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La afectacion cardiaca puede ser la principal mani-
festacion clinica del feocromocitoma. El prondstico de la
cardiomiopatia catecolaminica asociada a feocromocitoma
depende de la identificacion precoz y del tratamiento
médico y quirdrgico. Ademas, el reconocimiento de la car-
diomiopatia por catecolaminas, especialmente en pacientes
con feocromocitoma, es importante no sélo porque en la
mayoria de ocasiones tras el tratamiento el miocardio vuelve
a la normalidad en unos meses, sino para evitar factores que
pueden desencadenar una crisis catecolaminérgica.

Ante la sospecha de feocromocitoma no existe un
consenso sobre cual es la prueba mas precisa para
el diagnostico. Un estudio multicéntrico concluyd que
las determinaciones mas sensibles son las metanefrinas
plasmaticas (99%) seguidas de las metanefrinas urina-
rias fraccionadas (97%), con diferencias estadisticamente
significativas respecto de las demas determinaciones (cate-
colaminas urinarias: 86%; catecolaminas plasmaticas: 84%;
metanefrinas urinarias totales: 77%, y acido vanilmandélico:
64%). La prueba mas especifica es la determinacion de acido
vanilmandélico (95%) seguida de las metanefrinas totales
urinarias, las metanefrinas plasmaticas (89%), las catecola-
minas urinarias (88%), las catecolaminas plasmaticas (81%)
y las metanefrinas fraccionadas urinarias (69%)°. Para con-
firmar el diagndstico, el resultado de las determinaciones
hormonales debe ser al menos el doble del limite superior
del rango de referencia.

Dado que el feocromocitoma es una entidad clinica muy
grave, con estos resultados se considera las metanefrinas
plasmaticas y las metanefrinas urinarias fraccionadas las
determinaciones bioquimicas mas sensibles y por tanto de
eleccion en el diagnostico, para evitar los falsos negativos.
La determinacion de metanefrinas urinarias fraccionadas
fue suficiente para el diagnostico. Pese a ello, se midieron
las catecolaminas plasmaticas y las metanefrinas plasmati-
cas y urinarias para comparar la sensibilidad y especificidad
del procedimiento en nuestro laboratorio.

El tratamiento de eleccion del feocromocitoma es la ciru-
gia. La preparacion farmacologica preoperatoria es un factor
clave en la reduccion de la morbilidad. Aunque se ha suge-
rido que no siempre es necesario el uso a largo plazo del
bloqueo alfa adrenérgico con farmacos como la fenoxiben-
zamina en la preparacion quirdrgica, la efectividad de otros
tipos de tratamientos como calcioantagonistas o captopril
no se ha investigado en pacientes en los que coexiste feo-
cromocitoma y miocardiopatia catecolaminica'®.

En resumen, presentamos un caso de feocromocitoma
con presentacion clinica atipica donde la afectacién car-
diaca con sindrome coronario agudo llevé a su diagndstico.
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Tumor carcinoide y foramen oval
permeable

Carcinoid tumor and patent foramen ovale

Los tumores carcinoides derivan de las células neuro-
endocrinas. Son poco frecuentes (2-5 casos por 100.000
habitantes y afio)', aunque en las Gltimas décadas su inci-

dencia ha aumentado, en parte gracias al perfeccionamiento
de las técnicas diagnosticas. Los tumores localmente invasi-
vos 0 metastasicos suelen producir un sindrome carcinoide,
y una vez establecido éste, mas de la mitad de los casos
desarrolla sintomas de afectacion cardiaca (cardiopatia car-
cinoide), que en general afecta a las valvulas derechas?.
Presentamos el caso de un varon de 73 anos en estu-
dio por diarreas y episodios de rubefaccion y sofocos. Tenia
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antecedentes de tabaquismo, hipertension arterial, diabe-
tes mellitus y cardiopatia isquémica clinicamente estable.
A la exploracion fisica destacaba telangiectasias faciales,
hipoventilacion pulmonar generalizada, soplo sistélico de
regurgitacion trictspide, desdoblamiento del segundo tono
cardiaco y hepatomegalia nodular no dolorosa a 10cm del
reborde costal. El hemograma objetivaba anemia microci-
tica ferropénica, los tiempos de coagulacion y la funcion
hepatica eran normales, y los marcadores tumorales Ca 19.9
(44,5 U/mL [0,1-35]) y enolasa neuronal especifica (24,4
ng/mL [0,1-13]) estaban elevados.

Se realizd una ecografia abdominal que mostraba multi-
ples lesiones hepaticas ocupantes de espacio. La tomografia
computerizada (TC) tdraco-abdominal las caracterizaba
como solidas, sugerentes de metastasis, algunas con necro-
sis central, sin poder identificar el tumor primario. La
gastroscopia y la colonoscopia fueron normales. La puncion-
aspiracion con aguja fina de las lesiones hepaticas mostraba
células de origen neuroendocrino, con inmunohistoquimica
positiva para sinaptofisina. El Ki-67 era normal (inferior a
2%). Las concentraciones de acido 5-hidroxiindolacético en
orina estaban elevadas (cociente 5-HIAA/creatinina en orina
297,4mg/g de creatinina [0,1-10]), asi como las concentra-
ciones de gastrina (244 pg/mL [13-115]) y cromogranina A
(348 ng/mL [< 100]) plasmaticas.

Ante la sospecha de un tumor neuroendocrino intestinal,
se realizo una video-capsula endoscopica (fig. 1A), que iden-
tifico una lesion submucosa en el yeyuno, que no obstruia
la luz intestinal, con vascularizacion superficial, compati-
ble con un tumor carcinoide. Se valor6 la extension de la
enfermedad y la presencia de receptores de somatosta-
tina mediante una gammagrafia corporal total y SPECT-TC
con ""In-DTPA-D-Phe-octredtida (fig. 1B), que mostraba una
importante actividad del radiotrazador en multiples areas
del parénquima hepatico, siendo este hallazgo muy suge-
rente de afectacion metastasica, sin evidencia de afectacion
extrahepatica.

A partir de la clinica y las pruebas complementarias rea-
lizadas se diagnostico al paciente de tumor carcinoide de
bajo grado estadio IV, y se inicié tratamiento con analogos
de somatostatina para el control del sindrome carcinoide.

El paciente presentaba disnea, especialmente en la
bipedestacion, con mejoria parcial en el decubito supino.
La gasometria arterial con oxigeno ambiental mostraba
una intensa hipoxemia (pO2 47 mmHg), que no remontaba
tras la administracion de oxigeno al 100% (pO2 70 mmHg),
sugiriendo la existencia de un cortocircuito entre las cir-
culaciones derecha e izquierda. La TC pulmonar y la
gammagrafia de ventilacion-perfusion descartaron la posi-
bilidad de tromboembolismo pulmonar. El ecocardiograma
transtoracico (fig. 2A y B) mostraba una insuficiencia tri-
cUspide moderada, una estenosis tricUspide moderada y
una dilatacion moderada de las cavidades cardiacas dere-
chas, sin afectacion de las izquierdas. Se intuia, ademas, un
abombamiento del septo interauricular. Mediante un eco-
cardiograma transesofagico (fig. 2C y D) se confirmé la
presencia de un foramen oval permeable (FOP) de 2cm
de diametro, que permitia un cortocircuito intracardiaco
derecha-izquierda.

El cateterismo cardiaco derecho descartaba la presencia
de hipertension pulmonar, pero objetivaba una elevacion

importante de las presiones diastolicas de las cavidades
derechas tras el inflado de un balén a través del FOP.

Mediante esternotomia media y circulaciéon extracorpé-
rea se procedio a la sustitucion valvular tricGspide con una
protesis bioldgica y al cierre del FOP, con una evolucion
posterior satisfactoria y sin complicaciones.

La cardiopatia carcinoide se debe al engrosamiento
y deformidad del aparato valvular, predominantemente
derecho, y es una de las principales causas de morbimor-
talidad por insuficiencia cardiaca derecha?. Las evidencias
actuales apoyan la hipotesis de que la cardiopatia no se
debe a la afectacion directa metastasica, sino a la libe-
racion de sustancias vasoactivas que inducen una fibrosis
endomiocardica?3. Para que se desarrolle la cardiopatia car-
cinoide es necesaria la presencia de metastasis hepaticas
que impidan la inactivacion de dichas sustancias por el meta-
bolismo hepatico.

Respecto al tratamiento, no se ha demostrado que el con-
trol de la secrecion humoral provoque una regresion de las
lesiones cardiacas. Tampoco se ha evidenciado que la cirugia
del tumor primario o de las metastasis resulte curativa una
vez establecida la fibrosis endomiocardica. El tratamiento
de eleccion de la cardiopatia carcinoide es el recambio val-
vular, que mejora la calidad de vida global del paciente y su
supervivencia?.

La persistencia del FOP en adultos es frecuente, con
una prevalencia de hasta el 25% en la poblacion gene-
ral. En la mayoria de los casos se trata de un hallazgo
sin repercusiones clinicas, pero cuando existe otra afec-
tacion cardiaca asociada puede provocar un sindrome de
platipnea-ortodesoxia?, en el que el paciente presenta
disnea con la bipedestacion. En el caso de la cardiopa-
tia carcinoide, puede contribuir, ademas, al desarrollo de
alteraciones valvulares y endomiocardicas en las camaras
cardiacas izquierdas debido al paso de las sustancias vasoac-
tivas a través del FOP. La afectacion izquierda es excepcional
en otras circunstancias distintas del FOP, limitandose a los
carcinoides bronquiales, metastasis pulmonares o a una
intensa secrecion endocrina que sobrepase la capacidad de
depuracion pulmonar?>. Por eso, la presencia del FOP se ha
llegado a considerar como un marcador de progresion de la
cardiopatia carcinoide, y algunos autores sugieren evaluar
su presencia de forma sistematica en los pacientes con un
sindrome carcinoide®.

Para ello se aconseja la ‘‘prueba de las burbujas’’
mediante ecocardiografia transtoracica®. Pero si la sospe-
cha clinica es alta, por ejemplo por la existencia de un
sindrome de platipnea-ortodeoxia, como en el caso de este
paciente, y la ecocardiografia transtoracica no es conclu-
yente, algunos autores sugieren recurrir a métodos mas
sensibles como la ecocardiografia transesofagica, que sir-
vio para el diagndstico en este paciente, o el Doppler
transcraneal’.

Cuando coexisten el FOP y la cardiopatia carcinoide, el
cierre del FOP puede mejorar la disnea y la hipoxemia si se
asocia a un recambio valvular trictspide. Asi, se evita la dila-
tacion progresiva de la auricula derecha, se resuelve el FOP
y se previene el desarrollo de una mayor hipertension pul-
monar. De no realizarse esta doble intervencion, empeoraria
la restriccion al llenado del ventriculo derecho, y con ello la
insuficiencia cardiaca derecha. Ademas, la precarga del ven-
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Figura 1

A) Video-capsula endoscopica. B) SPECT-TC con ""'In-DTPA-D-Phe-octreétida.

Figura 2 Ay B) Ecocardiograma transtoracico. C y D) Ecocardiograma transesofagico.

triculo izquierdo disminuiria y ocasionaria una insuficiencia
cardiaca izquierda por bajo gasto afiadida?.

Las escasas series publicadas hasta la fecha sostienen que
la disnea de los pacientes con cardiopatia carcinoide y FOP
mejora significativamente tras la doble intervencion des-
crita. Esta circunstancia se ha observado también en este
caso. Sin embargo, algunos autores sugieren que puede per-
sistir cierto grado de cortocircuito intracardiaco residual
que no descarta la posibilidad de una futura afectacion del
corazén izquierdo®.

Por tanto, a pesar de que los tumores carcinoides se
diagnostiquen en fases avanzadas y con gran afectacion sis-
témica, como en el caso que presentamos, se debe mantener
el tratamiento médico, que mejora los sintomas del sin-
drome carcinoide’®. Ademas, se debe resolver la cardiopatia
carcinoide, pero previamente es imprescindible descartar
la presencia de un FOP, muy prevalente en la poblacion
general. Las guias clinicas actuales recomiendan emplear
la ecocardiografia transtoracica®; sin embargo, cuando ésta
no sea concluyente y la sospecha clinica sea elevada, sugeri-
mos emplear otros métodos mas sensibles, como los citados
anteriormente. De este modo, en caso de existir un FOP, sera
necesario su cierre asociado al recambio valvular para con-

seguir una mayor supervivencia global. No identificar el FOP
e intervenir Unicamente sobre la valvula puede empeorar el
pronostico del paciente.
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