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Paraganglioma extraadrenal: ;causa de disfuncion

ventricular?

Check for
updates

Extra-adrenal paraganglioma. A cause of ventricular dysfunction?

Sr. Editor:

El paraganglioma es un tumor neuroendocrino raro (0,8 por
cada 100.000 personas/ano), que se desarrolla a partir de célu-
las cromafines localizadas mayoritariamente en la médula
suprarrenal (feocromocitoma/paraganglioma adrenal) y en un
10% en ganglios simpaticos y parasimpaticos (paragangliomas
extraadrenales)’.

La sintomatologia clinica, secundaria a la secrecién de
catecolaminas es muy variada, con mayor incidencia entre
los 30 y los 50 afios. Los sintomas mas frecuentes son
la hipertensién y la sudoracién (90 y 70% de los casos,
respectivamente)’?. Ademads, se han descrito casos en los que
se manifiesta como miocardiopatia dilatada con disfuncién
ventricular grave, infarto agudo de miocardio, sindrome de
tako-tsubo o miocarditis>™. Sin embargo, existen pocas situa-
ciones en las que se presenta como disfuncién multiorgénica,
siendo los efectos cardiovasculares, generalmente, reversibles
tras una cirugia curativa.

Se describe el caso de un varén de 28 anos, sin antecedentes
relevantes, que consult6 por disnea secundaria a miocardio-
patia dilatada de novo con disfuncién biventricular y shock
cardiogénico.

A su llegada, el paciente presentaba tendencia a la hiper-
tensién (190/90 mmHg) y taquicardia (1301pm), con elevacién
del segmento ST septal <1mm en el electrocardiograma. Pre-
sentaba cardiomegalia en la radiografia de térax y elevacién de
troponina I, leucocitosis y neutrofilia en la analitica sanguinea.
El ecocardiograma mostré hipocinesia difusa y dilatacién del
ventriculo izquierdo con insuficiencia mitral grave y fraccién
de eyeccién del ventriculo izquierdo del 15%. La sospecha ini-
cial fue de miocarditis infecciosa, por el antecedente de una
picadura de garrapata. En la resonancia magnética cardiaca se
observé realce tardio sugestivo de necrosis y un trombo apical
(fig. 1). Pese al inicio de la anticoagulacién, presenté un ictus
isquémico cardioembédlico por el que se trasladé a nuestro cen-
tro para realizacién de trombectomia mecanica y completar el
estudio cardiolégico.

Se realizé una coronariografia que fue normal, y se
sospeché un infarto embdlico. Por ello, tras 2 tomogra-
flas computarizadas craneales de control, se reintrodujo
la anticoagulacién una semana después. Debido a fiebre
persistente sin foco claro, se solicité una tomografia por
emisién de positrones que mostré una masa retroperitoneal
de 42 x 42 x 47 mm con intenso hipermetabolismo patolégico
(fig. 1), ya presente, aunque de menor tamano, en una tomo-
grafia computarizada realizada en 2013 por pancreatitis, que
determiné catecolaminas negativa en ese momento. Todos los
estudios microbiolégicos fueron negativos.

Durante la dosificacién de farmacos bloqueadores beta,
presentd shock cardiogénico con deterioro de la fraccién de
eyeccién del ventriculo izquierdo que precisé inotrépicos.
Con estos hallazgos y teniendo en cuenta el comportamiento
hemodindmico con los bloqueadores beta, se realizaron
2 determinaciones de catecolaminas urinarias cuyo resultado
fue mas de 4 veces los valores normales, lo que confirmé
el diagnéstico: paraganglioma secretor de normetanefrina y
noradrenalina (fig. 1). Ademads, apareci6 elevado el 4cido vanil-
mandélico, dato especifico de esta entidad.

Se inicié tratamiento con alfa bloqueo a altas dosis
(fenoxibenzamina 90 mg/dia), expansién de volumen y pos-
teriormente, tratamiento con bloqueadores beta a dosis bajas
por tendencia a hipotensién. En situacién clinica estable, tras
21 dias de tratamiento, se realizé cirugia por via laparoscé-
pica. La evolucién clinica y ecocardiografica fue favorable: 30
dias después, se encontraba en clase funcional I de la New
York Heart Association, con mejoria de la fraccién de eyeccién
del ventriculo izquierdo (35%), de las presiones pulmonares,
y la practica desaparicién de la insuficiencia mitral. Sesenta
dias mas tarde, presentaba fraccién de eyeccién del ventri-
culo izquierdo del 45% sin otras alteraciones. Finalmente, la
anatomia patoldgica confirmé la sospecha, y presenté inmu-
nohistoquimica compatible con un subtipo de bajo riesgo
de sindrome de paraganglioma familiar (tipo 5, por muta-
cién en la enzima Succinate Dehydrogenase Subunit A [SDHA]).
Se solicité estudio genético® aun pendiente de resultados.
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Figura 1 - Algoritmo diagnéstico de la disfuncién ventricular grave por feocromocitoma. A) Miocardiopatia dilatada de novo
con insuficiencia mitral funcional grave. Ademads, en la resonancia magnética cardiaca se observa el realce tardio
compatible con infarto. B) Crecimiento de la masa retroperitoneal. C) Tomografia por emision de positrones. D) Niveles

de las metanefrinas.

Se confirma que se obtuvo el consentimiento informado del
paciente.

El paciente tuvo una presentacion atipica con ausencia de
la triada clasica (40% casos) de cefalea, sudoracién y palpi-
taciones, y se orienté incluso como una posible miocarditis
de Lyme. Es fundamental tener en cuenta que la secrecién
de catecolaminas por parte del tumor, puede desencadenar
una crisis adrenérgica con numerosas manifestaciones cardio-
vasculares, muchas veces secundarias a la vasoconstriccién
coronaria®, bien de forma espontédnea o precipitdndose, de
forma caracteristica, durante la induccién anestésica, el parto
o tras la administracién de bloqueadores beta por pérdida de
vasodilatacién mediada por los receptores beta 23. El diag-
nostico definitivo lo aportaron los estudios de imagen y la
determinacién de catecolaminas?. La gammagrafia con meta-
yodobenzilguanidina presenté un falso negativo: aunque su
sensibilidad se informa entre el 75-90%, esta disminuye en el
caso de los paragangliomas extraadrenales?.

Existen 2 grupos fundamentales de cardiopatias secunda-
rias a feocromocitomas: la de estrés/tako-tsubo, en la que un
desencadenante genera una importante crisis adrenal, y la
catecolaminérgica (CC)*, tras una exposicién repetida y cré-
nica. Ambas entidades se presentan de forma similar en fase
aguda: disfuncién ventricular de novo acompafiada de sinto-
mas sugestivos de feocromocitoma, si bien su fisiopatologia y
recuperacioén difiere. La cardiopatia tako-tsubo tiende a presen-
tar un curso agudo, con mayor recuperacién (95% casos frente
al 75%) en menos tiempo (mediana de 14 dias frente a 30) que
la catecolaminérgica®. En nuestro caso, la cardiopatia apun-
taba a que era catecolaminérgica: el paciente presentaba una
masa desde hacia 6 anos, con un importante remodelado ven-
tricular desde el principio, sin segmentarismos y los cambios

Tabla 1 - Comparativa entre cardiopatias de tako-tsubo y
catecolaminérgica

Cardiopatia de tako-tsubo Cardiopatia
catecolaminérgica
Paraganglioma extraadrenal Paraganglioma
(abdominal) extraadrenal
(abdominal)
Anomalias del ST en el Cardiomegalia
electrocardiograma
Alteraciones contractilidad Historia de tumor previo
segmentaria

Recuperacién rapida (7-24 dias) Recuperacién mas lenta

(10-90 dias)

eléctricos podian explicarse por un infarto embdlico. Ademas,
la recuperacién fue lenta pero progresiva (tabla 1).
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Impacto del tratamiento de la periodontitis
en las enfermedades cardiovasculares,

Check for
updates

aproximacion del big data: estudio PeriodCar

Impact of the treatment of periodontitis in cardiovascular diseases,

use of big data: PeriodCar study

Sr. Editor:

La enfermedad periodontal se ha relacionado en los ulti-
mos afios con enfermedades cardiovasculares'>. A pesar de
la dificultad de establecer una relacién causal con datos
observacionales, la reiteracién de registros, asi como varios
metandlisis han apuntado a ello™*. Igualmente, el reciente
estudio de casos y controles PAROKRANK concluyé que
el riesgo de infarto de miocardio se incrementaba con la
presencia de periodontitis®. Ademads, algunos autores han pre-
sentado resultados alentadores de la influencia cardiovascular
del tratamiento periodontal®.

Realizar estudios con potencia adecuada precisaria un gran
numero de enfermos y recursos econémicos. El big data ha
mostrado en los dltimos anos un numero creciente de aplica-
ciones en diferentes dmbitos médicos®. Con ambas ideas, se
planteé emplear las tecnologias de la informacién (TIC) y el
big data con el objetivo de valorar la influencia del tratamiento
de la periodontitis en las enfermedades cardiovasculares.

El estudio PeriodCar (periodontitis y cardiologia) es un pro-
yecto colaborativo entre la Sociedad Espafola de Cardiologia
(SEC) y una aseguradora de salud (Sanitas), que planted el
aprovechamiento, sin fines de lucro, de las TIC y el big data
en investigacién cardiovascular.

Para ello, se emplearon datos administrativos anonimiza-
dos de todos los clientes de la compania que, a diciembre
de 2017, tuviesen contratados sus productos de asistencia.

Posteriormente, se recuperaron todos los servicios a los que
habian acudido, haciendo uso del seguro dental o de forma
particular, entre enero del 2012 y diciembre de 2017, en 773
centros.

Se catalogb a los enfermos como portadores de periodonti-
tis cuando habian recibido/facturado tratamiento periodontal
basico, avanzado o ferulizacién periodontal, considerando que
todos los pacientes con periodontitis precisaban un abordaje
terapéutico. La clasificacién dentro de los diversos grupos
patoldgicos se llevé a cabo en funcién de registros admi-
nistrativos y no de datos clinicos. Dentro de la cohorte
global, aquellos que recibieron alguna atencién cardiolégica
se consideraron potenciales enfermos cardioldgicos (criterios
compania). No obstante, en relacién con la esfera cardio-
vascular, se clasificé a los asegurados como portadores defini-
tivos de una enfermedad cardiovascular crénica, mediante un
listado de criterios elaborado por la SEC: cateterismo cardiaco
y angioplastia, angioplastia coronaria, angioplastia coronaria
mas colocacién de stent, angioplastia coronaria multivaso con
colocacién de stent, cirugia cardiaca coronaria o participaciéon
en rehabilitacién cardiaca.

A modo de control de calidad, se realizé la revisiéon de
las historias clinicas en 100 pacientes para establecer la ade-
cuacién de la clasificacién intragrupos, mediante la selecciéon
aleatoria de 50 pacientes que recibieron tratamiento perio-
dontal y 50 que no lo hicieron. Los resultados se consideraron
aceptables (8% falsos positivos y 6% de falsos negativos).
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