladode 9cmx 6 cmx Scmy
en la microscopia se confirmaron células cromafines,
corrobordndose un feocromocitoma.

Discusion

Se diagnosticaron en nuestro servicio de Cardiologia 4
feocromocitomas: 1 varén de 42 afios, con crisis de HTA

e IAM durante la CCG, y 3 mujeres, dos de 49 y 38 afos
con crisis HTA y palpitaciones episddicas, y la tercera
la paciente de este caso clinico, de 37 afios con SCA
sin ST. La HTA secundaria por feocromocitoma es un
hallazgo casual en los consultorios externos y en la sala
de internacion. La prevalencia de esta patologia es muy
baja (un paciente cada 90.000 consultas). La paciente
referia historia de cefaleas e HTA y fue internada con
diagnéstico de SCA e HTA. El ecocardiograma mostré
severa discinesia septo-apical con dilatacién aguda del
ventriculo izquierdo, el control a los 7 dias resulto sin
valor patolégico. La remisién ecocardiogréfica, la del
ECG y la de la clinica llevaron al diagndstico inicial
de sindrome de tako-tsubo (mds frecuente en mujeres
que en hombres y afecta a éstas y a edades mayores)'’;
pero sobre la base de catecolaminas urinarias elevadas,
realizadas posteriormente, asociado a antecedentes
clinicos, motivaron la bisqueda del diagndstico de
feocromocitoma, confirmado luego por RMN y por
anatomia patoldgica postquirdrgico. Encontramos de
esta manera asociacion de DAT en el contexto de un
feocromocitoma, hallazgos similares a lo descrito por
Gujja y colaboradores!®

El feocromocitoma, tumor derivado de las células
cromafines productor de catecolaminas, con origen en
gldndulas suprarrenales en la médula (centro o niicleo)
de una o ambas suprarrenales (10%), o a veces en algtin
lugar del abdomen con menor frecuencia (10%). Menos
del 10 %, pueden ser malignos (5-46%), pudiendo dar
metdstasis. La malignidad de estos tumores lo hace la
evolucion, ya que histolégicamente son iguales. Los
feocromocitoma bilaterales son parte del sindrome de
neoplasia maligna multiple (MEN) de tipo lla y 1lb. La
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HTA paroxistica es la manifestacién cardiovascular
mads importante de este tumor!!.

Los signos que sugieren su presencia en un paciente
hipertenso son:

1) Crisis paroxisticas de HTA.

2) Cefaleas.

3) Sudoracién excesiva.

4) Signos de hipermetabolismo.

5) Hipotensidn ortostdtica.

6) Elevacion excesiva de la presion arterial luego de
un traumatismo o una cirugfa'’.

El 40-55% presenta intolerancia a los carbohidratos.
El 30% de ellos se diagnostica fortuitamente por ne-
cropsia o cirugias de otra etiologia (del 35-70% nunca
habian tenido sospecha clinica previa), edad promedio
de aparicién en vida es de 48,5 afios y por necropsias
de 65,8 afos. se presentan mds frecuentemente en
mujeres. El diagndstico diferencial se presenta con
el estrés emocional'®, la neurofibromatosis y los pa-
ragangliomas.

Sharkey y colaboradores citan anormalidades de la
contraccién miocdrdica reversible en 22 pacientes con
enfermedad aguda no cardiaca'®.

La serie de 30 pacientes de Kurisu muestra un sin-
drome cardiaco con disfuncién ventricular izquierda
simil al sindrome de tako-tsubo.

Si bien la causa del espasmo sigue siendo poco clara,
el espasmo simultdneo de miultiples vasos coronarios
a nivel de las arterias epicardicas o microvasculares
puede contribuir a la aparicién de la disfuncién ven-
tricular izquierda en el sindrome de tako-tsubo®.
Algunos autores descartan la relacidn entre las cate-
colaminas elevadas y la DAT, ya que la mayoria de
los pacientes con aumento de ellas no cursa con estos
trastornos segmentarios de la motilidad, y porque ade-
mads las catecolaminas resultan normales o con minima
elevacion en los pacientes con sindrome de tako-tsubo.
El seguimiento del feocromocitoma se realiza por afios
con dosaje de catecolaminas urinarias.

Desde la descripcion del primer caso de DAT por
SATO y col. en 1990*° y posteriores publicaciones de
dos series retrospectivas grandes en Japdn, una en el
afio 2001 con 80 pacientes en 19 centros hospitalarios’
y otra en el afio 2002 con 30 pacientes en un solo
centro entre 1983 y 2001°, nos encontramos frente a
un nuevo diagndstico diferencial del TAM.

Otras causas de DAT son:

1) Atontamiento miocardico.

2) Vasoespasmo coronario.

3) Vasoespasmo microvascular.

4) Miocarditis.

5) Lupus eritematoso sistémico.

Nuestro interés radica en dar a conocer el reporte
de esta paciente, apoyando la idea de que la DAT
es una manifestacién que puede estar asociada a un
feocromocitoma, debiendo tenerla en cuenta para su
diagnéstico diferencial.
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Los estudios por imdgenes muestran que a través del
MIBG con *'Todo (andlogo de noradrenalina) existe
una alta posibilidad de realizar el diagndstico, ya
que se acumula en lesiones de origen adrenérgico
(sensibilidad del 92% y especificidad del 99%), tiene
interferencias con los siguientes farmacos: triciclicos,
fenilpropanolamina, cocaina, reserpina, a-metil-dopa,
prazoxin. No hay falsos positivos, si capta siempre
es un tumor cromafin. Los falsos negativos rondan
el 15%. El MIBG nunca cursa con catecolaminas
(adrenalina, noradrenalina o AVM) normales, aunque
éstas pueden estar elevadas y el MIBG ser negativo.
El 95% de los feocromocitoma de localizacién su-
prarrenal se diagnostican por RMN o por tomografia
axial computada (TAC), pero en los extra-adrenales
asociados con TAC y MIBG (sensibilidad del 93-
95%)°. Los bloqueantes o o 3 adrenérgicos no afectan
la acumulacién del MIBG, por ello el propranolol y
la fenoxibenzamina pueden ser administrados como
proteccién de los efectos de las catecolaminas'®. La
RMN tiene una sensibilidad del 73,5-100% y una
especificidad del 68%, la TAC tiene una sensibilidad
del 69,9-97,5% y una especificidad del 70%.

Conclusiones

La presentacidn clinica polimorfa del feocromocitoma
en nuestra paciente, como DAT asociada a SCA, don-
de el 50% tiene HTA fija y el 10% son normotensos
con respuesta inotrépica exagerada en relaciéon con
la catecolaminas, puede contribuir a un diagndstico
erréneo inicial de esta entidad; tal fue nuestro caso,
cuyo diagnéstico fue andtomo-patolégico. El sin-
drome de tako-tsubo o DAT estd determinado por la
discinesia dntero-apical con acentuada hipercinesia
basal en la ventriculografia izquierda, con cambios
electrocardiogrificos reversibles entre 1 y 4 semanas,
presentacion clinica inicial similar al SCA y/o IAM. Si
bien por definicion, el reporte del caso es similar, en
cuanto a su presentacién, no entraria por los criterios
actuales que la excluyen de por si a esta enfermedad;
pero los autores plantean que esto no seria una mera
coincidencia de presentacidon casual e igual de dos
enfermedades, sino el resultado de un mismo proceso
fisiopatolégico.
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