Miocardiopatia de Stress: primeira

manifestacao de feocromocitoma
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RESUMO

A miocardiopatia de stress mimetiza, na sua
apresentacdo clinica, uma sindrome
corondria aguda. Caracteriza-se pelo

atingimento multi-segmentar do ventriculo
esquerdo, pela auséncia de lesdes
corondrias significativas e pela reversdo
completa dos achados. A sua etiopatogenia
ainda néo estd esclarecida, mas a hipétese
prevalente é a de cardiotoxicidade mediada
por catecolaminas.

O feocromocitoma é um tumor
neuroendécrino produtor de catecolaminas,
com vérias manifesta¢des no sistema
cardiovascular.

Descrevemos o caso de uma miocardiopatia
de stress que revelou ser a primeira
manifesta¢do de um feocromocitoma.
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INTRODUCAO

miocardiopatia de stress (MS), também
chamada miocardiopatia de tako-tsubo

Stress Cardiomyopathy: first clinical
manifestation of a pheochromocytoma
- case report

ABSTRACT

Stress cardiomyopathy clinical presentation
mimics an acute coronary syndrome. It is
characterized by left ventricular multi-seg-
mental commitment, absence of significant
coronary artery disease and by the complete
resolution of all the findings. Its pathophysi-
ology is not yet clear, but the main theory
suggests a catecholamine-mediated car-
diotoxicity mechanism.

Pheochromocytoma is a neuroendocrine
tumor producer of catecholamines with sev-
eral cardiovascular manifestations.

We report a case of stress cardiomyopathy
that was the first clinical manifestation of an
unknown pheochromocytoma.

Key-words
Stress cardiomyopathy; tako-tsubo cardiomyopathy;
pheochromocytoma; apical ballooning syndrome

ou sindrome do balonamento apical, caracte-
riza-se por uma disfuncio sistélica multi-seg-
mentar do ventriculo esquerdo, transitéria e
completamente reversivel. A apresentagdo cli-
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nica habitualmente mimetiza a de uma sin-
drome coronéria aguda. Atinge predominante-
mente mulheres em idade pés-menopdusica e
surge frequentemente num contexto de stress
emocional ou fisico do doente. O mecanismo
etiopatogénico ainda ndo estd esclarecido,
mas a principal hipétese sugere um efeito car-
diot6xico mediado por catecolaminas .

O feocromocitoma é um tumor neuroen-
décrino produtor de catecolaminas. A sua sin-
tomatologia deriva da ac¢do das catecolami-
nas e caracteriza-se por hipertensdo (mantida
ou paroxistica), cefaleia, taquicardia, sudore-
se e palidez®.

Relatamos o caso de uma mulher em idade
pés-menopdusica que apresentou uma MS como
primeira manifestagéo de feocromocitoma.

CASO CLINICO

Uma mulher de 70 anos recorreu ao seu
cardiologista assistente apés um episédio de
lipotimia. Tinha antecedentes de hipertensdo
arterial, controlada com inibidores da enzima de
conversdo da angiotensina (IECA) e diurético e
de diabetes mellitus tipo 2, medicada com uma
sulfonilureia. Mantinha uma sensa¢do de mal-
estar inespecifico e referia um quadro de
nduseas, vOmitos alimentares, diarreia e
febricula (37,4°C) com trés dias de evolugao.

Sem alteragdes relevantes no exame fisico,
apresentava valores tensionais baixos (100/60
mm Hg) em comparagdo com valores médios
prévios de 170/90 mmHg e glicémia capilar
de 280 mg/dL.. O ECG inicial mostrava ritmo
sinusal (FC: 86 bpm) e elevag¢do significativa
do segmento ST em V2,V3 e V4 sugestiva de
isquémia miocdrdica aguda. O ecocardiogra-
ma revelou importante discinésia apical do
ventriculo esquerdo.

Foi internada e submetida a coronario-
grafia de urgéncia que revelou corondrias sem
lesdes (Figura I). A ventriculografia mostrou
acinésia de todos os segmentos médio-apicais
do ventriculo esquerdo, com contractilidade
basal conservada, compativel com miocardio-
patia de stress tipo tako-tsubo (Figura 2).

Analiticamente, apresentou um valor maxi-

mo de troponina I de 1,16 ng/dL, sem outras
alteracdes relevantes.

O internamento decorreu sem intercor-
réncias. Teve alta ao 7° dia, assintomética,
medicada com dupla anti-agrega¢do plaque-
taria, beta-bloqueante, IECA, diurético, esta-
tina e uma sulfonilureia.

Em consultas seguintes, verificou-se a re-
gressdo completa das alteracdes electro e eco-
cardiogréficas. Contudo, a doente queixava-se
de episédios paroxisticos de cefaleia intensa,
palidez e palpita¢des, com crises de hipertensdo
arterial. Perante a suspeita de feocromocitoma
fez-se o doseamento de metanefrinas plasma-
ticas e urindrias que se revelaram aumentadas:
metanefrina plasmética 2514 pg/mlL, normeta-
nefrina plasmética 5235 pg/ml., metanefrina
urindria 8579 pg/ml, normetanefrina urindria
25106 pg/ml. A TAC de abdémen identificou
um nédulo da supra-renal direita, com cerca de
11 em, sélido e heterogéneo, com dreas quisticas,
compativel com feocromocitoma (Figura 3).

A doente foi proposta para cirurgia de
adrenalectomia. Iniciou terapéutica alfa
bloqueante com doxazosina, em doses
crescentes, a que posteriormente se adicionou
beta bloqueante (propranolol). Durante a
interveng¢do verificou-se alguma instabilidade
tensional, com picos hipertensivos aquando
da manipula¢do da massa (Fig 4). O exame
histolégico confirmou o diagnéstico de
feocromocitoma e o pés-operatério decorreu
sem intercorréncias.

DISCUSSAO

Descrita no inicio da década de 1990 por
investigadores japoneses ©, a miocardiopatia
de tako-tsubo tem conhecido notoriedade
crescente com relatos de casos por todo o
mundo e a publicacdo de algumas séries de
doentes 9.

Cerca de 90% dos casos sdo de mulheres
pés-menopdusicas, com idade média de 58 a
75 anos. A apresentacdo clinica habitual-
mente é indistinguivel de uma sindrome
corondria aguda, com dor pré-cordial de tipo
anginoso, dispneia e mais raramente sincope




ou paragem cardiaca. Em 2/3 dos casos estd
presente um contexto de stress emocional ou
fisico. Os doentes podem apresentar hipotensdo
arterial e sinais de insuficiéncia cardfaca com
congestdo pulmonar. O ECG frequentemente
mostra eleva¢do do segmento ST nas derivagdes
pré-cordiais, seguindo-se a inversdo das ondas
T e o prolongamento do intervalo QT nos dias
seguintes. Os biomarcadores de necrose
miocérdica estdo ligeiramente aumentados. A
fun¢do ventricular esquerda tem alteragdes
habitualmente

segmentares importantes,

apicais e/ou mesoventriculares (embora
existam casos de atingimento exclusivamente
basal). O diagnéstico de MS é realizado quando
a coronariografia exclui lesdes significativas e a
evolugdo temporal do doente evidencia
reversdo completa das alteragdes segmentares e
electrocardiogréficas.

Alguns doentes desenvolvem quadros de
insuficiéncia cardiaca aguda grave, com
choque cardiogénico e necessidade de suporte
mecanico, como o baldo intra-aértico (7%) ©.
E importante distinguir os casos de choque
cardiogénico por faléncia de bomba dos casos
de choque por obstru¢do dinAmica da cAmara
de saida do VE, presente em cerca de 25%
dos doentes® e que deverd ter uma abordagem
terapéutica diferente (reforgo hidrico e beta

bloqueante).
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Diversos mecanismos foram sugeridos para
explicar a MS: 1) espasmo corondrio multiva-
s0, provocando isquémia e atordoamento mio-
cardico; 2) disfun¢éio microvascular corondria;
3) gradiente intraventricular provocado por
um septo sigméide e pela hipercontractilidade
dos segmentos basais, condicionando aumento
do stress da parede nos segmentos mesoapi-
cais, com isquémia e balonamento apical 7; 4)
cardiotoxicidade mediada por catecolaminas.
Este tltimo parece ser o mais aceite.

As situagdes de stress emocional ou fisico
estdo assocladas a aumento da estimulacdo
catecolaminérgica. Wittstein ® demonstrou
niveis de catecolaminas significativamente
aumentados em doentes com MS compara-
tivamente com um grupo de doentes com
enfarte agudo do miocédrdio em classe Il de
Killip. Os achados histolégicos na MS
caracterizam-se por infiltrados mononucleares
e bandas de contrac¢do necrética. Estes
também se encontram noutras condigdes
relacionadas com elevados niveis de catecola-
minas, como a hemorragia subaracnoideia ou
o feocromocitoma e sdo diferentes do padrio
de necrose isquémica do enfarte do miocardio.
Estudos em animais demonstraram a inducéo
de quadros de MS quando expostos a situa-
¢des de stress, sendo este quadro atenuado
quando se tratavam previamente os animais

B

Figura 1 — Coronariografia esquerda (A) e direita (B) sem estenoses significativas.
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A

Figura 2 — Ventriculografia esquerda em didstole (A) e sistole (B) mostrando acinésia médio-apical e hipercontracilidade basal.

com bloqueadores adrenérgicos beta ©.

Ainda h4 grande incerteza em torno da MS,
mas a informacgdo existente suporta um
mecanismo de cardiotoxicidade mediada por
catecolaminas. Os critérios de diagnéstico
inicialmente propostos pela Mayo Clinic " que
exclufam doentes com feocromocitoma ou
hemorragia subaracnoideia foram alterados
passando a incluir estes doentes, assim como
situagdes relacionadas com a administragdo
exégena de catecolaminas (metilxantinas, beta-
agonistas inalados, anfetaminas, cocaina) .

O reconhecimento da etiologia catecolami-

Figura 3 — TAC abdominal mostrando nédulo na supra-renal direita,
heterogéneo, com dreas quisticas sugestivo de feocromocitoma (setas).

nérgica coloca importantes questdes relati-
vamente ao tratamento, nomeadamente ao uso
de beta-bloqueantes e de aminas inotrépicas.
No feocromocitoma, estdo bem estabelecidos os
cuidados a ter com a introdu¢do de beta-
bloqueantes, que deverdo ser sempre prece-
didos de um eficaz bloqueio alfa adrenérgico.
Nas situacdes de MS com insuficiéncia cardiaca
aguda e faléncia de bomba, alguns autores
desaconselham o uso de aminas, pensando no
seu efeito deletério ao contribuir como noxa na
patogenia da doenca. Sugerem o recurso
imediato a medidas de suporte mecéanico® e
estd descrito um caso de sucesso com levosi-
mendan V.

A nossa doente ndo apresentava clinica
sugestiva de feocromocitoma, a data da MS. Os

Figura 4 — Feocromocitoma, pega operatoria.




sintomas digestivos foram interpretados como
uma gastroenterite aguda que funcionara como
elemento de stress fisico, precipitante da MS.
Foi a evolugdo clinica nos meses seguintes que
colocou a hipétese de feocromocitoma.

Alguns autores advogam o doseamento das
catecolaminas urindrias e séricas em todos os
doentes com o diagnéstico diferencial de MS,
mesmo na auséncia de hipertensdo arterial ou
outros sinais de feocromocitoma ™. Como
demonstrado por Wittstein® as catecolaminas
estdo significativamente aumentadas na fase
aguda da MS, pelo menos até ao 9° dia, néo
nos parecendo ser tteis para o diagndstico
diferencial de feocromocitoma. Preconizamos
o recurso a técnicas de imagem para iden-
tificacdio de feocromocitoma, durante o in-
ternamento, se clinicamente houver outros si-
nais que coloquem essa hipétese. Fora da fase
aguda, em ambulatério, recomendamos o
doseamento de catecolaminas no soro e urina,
de forma sistemética, para despiste de feocro-
mocitoma. O prognéstico benigno a médio e
longo prazo da MS fica comprometido pelo néo
diagnéstico de um feocromocitoma que se
pode revelar fatal @.
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CONCLUSOES

A MS surge por vezes associada ao
feocromocitoma, podendo até constituir a
primeira manifesta¢do clinica deste tumor.
Pela prognéstica e
implicagdo terapéutica sugerimos o despiste

sua importancia
sistemdtico de feocromocitoma, durante a fase
aguda da MS, se clinicamente justificdvel, ou
electivamente, nos restantes casos.
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