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RESUMO: A associacédo entre feocromocitoma e sindrome do QT longo adquirida € fenémeno raro
na literatura. Foram encontrados somente quatro relatos de caso, sendo este o primeiro na literatura
brasileira. Este trabalho descreve o caso de um paciente com histéria de sincopes convulsivas,
hipertensé@o arterial e diabetes, com diagnéstico de feocromocitoma e sindrome do QT longo, com
crises documentadas de taquicardia ventricular nos episédios convulsivos. A elevada incidéncia de
morte suUbita nesses pacientes pode sugerir episédios de taquicardia ventricular polimérfica do tipo
Torsades de Pointes como etiologia, tendo o QT longo como substrato. Essa associagdo rara e
subdiagnosticada deve ser lembrada nos diagnosticos diferenciais.

DESCRITORES: feocromocitoma, sindrome do QT longo, sincopes.

INTRODUCAO

A sindrome do QT longo caracteriza-se pelo pro-
longamento do intervalo QT associado a episodios
de arritmias potencialmente letais'. Pode ser congénita
ou adquirida?. Sua ocorréncia em pacientes com feo-
cromocitoma é um achado raro na literatura. Descre-
veremos aqui o caso de um paciente que apresentava
convuls@es, sincopes, taquicardia ventricular polimor-
fica e prolongamento do intervalo QT, que recebeu
o diagndstico de feocromocitoma. As alteragdes clinicas
e eletrocardiograficas desapareceram ap0s a cirurgia.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, com 34 anos, foi
internado no Servico de Cardiologia do Hospital das

Clinicas da Universidade Federal do Ceara (UFC) em
04 de maio de 2005, com a queixa principal de desmaios.
Referia uma longa histéria de palpitagcdes, com inicio
em 1999, acompanhadas de cefaléia e palidez de
extremidades. Mencionava ainda tonturas e um episodio
de perda de consciéncia antecedida de palpitages.

Nas duas semanas que precederam a internagao,
as crises haviam se tornado mais freqliientes, acom-
panhadas de sincopes que ocorriam quase diariamen-
te, tanto em repouso quanto apés esforgos fisicos.
As sincopes eram precedidas por nauseas e vomitos,
tinham duragédo de poucos minutos e eram seguidas
de desorientacdo ao despertar. O paciente havia
perdido mais de 10% do peso corporal e recebido
diagnésticos recentes de hipertenséo e diabetes. Fazia
uso de omeprazol e glibenclamida.
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No momento da internacéo, encontrava-se aciano-
tico, afebril, com pulso de 80 batimentos/ min. e PA
170/100 mmHg. A ausculta cardiaca revelou ritmo
cardiaco regular em dois tempos, sem sopros. O ECG
(figura 1) evidenciou inversdo da onda T nas derivacdes
I, Il aVF e intervalo QT prolongado (QT= 0,56 seg. e
QTc=0,595 seg.) e o ecocardiograma, hipertrofia con-
céntrica do ventriculo esquerdo, de grau moderado.
Os exames laboratoriais apresentavam 0s seguintes
valores: glicemia entre 150 mg/dl e 220 mg/dl; creatinina
0,5 mg/dl; uréia 29 mg/dl; Hb 12,4; Ht 36,9; leucécitos
8.040/uL; plaguetas 217.000; s6dio 135 mg/dl; potassio
4,1 mg/dl e célcio 8,8 mg/dl. A dosagem de catecola-
minas urinarias foi de 7.780 microgramas nas 24 horas,
sendo 5.624 metanefrinas e 2.156 normetanefrinas.

O paciente foi internado e medicado inicialmente
com captopril 25 mg 3x/dia, AAS 100 mg/dia, hidantal
150 mg a cada oito horas, hidroclorotiazida 25 mg/dia
e insulina regular conforme glicemia. Realizou tomogra-
fia (TC) de cranio, com resultado normal, e TC de
abddémen mostrando lesdo expansiva, hipocaptante,
com densidade de partes moles, medindo 5,5 x 5,2 x
4,4 cm, localizada na glandula supra-renal esquerda.

Ao longo da internacéo, apresentou episodios re-
petidos de convulsbes e sincopes, além de crises hi-

pertensivas e de hiperglicemia. O monitoramento do
ECG demonstrou que as convulsées eram secunda-
rias a episddios de taquicardia ventricular polimdrfica
do tipo Torsades de Pointes, sendo que em algumas
ocasides a cardioversdo elétrica fez-se necessaria. Em
11 de maio, foi medicado com prazosin, na dose inicial
2 mg a cada 12 horas; no dia 16 passou a receber
também 12,5 mg de carvedilol, a cada 12 horas.

Ap6s a introducdo da Ultima medicacdo, apre-

Figura 1 - Eletrocardiograma do paciente mostrando aumento do
intervalo QT e aspecto bizarro da onda T.
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Figura 2 - Eletrocardiograma apés a alta, mostrando normalizacdo das alteracdes da onda T e do intervalo QT.
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sentou crises de hipertensdo seguidas de hipotenséo
e bradicardia, além de um episédio de recorréncia
da taquicardia ventricular, sendo necessério o implante
de marcapasso provisério. A dose de prazosin foi
aumentada para 2 mg a cada seis horas e a de
carvedilol, diminuida para 3.125 mg a cada 12 horas.
Houve remissdo dos sintomas, a pressdo arterial
estabilizou-se e a arritmia cessou.

Foi submetido a exérese do tumor em 25 de
maio, permanecendo assintomatico até o momento
da alta. O estudo anatomopatolégico confirmou o
diagnéstico de feocromocitoma. Varios ECGs foram
realizados antes da alta, mostrando normalizacao
do intervalo QT. Holters realizados quatro e sete
meses apds a cirurgia mostraram extra-sistoles ven-
triculares raras e supraventriculares frequentes, cor-
relacionadas em algumas ocasifes com palpitacdes
e pontadas no peito. A andlise do intervalo QT foi de
0,36 seg e QTc, de 0,43 seg.

DISCUSSAO

Arelacao de causa e efeito entre o feocromocitoma
e a sindrome do QT longo é evidente no presente
caso. Durante a internacdo, o paciente ndo utilizou
medica¢Bes capazes de alargar o intervalo QT? e a
sua histéria familiar ndo mostrava relatos de sindrome
do QT longo. O paciente melhorou dramaticamente
com o inicio de bloqueio farmacoldgico simpéatico e
obteve remissdo dos sintomas com a exérese do
tumor. Embora a hipertrofia ventricular esquerda e o
uso prévio de glibenclamida possam ter contribuido
para o alargamento do intervalo QT, o bloqueio simpé-
tico promoveu melhora rapida e completa das arritmias
e as alteragdes do intervalo QT desapareceram apos
a cirurgia, revelando uma indiscutivel relagdo de causa
e efeito entre o feocromocitoma e a sindrome do QT
longo no presente caso.

E curioso ressaltar que neste e nos demais rela-
tos da literatura, o paciente foi levado a procurar
ajuda médica em razdo das sincopes ou convulsdes
e ndo da hipertensao arterial. Embora sincope e convul-
sdes sejam motivos para investigagdo de arritmias
malignas, habitualmente n&o s&o sintomas relaciona-
dos com o feocromocitoma no diagnéstico diferencial®.

No presente caso, é interessante observar que
durante anos o paciente procurou mais de uma ins-
tituicAo médica, sendo avaliado em relagdo a arritmias
cardiacas e problemas neuroldgicos, antes que a
hipétese de feocromocitoma viesse a ser levantada.
Quanto a relacdo entre a sindrome do QT longo e o
feocromocitoma, trata-se de uma combinag&o extrema-
mente rara. Em nossa revisdo, observamos apenas
trés publicagbes sob a forma de “relato de caso” e
uma sob a forma de “Clinical Problem Solving”. Dois
dos relatos sdo de origem japonesa*® e o terceiro é
de origem indiana®. O caso publicado sob a forma
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de “Clinical Problem Solving” é norte-americano®.
Até onde pudemos levantar, o presente relato é o
primeiro descrito na literatura médica brasileira.

A incidéncia de feocromocitoma € de aproximada-
mente um em cada 1.000 necrépsias, sendo causa
de 0,1 a 0,2% dos casos de hipertensao arterial’. A
localizacdo extra-adrenal, de diagndstico mais dificil,
ocorre em 10% dos casos, sendo que 1% deles sdo
intratoracicos®. A doenca tem sido descrita como uma
das causas de sindrome do QT longo adquirida®.
Tratando-se de associagdo pouco frequente de duas
doencas raras, ndo é de surpreender que 0s textos
classicos de Cardiologia ndo citem o feocromocitoma
como causa de sindrome do QT longo adquirida®.

Apesar disso, podemos especular que se trata
de entidade clinica néo tao rara. O primeiro argumento
para tal € que tanto a sindrome do QT longo quanto
o feocromocitoma sado subdiagnosticados. Séries de
autépsias revelam que 75% dos pacientes com feo-
cromocitoma morrem antes do diagnostico, frequen-
temente de morte subita'*. Trabalhos classicos mos-
tram que achados potencialmente relacionados com
arritmias ventriculares graves ndo sdo raros em pa-
cientes com feocromocitoma. Assim é que palpitagGes
ocorrem em 67% dos pacientes, lipotimias em 8%,
convulsbées em 5% e sincopes em 1%?2. Todos esses
sintomas, particularmente os trés altimos, podem estar
relacionados com taquicardia ventricular sustentada.
Além disso, é bem conhecida a relacdo do feocromo-
citoma com a taquicardia ventricular, inclusive em
pacientes aparentemente normotensos®!4.

Finalmente, cabe lembrar alguns argumentos de
ordem fisiopatoldgica. E sabido que o efeito alfa-
adrenérgico prolonga a duracdo do potencial de acéo,
sendo de esperar que aumente igualmente a duracéo
dointervalo QT™. Entretanto, apresentaria efeito protetor
por aumento na freqiiéncia cardiaca, sabidamente
inibidor das arritmias da sindrome do QT longo. Nesse
contexto, o emprego de doses altas de beta-bloquea-
dores, antes de um alfa-bloqueio completo, teria con-
seqliéncias potencialmente maléficas, como demons-
tram o presente caso e outros relatos da literaturas.

Quanto as alteragdes do intervalo QT nesses
pacientes, o prolongamento do QTc é achado freqliente
no feocromocitoma, embora a sindrome do QT longo
seja raramente diagnosticada ou lembrada na inves-
tigacdo. Assim € que o QTc mostrou-se alargado em
13 dos 31 pacientes da série de Strenston e Swde-
berg!*®; em quatro dos 26 pacientes da série de
Shimizu et al.?; em dez dos 41 pacientes da série de
Saint Pierre et al.'” e em dois dos quatro relatos
iniciais considerados classicos'®!®, Na quase
totalidade dos casos descritos de QTc prolongado
em pacientes com feocromocitoma, as alteracdes
eletrocardiogréficas desapareceram ap0s a cirurgia.
Sendo o prolongamento do QTc freqliente em pacien-
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tes com feocromocitoma, é provavel que, quando
presente, esteja associado as arritmias ventriculares
e a morte subita, sabidamente relacionadas a patologia.

Em resumo, o presente caso e os dados da
literatura levam a pensar que a sindrome do QT

longo associada ao feocromocitoma é menos rara

do que sugere a literatura. Consequientemente, deve-
se prestar especial atengdo ao intervalo QT em pa-
cientes com feocromocitoma e evitar o uso drogas
gue possam alarga-lo. Além disso, o feocromocitoma
deve ser lembrado como parte do diagndéstico diferen-
cial em pacientes com sindrome do QT longo.
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ABSTRACT: The association between Pheochromocytoma and the Acquired Long QT Syndrome
is rare, with only 4 cases reports and probably the first one in Brasilian Literature reports. This paper
work describes the case of a patient with a historical of convulsive syncopes, arterial hypertension and
diabetes with diagnosis of pheochromocytoma and long QT syndrome with documented ventricular
tachycardia crises in the convulsive episodes. The high incidence of sudden death in these patients
could suggest that sustained ventricular tachycardia episodes of the Torsades de Pointes type could
be the reason, with long QT acting like the substratum. This subdiagnosed and uncommon association
must be remembered in the differential diagnostics of these pathologies.

DESCRIPTORS: pheochromocytoma, long QT syndrome, syncopes.
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