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Functioning Paraganglioma Associated with Takotsubo Syndrome
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Resumo

Relata-se o caso de uma paciente, 37 anos, que preencheu
os critérios diagndsticos para cardiomiopatia induzida
por estresse associada a presenca de paraganglioma que
desencadeava sindrome adrenérgica. O quadro clinico
mimetizou o infarto agudo do miocérdio, manifestando-
se com dor precordial, seguido por supra de ST em
parede anterior, elevacdo discreta de enzimas cardiacas,
cursando com disfungdo sistélica apical do ventriculo
esquerdo e hipercinesia das porgées basais (conferindo
o aspecto de “abaloamento apical”), mas na auséncia
de obstrucdo coronariana. Houve melhora da funcao
ventricular apés excisdo do tumor localizado na regiao
em topografia de cauda de péancreas, em contato com a
supra-renal e p6lo superior do rim homolateral.

Palavras-chave: Cardiomiopatia, Takotsubo, Infarto do
miocardio

Abstract

We present the case of a patient, 37 years old, who
complied with the diagnostic criteria for stress-induced
cardiomyopathy associated with the presence of
paraganglioma that triggered adrenergic syndrome. The
clinical status mimicked acute myocardial infarction,
expressed through precordial pain, followed by inverted
T waves and a slight increase in cardiac enzymes, with
apical systolic dysfunction of the left ventricle and
hyperkinesia of the basal portions (with the appearance
of “apical ballooning”), but with no coronary obstruction.
The ventricular function improved after excision of the
tumor located in the topographical region of the tail of
the pancreas, in contact with the adrenal and upper part
of the homolateral kidney.

Keywords: Cardiomyopathy, Takotsubo, Myocardial
infarction

Introducao

A sindrome de Takotsubo é uma cardiomiopatia
induzida por estresse. Foi recentemente caracterizada
a partir de casos descritos inicialmente em japoneses
e relatos posteriores de sua ocorréncia em vdrios paises
do Ocidente. Também chamada de sindrome do
coracdo partido (broken heart syndrome) e abaloamento
apical transitério do ventriculo esquerdo, caracteriza-
se por quadro clinico que mimetiza o infarto agudo
do miocardio, manifestando-se com precordialgia,
supradesnivelamento do segmento ST e elevacédo de

marcadores de necrose miocardica, cursando com
disfuncdo apical transitéria do ventriculo esquerdo,
mas na auséncia de obstrucdo coronariana
subepicdrdica significativa. Caracteristicamente, o
quadro clinico é precedido por estresse emocional
e/ ou fisico intensos'>.

Os paragangliomas sdo tumores originados em
estruturas microscépicas associadas ao sistema
nervoso auténomo (SNA) nas regides paraaxiais do
tronco, vizinhanca dos arcos branquioméricos e
periferia do SNA, os paraganglios. A tomografia
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computadorizada é o método mais indicado para
se obterem dados de extensdo e localizagdo. A
cirurgia é o tratamento de eleigao*.

Este caso trata de uma paciente que desenvolveu a
sindrome de Takotsubo associada a presenca de
paraganglioma, localizado na regido em topografia
de cauda de pancreas, em contato com a supra-renal

e pélo superior do rim homolateral.

Relato do Caso

]J.S.S.S, sexo feminino, 37 anos, natural e residente em
Campos dos Goytacazes (R]) foi admitida no hospital
com quadro de precordialgia atipica, hipertensdo e
dispnéia. Relatou inicio dos sintomas hd dois meses,
com episddios de cefaléia intensa, palpitagoes,
urgéncia hipertensiva, sincope e emagrecimento de
quinze quilos. Na histéria prévia tinha tireoidite de
Hashimoto, em uso de horménio tireoidiano, e
hipertenséo arterial sistémica hd quatro anos. O exame
fisico se encontrava normal a admissdo, com excegao
da ausculta cardiovascular que apresentava sopro
sistélico mais audivel em foco adrtico.

Solicitaram-se entdo exames laboratoriais que
evidenciaram somente anemia normocitica e
normocrdmica e enzimas cardfacas levemente
alteradas, telerradiografia do térax sem anormalidades
e eletrocardiograma com supradesnivelamento de
segmento ST em parede anterior. Concluindo a
avaliagdo complementar, foi realizada
cineangiocoronariografia que evidenciou corondrias
pérvias e um abaulamento de dpice do ventriculo
esquerdo com hipocinesia apical tipico da sindrome
de Takotsubo (Figuras 1 e 2).

No periodo de internagdo, sofreu intimeros episédios
de urgéncias hipertensivas que cessavam apos
medicacdo anti-hipertensiva. Colheu-se entdo urina
de 24 horas com catecolaminas urindrias,
metanefrinas e dcido vanilmandélico, que se
apresentaram normais. Paralelamente a esses
exames laboratoriais, realizou-se ultra-sonografia
que evidenciou a presenga de processo expansivo
perirrenal esquerdo, medindo 5cm, sugerindo tumor
renal. Seqiiencialmente, uma tomografia
computadorizada abdominal contrastada mostrou
a presenca de massa arredondada, contornos
definidos, medindo 4,4cm x 4,2cm, localizado em
topografia de cauda de pancreas, em contato com a
supra-renal e pélo superior do rim homolateral.

Decidido que esse achado necessitava de abordagem
cirtirgica, fez-se o preparo pré-operatério com
prazosina associado ao atenolol. Ao procedimento
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Figura 1
ECG evidenciando supradesnivelamento antero-septal

Figura 2

Em A: Cineangiocoronariografia com hipocinesia apical de
ventriculo esquerdo

Em B: Cineangiocoronariografia com as corondrias

normais

cirdrgico, foi feita excisdo de processo expansivo
retroperitoneal localizado na regido paraadrtica
esquerda, inferior a cauda do péancreas e anterior ao
polo superior do rim esquerdo, medindo 8cm em seu
maior didmetro, com importante neoformacao
vascular peritumoral. Na avaliagdo histopatolégica foi
revelado paraganglioma (Figura 3).

Evoluiu bem no pds-operatodrio e, antes da alta
hospitalar, realizou ecocardiografia transtordcica e
cineangiocoronariografia, apresentando-se sem
alteragdes com aspecto normal do ventriculo
esquerdo.
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Figura 3
Aspecto histolégico do paraganglioma associado a sindrome
de Takotsubo

Discussao

A sindrome de Takotsubo, também conhecida como
sindrome transitéria com baloniza¢do apical, é uma
forma transitéria de disfuncado do ventriculo esquerdo
que se presume ser desencadeada por estresse. A
cardiomiopatia de Takotsubo pode imitar uma
sindrome coronariana aguda®. A etiologia e as
caracteristicas clinicas dessa sindrome ainda nao estdo
totalmente esclarecidas, entretanto em revisio recente,
Tsuchihashi et al®. analisaram retrospectivamente 88
pacientes com esse diagnodstico. Nessa série, vdrias
condi¢des foram consideradas desencadeantes da
sindrome: fatores psicolégicos foram vistos em cerca
de 20% dos casos; exacerbac¢do de doenga sistémica,
em 3%; causas neurogénicas, em 7%; pulmonares, em
8%; gastrintestinal, em 7%; doenca renal, em 6%; e
outros fatores inespecificos, em 23 (15%) pacientes. O
ntmero de mulheres foi seis vezes maior do que o de
homens. Hipertensao arterial sistémica foi o fator de
risco coronariano mais freqtiente (48%).

Ainda nesse estudo, a maioria (67%) iniciou o quadro
com desconforto precordial, 56% apresentaram
elevagdo enzimadtica e 90% supradesnivelamento do
segmento ST na fase aguda. Ondas Q persistentes
ocorreram em apenas 10%. Choque cardiogénico
esteve presente em 15%, uso de baldo intra-aértico em
8% e de dopamina e/ou dobutamina em 19%. A
mortalidade hospitalar foi de 1%. Apenas um paciente
apresentou insuficiéncia cardiaca na alta hospitalar®’.
O paciente descrito tinha como queixa inicial cefaléia
que ndo se apresenta como caracteristica tipica da
doenga.

Além da apresentacdo clinica, simulando quadro de
infarto agudo do miocardio com disfungéo ventricular,
podendo cursar com sinais de congestdo, como no caso
aqui relatado, o supradesnivelamento acentuado do

segmento ST é a alteragdo mais comum ao ECG inicial.
Outras altera¢des, como ondas T profundas negativas
e prolongamento do intervalo QT, também sdo
freqlientemente relatadas. Nas manifestagdes mais
comumente descritas de cardiomiopatia induzida por
estresse, a funcdo dos segmentos distais e apicais do
ventriculo esquerdo é deprimida e ha hipercinesia
compensatoria das paredes basais, produzindo o
aspecto caracteristico de abaloamento do dpice
cardiaco durante a sistole. Aspecto marcante que pode
precocemente sugerir seu diagnéstico é a detecgdo de
disfun¢do segmentar parietal ventricular esquerda,
que se estende além do territério de irrigacdo de um
tnico vaso coronariano®.

Associados a presenca da sindrome anteriormente
descrita, no caso aqui relatado, constataram-se ainda
paragangliomas, que sdo um grupo de tumores raros
que surgem a partir de células provenientes do sistema
cromafin extra-adrenal. Essas células sdo obtidas a
partir da crista neural e de migrarem em associagdo
com células autdnomicas ganglionares.
Tradicionalmente sdo conhecidos por diversos nomes,
incluindo glémicos, quemodectomas, paragangliomas
e glomerulocitomas’.

A excisdo cirtrgica foi considerada a melhor opg¢ao
para o sucesso do tratamento em longo prazo,
especialmente para os tumores do corpo carétideo,
jagulo-timpanicos e de outras localidades, como
pescogo e retroperitonio, reservando-se a radioterapia
para os pacientes com tumores de grandes dimensdes,
ou para aqueles com contra-indicag¢do cirdrgica ou
tumor irressecdvel. A arteriografia é o método
diagndstico de escolha e para o planejamento do
tratamento cirdrgico, embora possa ser substituida
por ultra-sonografia ou tomografia
computadorizada'®.

A paciente descrita teve associagdo rara, porém
comprovada, de paraganglioma com a presenga da
sindrome de Takotsubo, apresentando melhora
evidente na evolucdo clinica e ecocardiogréfica apés
a ressecgdo do tumor, assim como melhora a
cineangiocoronariografia.
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