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Miocardiopatia catecolaminica
desencadenada por un feocromocitoma

Catecholamine-induced cardiomyopathy
triggered by pheochromocytoma

El feocromocitoma es un tumor productor de catecola-
minas que procede de las células cromafines del sistema
nervioso simpatico. Su prevalencia no es bien conocida,
se estima que se presenta en 1-2/100.000 adultos/aho, y
supone un 0,3-1,9% de las causas secundarias de hiperten-
sion arterial de la poblacion general. Constituye una causa
frecuente de incidentaloma suprarrenal, representando el
6,5% de dichos tumores’.

El aumento de las concentraciones sanguineas de cateco-
laminas produce multiples efectos en distintos organos. La
presentacion clinica tipica del feocromocitoma incluye cefa-
lea, palpitaciones, sudoracion e hipertension arterial. Otras
manifestaciones, como dolor abdominal, shock, sindrome
de distrés respiratorio, edema pulmonar e hipertermia
ocurren de forma menos frecuente. La elevacion de cate-
colaminas puede provocar dafo estructural y bioquimico en
el miocardio. Esta afectacion se denomina miocardiopatia
catecolaminica.

Presentamos el caso de un feocromocitoma que se
diagnostic6 por una miocardiopatia catecolaminica vy
revisaremos brevemente la afectacion cardiaca por cateco-
laminas.

Se trata de una mujer de 48 anos, ex fumadora, con
antecedentes personales de hipertension de dificil control
y dislipidemia en tratamiento, que ingresa en el servicio de
Endocrinologia y Nutricion de nuestro Hospital para estudio
y control de un feocromocitoma.

En abril de 2008 acudié a Urgencias de otro hospital por
un episodio de varios dias de evolucion caracterizado por
crisis de dolor retroesternal opresivo, no irradiado, que no
se modificaba con la inspiracion profunda ni con los cam-
bios posturales o cafinitrina sublingual. Referia un cuadro
compatible con infeccion de vias respiratorias superiores
desde hacia tres semanas, sin sensacion distérmica ni fie-
bre termometrada. La exploracion fisica (EF) fue normal
y el ECG objetivd un ritmo sinusal a 75 lpm con ondas T
picudas de V3 a V5 y onda T negativa en aVL. Se detecto
leucocitosis de 20,1 x 10°/L, elevacion del fibrindgeno (447
mg/dL), glucemia 219 mg/dL, creatinina 1,63 mg/dL y un
aclaramiento calculado (FG) de 36 mL/min, urea 56 mg/dL,
CK 491 U/L, troponina T 3,63 ng/mL, colesterol total 283
mg/dL, c-HDL 85 mg/dL, c-LDL 183,6 mg/dL y trigliceride-
mia de 72 mg/dL. Ingres6 en la UCI con el diagnostico de
sindrome coronario agudo. El ecocardiograma mostré hipo-

cinesia global del ventriculo izquierdo, mas marcada a nivel
de segmentos anteroseptales, medioapicales y posterome-
diales, con una FE del 40%. El cateterismo cardiaco mostro
coronarias normales y una FE del 42%. Durante su estancia en
la UCI se normalizaron los hallazgos del ECG, los marcadores
de daio miocardico y la funcion renal.

Una semana después se realizé un ecocardiograma que
mostré una recuperacion ad integrum y causo alta hospita-
laria con los diagnosticos de miopericarditis, hipertension y
dislipidemia. Se paut6 como tratamiento enalapril 5 mg/dia
y simvastatina 20 mg/djia.

En junio de 2009 acude de nuevo a Urgencias del mismo
hospital por presentar un cuadro de dos dias de evolu-
cion de mal estado general, nauseas, vomitos, artralgias
y fiebre de 37,8°C. Desde hacia 24 h presentaba palpita-
ciones y dolor retroesternal opresivo irradiado hacia ambos
miembros superiores. Durante el Gltimo afio habia padecido
varias crisis de hipertension de dificil control, alternando
con cuadros de sensacion de desvanecimiento coincidiendo
con medidas de presion arterial (PA) de 90/60 mmHg. Ade-
mas, referia palpitaciones, insomnio, nerviosismo, cefalea,
astenia y pérdida de 5kg en los ultimos 4 meses. No contaba
piloereccion ni sudoracion.

En la EF destacaba un mal aspecto general y palidez cuta-
nea. Presentaba una PA de 170/110 mmHg. El ECG mostré
un ritmo sinusal a 90 lpm con descenso del ST en cara ante-
rior e inferior. En el analisis de Urgencias destacaban: CK
757 U/L, troponina T 3,37 ng/mL, CK-MB 82 UI/L, creatinina
1,4 mg/dL (FG: 43 mL/min). La radiografia de térax mostro
hilios ingurgitados con redistribucion vascular.

En el ecocardiograma se observo una hipocinesia grave
de segmentos septal anterior, basal, inferior y posterior con
funcion sistolica normal. Durante su estancia en la UCI per-
manecio clinicamente estable, desapareciendo el dolor y
con tendencia a la hipotension. Las enzimas cardiacas y la
funcion renal se normalizaron. Ante la sospecha de un nuevo
episodio de miopericarditis se inicié tratamiento antiinfla-
matorio y se le dio el alta al Servicio de Medicina Interna
donde, para descartar una neoplasia, se solicitd una tomo-
grafia computarizada toracoabdominal con contraste que
descubrié una masa heterogénea en la glandula adrenal
derecha de 44mm de didametro maximo. La gammagrafia
con '2%|-MIBG mostré un aumento de captacién en la glan-
dula suprarrenal derecha y no se observaron alteraciones
significativas en otras localizaciones.

Con estos resultados, la paciente fue remitida a nuestro
centro para estudio y control de un posible feocromocitoma.
En nuestro servicio la EF fue normal. Se solicité en orina de
24 h: acido vanilmandélico 25,4 mg/24 h (2,9-11), norme-
tanefrina 3.615,3 wg/24 h (105-354), metanefrinas 4.376,7
ng/24 h (74-297), metanefrinas totales 8.380,8 ng/24 h (0-
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Figura1 RMN abdominal, corte axial en T2, donde se observa
una lesion ocupante de espacio de 5 x 4cm localizada en topo-
grafia de glandula suprarrenal derecha, heterogénea, con area
central quistico-necrética de 25 mm, que desplaza posterior-
mente el polo superior del rifdon derecho, contacta con la vena
cava y se sitla a escasos milimetros del hilio renal derecho.
Glandula suprarrenal izquierda sin alteraciones.

Figura 2 RMN abdominal, corte coronal en T2, donde se
observa una lesion ocupante de espacio de 5 x 4cm localizada
en topografia de glandula suprarrenal derecha, heterogénea.
Glandula suprarrenal izquierda sin alteraciones.

1.000), noradrenalina 186,3 pg/24 h (23-105), adrenalina
224,1 ng/24 h (4-20), dopamina 189 ng/24 h (190-450),
catecolaminas totales 599,4 pg/24 h (217-575). Se determi-
naron los niveles plasmaticos de: noradrenalina 1.284 pg/mL
(135-300 pg/mL), adrenalina 856 pg/mL (20-60 pg/mL),
dopamina 10 pg/mL (10-50 pg/mL) y cromogranina A 871
ng/mL (19,4-98,1 ng/mL).

El ECG, el ecocardiograma, la radiografia de térax y la
ecografia hepatica fueron normales. En la resonancia mag-
nética nuclear abdominal se observé una masa de 5 x 4cm
localizada en la glandula suprarrenal derecha, heterogénea,
con area central quistico-necrética de 25 mm, que despla-
zaba el polo superior del rifidn derecho, contactaba con la
vena cava y se situaba a escasos milimetros del hilio renal
derecho. La glandula suprarrenal izquierda y el resto de la
exploracion fue normal (figs. 1y 2).

Se inicié tratamiento con fenoxibenzamina 10 mg/12 h;
posteriormente, se retiré enalapril y se aumenté6 la dosis

de fenoxibenzamina a 20 mg/12 h. Durante el ingreso la
paciente permaneci6 asintomatica, con una frecuencia car-
diaca dentro de la normalidad. A los pocos dias de ser dada
de alta presentd taquicardia, por lo que se pauto propranolol
10 mg/8 h via oral, con normalizacion de la frecuencia car-
diaca. Unas semanas después se practico la adrenalectomia
derecha por via laparoscopica, sin presentar complicacio-
nes.

En la actualidad la paciente se encuentra estable, asinto-
matica, con cifras normales de PA y no ha presentado nuevos
episodios de dolor toracico.

Las catecolaminas y sus productos de oxidacion pue-
den causar un efecto toxico sobre el miocardio de forma
directa o mediado por el receptor beta adrenérgico?, tal
y como presentd nuestra paciente. El consumo de oxi-
geno por el miocardio aumenta y puede producirse espasmo
en las arterias coronarias’. A largo plazo, la elevacidn
de catecolaminas conduce a una regulacion a la baja de
los receptores beta adrenérgicos, con un funcionamiento
suboptimo de las miofibras y un descenso del numero
de unidades contractiles*. Todo ello lleva a la miocar-
diopatia catecolaminica. La etiologia de la miocardiopatia
catecolaminica incluye, ademas del feocromocitoma, la ele-
vacion de catecolaminas secundaria a estrés, abuso de
disolventes, sobreuso cronico de inhaladores de adrenalina
(asma), empleo prolongado de anfetaminas, sindrome de
Tako-Tsubo, cardiotoxicidad del veneno del escorpion, car-
diomiopatia séptica y retirada del baclofeno®.

Las caracteristicas clinicas de la miocardiopatia relacio-
nada con el feocromocitoma incluyen: hipertension arterial,
cardiomiopatia hipertrofica o dilatada, edema agudo de pul-
mon debido a factores cardiogénicos y no cardiogénicos
(por efecto directo de las catecolaminas en los pulmones
que aumentan la permeabilidad capilar pulmonar, el tono
venoso pulmonar y producen dano en el endotelio capilar
pulmonar), aturdimiento miocardico, alteraciones electro-
cardiograficas, arritmias cardiacas y paro cardiaco.

Dentro de las alteraciones en el ECG se incluyen: desvia-
cion derecha del eje cardiaco, mala progresion de la onda R,
cambios inespecificos del segmento ST y de la onda T, ondas
U prominentes, arritmias (taquicardia y bradicardia sinu-
sal, taquicardia supraventricular, extrasistoles ventriculares
y enfermedad del nodo sinusal) y trastornos de la conduccion
(bloqueo de rama derecha e izquierda)?.

El miocardio aturdido producido por las catecolaminas
ha sido implicado en la patogénesis de la miocardiopa-
tia inducida por estrés®. Algunos estudios de autopsias de
pacientes fallecidos por feocromocitoma mostraron que la
mitad presenté miocarditis activa con fallo del ventriculo
izquierdo y edema pulmonar’. Los cambios estructurales
incluyen degeneracion focal y necrosis en banda de los mio-
citos, infiltracion por células inflamatorias, engrosamiento
de la capa media de las coronarias medianas y pequenas y
fibrosis intersticial. También puede haber un defecto en el
almacenamiento de las aminas enddgenas y una concentra-
cion aumentada de acidos grasos libres en el miocito®.

La falta de un criterio adecuado para establecer el
diagndstico de miocardiopatia catecolaminica y la baja inci-
dencia y prevalencia del feocromocitoma hacen que sea una
entidad clinica de dificil diagnéstico, tal y como ocurrié con
la paciente presentada, cuyo diagndstico se retrasé al menos
un ano.
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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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