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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: Presentamos el caso de una paciente de 37 afios de edad que reuni6 los criterios diagndsti
Recibido el 10 de abril de 2010 de miocardiopatia inducida por estrés asociada a la presencia de paraganglioma que provc
Aceptado el 21 de septiembre de un sindrome adrenérgico. El cuadro clinico simulaba un infarto agudo de miocardio, prese
2010 tando dolor precordial, seguido por ondas T invertidas y un leve incremento en los niveles
enzimas cardiacas, con disfuncién sistélica apical del ventriculo izquierdo e hipercinesia
Palabras clave: los segmentos basales (con apariencia de apical ballooning), pero sin obstruccién corona:
Miocardiopatia La funcién ventricular mejoré tras escisién del tumor situado en la regién topografica
Takotsubo la cola del pancreas, en contacto con la glandula suprarrenal y la parte superior del rif
Infarto de miocardio homolateral.

© 2010 SAC. Publicado por Elsevier Espafia, S.L. Todos los derechos reservad

Functional paraganglioma associated with Takotsubo syndrome

ABSTRACT

Keywords: We present a case of a 37 year-old women who fulfilled the diagnostic criteria of stress
Myocardiopathy induced myocardiopathy associated with the presence of a paraganglioma which trigge:
Takotsubo an adrenergic syndrome. The clinical picture was similar to an acute myocardial infarcti
Myocardial infarction with precordial pain, followed by inverted T waves and a slight increase in cardiac enzym

with apical systolic function of the left ventricle and hyperkinesis of the baseal segme:
(with the appearance of «apical ballooning»), but without coronary obstruction. The ve
tricular function improved after excision of the tumour situated in the topographic reg
of the tail of the pancreas, in contact with the adrenal gland and the upper part of
homolateral kidney.
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Introduccién

La miocardiopatia inducida por estrés, también conocida
como disfuncién apical transitoria, sindrome del corazén roto
o miocardiopatia de Takotsubo, se caracteriza principalmente
por acinesia o discinesia medioventricular apical transitoria
que se extiende més alld de la distribucién de una sola arteria
coronaria en ausencia de enfermedad coronaria significativa
o de ruptura aguda de placa revelada en coronariografial.

Parece ser que las catecolaminas desempenan un papel
importante en la patogenia de la miocardiopatia de Takot-
subo, lo que podria explicar las semejanzas en la presentacién.
Los paragangliomas son un grupo de tumores raros que sur-
gen de células derivadas del sistema cromafin extraadrenal.
Estas células provienen de la cresta neuronal y emigran
en asociacién con las células autonémicas ganglionares.
Tradicionalmente se les conoce con diversos nombres, inclu-
yendo tumores glomus, quemodectomas, paragangliomas y
glomerulocitomas?.

Presentamos el caso de una mujer joven atendida con dolor
tordcico. La coronariografia y la ventriculografia mostraron
alteraciones compatibles con el diagnéstico de un sindrome
de Takotsubo.

Durante el ingreso, la paciente sufrié varios episodio:
crisis hipertensiva que cesaron tras tratamiento con a
hipertensivos. Las muestras de orina de 24h mostr:
niveles normales de catecolaminas, metanefrinas y de a
vanilmandélico. Asimismo, la ecografia abdominal mostr
presencia de un proceso expansivo perirrenal izquierdo
media 5cm, sugiriendo tumor renal. La tomografia corr
tarizada con contraste del abdomen mostré la presencis
una masa redondeada de contornos definidos, que m
4,4 x 4,2 cm, ubicada cerca de la cola del pancreas en ¢
tacto con la glandula suprarrenal y el polo superior del ri
ipsilateral.

Se decidi6 la necesidad de extirpar el tumor, con prep
cién preoperatoria con prazosina y atenolol. La interven
quirtrgica se efectud con la reseccién del proceso exy
sivo retroperitoneal en la regién adrtica izquierda, debajc
la cola del péancreas y anterior al polo superior del ri
izquierdo, midiendo 8 cm de didmetro en su parte mas an
con neovascularizacién peritumoral significativa. La eva
cién histopatolégica revel6 un paraganglioma (fig. 1C).

La evolucién posquirtrgica fue favorable, y antes de
dada de alta se le practicé ecocardiografia transtoracic
angiografia coronaria, ambas sin alteraciones y con el
triculo izquierdo normal.

Caso clinico

Mujer de 37 afos, natural y residente de Campos (Rio de
Janeiro), que fue ingresada en el hospital con signos de dolor
toracico atipico, hipertensién arterial y disnea. La paciente
comunicé que los sintomas comenzaron hace dos meses, con
episodios de cefalea severa, palpitaciones, crisis hipertensiva,
sincope y pérdida de quince libras. Los antecedentes incluian
tiroiditis de Hashimoto, tratada con hormonas tiroideas, e
hipertensién arterial de cuatro afios de evolucién. Al ingresar,
la exploracién fisica del paciente fue normal, a excepcién de
la auscultacién cardiovascular que mostré un soplo sistélico,
maximo en el drea adrtica.

Los resultados de las pruebas de laboratorio mostra-
ron una anemia normocrémica y normocitica y enzimas
cardiacas levemente alteradas, radiografia toracica sin ano-
malias y electrocardiograma con elevacién del segmento ST
en la cara anterior. La coronariografia demostré un patente
abultamiento de la punta del ventriculo izquierdo con una
hipocinesia tipica del sindrome de Takotsubo (fig. 1 Ay B).

Discusién

La discinesia apical transitoria del ventriculo izquic
se puede caracterizar como primaria (miocardiopatia
Takotsubo, idiopatica o inducida por estrés), o secur
ria a entidades relacionadas con las catecolaminas (
Takotsubo), incluida la miocardiopatia inducida por feo
mocitomas adrenales o extraadrenales?. Una hipétesis ac
de esta enfermedad es que los elevados niveles de cat
laminas disminuyen la viabilidad de los miocitos a tr:
de una sobrecarga de calcio mediada por AMP-ciclico.
catecolaminas son una fuente potencial de radicales lil
derivadas del oxigeno, y dichos radicales libres pueden in
ferir con los trasportadores de sodio y de calcio, con el pos
resultado de disfuncién de miocitos, con un aumento e
entrada de calcio trans-sarcolémico y sobrecarga celula:
calcio. Histolégicamente, las catecolaminas han sido aso
das con necrosis de las bandas de contraccién, una form:
dano Unico a los miocitos, caracterizado por sarcémeros hi
contraidos, bandas transversas eosinofilicas y una respu

Figura 1 - A. Discinesia apical. B. Normal. C. La histologia muestra paraganglioma.
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inflamatoria intersticial mononuclear diferente a la inflama-
cién polimorfonuclear vista en el infarto. La necrosis de las
bandas de contraccién ha sido descrita en estados clinicos
caracterizados por un exceso de catecolaminas como en el
feocromocitoma®.

El sindrome de Takotsubo es un trastorno transitorio, nor-
malmente manejado con tratamiento de apoyo para resolver
la causa subyacente. La terapia general del paciente depende
principalmente del tratamiento de las afecciones subyacentes.
Los pacientes son tratados normalmente con bloqueadores
beta para el bloqueo simpético, y, en algunos casos, la adicién
de inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina para
la disfuncién aguda del ventriculo izquierdo es cuestionable.
A veces el sindrome de Takotsubo puede presentar hipoten-
sién arterial y shock cardiogénico, y estos pacientes deberian
ser evaluados para obstruccién del ventriculo izquierdo®.

La resolucién de la sintomatologia y la normalizacién
completa de la funcién cardiaca, tras bloqueo adecuado y
extirpacién del feocromocitoma, confirman el mecanismo
comentado del sindrome de Takotsubo. Histéricamente, el
sindrome de Takotsubo ha demostrado tener un prondstico
favorable, aunque hay casos que indican la necesidad de usar
agentes inotrépicos o balén de contrapulsacién intraadrtica.
La mortalidad de pacientes con el sindrome de Takotsubo
oscila entre el 0y el 8%°.
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