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REsuMEN: I ntroduccion. Laenfermedad de Von Hippel Lindau (VHL)
€s un trastorno hereditario que condiciona una predisposicion a de-
sarrollo de tumoraciones. Cerebelo, pancreas, rifion glandulas supra-
rrenales y retina son los drganos que més frecuentemente se afectan.
Caso clinico. Presentamos €l caso de un paciente de 5 afios de edad
con una hipertension arterial asintomética, en los antecedentes fami-
liares destaca el padre con feocromocitoma bilateral por lo que sere-
aliz6 estudio genético de sus 2 hijos. Nuestro paciente, el menor de
ellos, presentaba unamutacion del gen VHL en e brazo corto del cro-
mosoma 3, y en uno de los controles periddicos se detecto una hiper-
tension de 160/100 mm. Hg clinicamente asintomética. EI hermano no
presenté mutacion genéticay esta libre de enfermedad.

La presencia en orina de catecolaminas elevadas, |a deteccion de una
masa suprarrena izquierda de unos 3 cm de diametro por la ecografia,
(laTAC no mostr6 patologia de la suprerrenal derecha) y la gamam-
grafia con metaiodobencilguanidina (MIBG) confirmaron el diagnés-
tico de feocromocitoma. LaRNM mostr6 otramasade 0.8 cm. de dig-
metro confirmando un feocromocitma bilateral.

Seinicid tratamiento antihipertensivo con fenoxibenzaminay diltia-
zem controlandose la hipertension. Se prepar6 la estrategia anestésica
prey peroperatoria fundamental para el éxito quirtrgico. Lainter-
vencion seinicid por vialaparoscopica se hizo la adrenalectomiaiz-
quierda, sereconvirtié alaparotomia pararealizar adrenalectomia par-
cid derecha. A los 10 mesesdelaintervencion € paciente estalibre de
sintomatologiay sigue un tratamiento con glucocorticoides con dosis
que se van reduciendo.

Comentarios. El caso es excepcional porque reune las siguientes ca
racteristicas: edad de diagndstico precoz, la afectacion familiar, ha-
llazgo de una hipertension arterial asintomética. Requirié una adecua-
da preparacion preanestésica y anestésica, que propicio unainterven-
cién sin complicaciones. Con un postoperatorio estable.

PaLaBRrAS cLAVE: Enfermedad de Von Hippd-Lindau; Feocromocitoma
bilateral.

SURGICAL TREATMENT OF A PHEOCROMOCYTOMA BILATERAL
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ABSTRACT: Introduction. The disease of Von Hippel Lindau (VHL) is
hereditary and causes a predisposition to the development of tumours.
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Organs such as the cerebellum, the pancreas, the kidney, the suprare-
na glands and the retina are more usually affected by this disease.
Clinical case. We present the case of a 5-year-old patient who suffers
from asiymptomatic high blood pressure. In the family antecedents, it
isrelevant the case of the father, with pheocromocytomabilateral, which
led usto carry out agenetic study of histwo sons. Our patient, the youn-
ger; presented a mutation of the VHL gene in the short arm of the ch-
romosome 3. In one of the periodic contrals, it could be detected high
blood pressure of 160/100 mm. Hg, clinically asymptomatic. The ot-
her child did not present a genetic mutation and has no disease.

The presence of high catecholamines, the detection of a3 cm left su-
prarenal mass through the ecography, the TAC that did not show aright
suprarenal pathology and the MBIG scintigraphy confirmed the diag-
nostic of pheocromocytoma. The RNM showed another 0.8-cm mass
which confirmed a pheocromocytoma bilateral.

We started the treatment against high blood pressure with fenoxiben-
zamine and diltiazem, and we controlled this problem. We a'so pre-
pared the pre-and-post operation anesthetic strategy, whichis soim-
portant for the surgical success. The operation started by a laparosco-
pic, we made |ft adrenal ectomy and we had to reconvert to laparotomy
to make partial right adrenalectomy. Six months after the operation, the
patient isfree from symptomatology and follows a treatment with glu-
cocorticoides with smaller and smaller doses.

Comments. The caseis exceptional because it embodies the following
characteristics: early diagnostic age, family affectation and discovery
of asymptomatic high blood pressure. It needed an appropriate prea-
nesthetic and anesthetic preparation, which gave way to an operation
without complications. The postoperation was also stable and presen-
ted no complications.

KEey worps: Von Hippel-Lindau disease; Pheocromocytomabilateral.

INTRODUCCION

Laenfermedad de Von Hippel Lindau (VHL) esun tras-
torno hereditario que condiciona una predisposicion a desa-
rrollo de tumoraciones. L os 6rganos que mas frecuentemen-
te se afectan son el cerebelo, pancreas, rifion glandulas su-
prarrenalesy retina. Es unaenfermedad con una herencia au-
tosdmica dominante de alta penetrancia, con una alteracion
del gen VHL que selocdizaen el brazo corto del cromoso-
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Figura 1. Imagen ecogréfica donde se observa masas suprarrenal iz-
quierdade 3 cm. de didmetro.

ma 3, con unaincidencia de presentacion 1/36.000 a 1/85.000
de nacidos vivos. La enfermedad de Von Hippel-Lindau se
conoce con este nombre desde 1932, pero hace més de un si-
glo que se habian descrito los primeros casos. En 1904 Von
Hippel fue e primero en describir los hemangioblastomas de
retinay en 1926 Lindau asocié |os hemangiomas retinianos
con los del sistema nerviosos central y los tumores viscera-
lesW), En 1995 National Cancer Institute de EE.UU. propu-
0 laclasificacion@? clinica en dos tipos: @) tipo uno, cuan-
do no se presenta feocromocitomay b) tipo dos, aquellos ca-
S0S que cursan con un feocromocitoma, sintomaticos o no,
que suele ser bilateral en mas del 50% de |0s casos.

El motivo de presentar este caso se debe ala corta edad
del paciente, la deteccidn de una hipertension arterial asin-
tomética. Resdltar laimportancia, de unavez controladame-
dicamente la hipertension, preparar €l preoperatorio y una
anestesia que permitaun acto quirdrgico y postoperatorio sin
complicaciones importantes.

CASO CLIiNICO

Paciente de 5 afios de edad al que se habia realizado un
estudio genético por estar su padre afecto de la enfermedad
de VHL, € cual mostré una mutacion G114S del gen VHL
en el brazo corto del cromosoma 3. En un delos controles pe-
riédicos se le habia constatado una hipertension de 160/100
mm Hg. clinicamente asintomética.

Antecedentes familiares. Padre afecto de enfermedad de
Von Hippel-Lindau, con insuficiencia suprarrenal secundaria
asupraadrenalectomia bilateral por feocromocitoma, hiper-
tenso, diabetes mellitus, didlipemia, cardidpatiaisquémica.

Antecedentes personales. Bronquitis de repeticidn con
crisis asmaticas, detectada alergiaa polvo, sin tratamiento
asmético de base.

Clinica. Debido ala deteccidn de una hipertension arte-
rial (HTA) asintométicay |os antecedentes familiares se prac-
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Figura 2. Imagen de TAC que muestra unamasas suprrarend izquierda,
otramasa en suprarrena derechay adenopatias paraadrticas.

tico un estudio de catecolaminas en orina de 24 horas, que
fueron elevadas. noradrenaina 1.187 mcg/24h (N= 20-70) y
la nor-metanefrina 2.263 mcg/24h (N= 50-650).

El estudio ecogréfico abdominal detectd una masa su-
prarrenal izquierda de unos 3 cm de diametro (Fig. 1), lato-
mografiaaxial computerizada (TAC) confirmo el diagnos-
tico ecogréfico, objetivandose ademas adenopatias paraa-
orticas en el lado izquierdo. La gammagrafia MIBG ratifi-
¢0 el diagndstico de feocromocitoma. Laresonancia nucle-
ar magnética (RNM) mostré latumoracion de la suprarre-
na izquierday otratumoracion de 0,8 cm. de didmetro en
lasuprarrena derecha, confirmando un feocromocitoma bi-
lateral (Fig. 2).
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Tratamiento. seinici6 tratamiento hipotensor por cua-
dro clinico de HTA grave (TAS 150-188/TAD 110-128
mmHg) bajo monitorizacion continua con enalapril y ni-
fedipino oral, con moderado éxito (TAS 122-160/TAD 68-
115 mmHg).

A lasdos semanas, y unavez confirmado €l diagndstico,
se instaurd tratamiento con 2-2,5 mg/K g/dia de fenoxiben-
zamina, consiguiéndo cifras de HTA leve-moderaday recu-
perando €l ritmo nictameral.

Se detecto taquicardia debido a miocardiopatia hiper-
tréficade ventriculo izquierdo con funcidn contréctil normal.
Setrat con diltiazem dada la contraindicacion parael uso de
beta-blogueantes por sus antecedentes asmaéticos.

Decididalaintervencion quirdrgicala estrategia anes-
tésicafue: bajo anestesia general se colocd al paciente en
decubito lateral, se punciono el espacio subaracnoideoen-
tre L4-L5 con equipo de raquianestesia continua 27G pun-
taldpiz (B. Braun Medical), traslasalidade LCR sein-
trodujo catéter por el que se administr6 0,4 mgr/kg de bu-
pivacaina con adrenalina 1:200.000 y 15 micro gr/kg de
morfina con laintencion de producir un bloqueo espinal
total. A las 2 horas, se administré lamitad deladosisini-
cial del anestésico local.

Por laparoscopia se localizd y disecd latumoracion su-
prarrenal izquierday a pesar de la manipulacion solo se
detect6 una ligera taquicardia que se control 6 con 25 mg.
de labetalol, se practico la adrenal ectomia izquierda, pre-
sentando una tendencia a la hipotension. Se reconvirtio a
|aparotomia para realizar la adrenal ectomia parcial dere-
cha, dejando €l polo inferior de la glandula, persistiendo
la hipotensidn que se corrigid con de 10 micro gramos/kg/h
noradrenalina que se retir6 progresivamente antes de fi-
nalizar lacirugia. Se extrajeron las adenopatias mesenté-
ricasy paraaorticas.

Las primeras 48 horas permanecio en laUVI, extuban-
dose alas 24 horas, manteniendo estables con 115/70, sin-
drome febril febril (38,2).

Tradladado aplantay ante |a persistencia de sindrome fe-
bril se realiz6 hemograma que result6 normal. Laradiogra-
fia de térax mostrd aumento de la densidad retrocardiacay
derrame pleural izquierdo, la ecografia toraco-abdomina mos-
tro la presencia de liquido retroperitoneal izquierdo. Se cam-
bi6 tratamiento antibi6tico de amoxi-clavulanico y gentami-
cina por imipenen y eritromicina. Los controles mostraron
aumento del liquido retroperitoneal por lo que se decidio dre-
narlo, bajo anestesia general y TAC, 250 cc de liquido sero-
hemético con amilasas de 5914 U/L. Persistio € derrame pleu-
ral que se drend, 185 cc de liquido serohemético pero con
unas amilasas normales. Se dio de altaalos 22 diasde la
intervencion, con tratamiento de 10mgr/dia hidrocortisonay
de 0,1 mg/dia mineral corticoides.

A los 10 meses el paciente estd libre de sintomatol ogia
con tratamiento con de glucocorticoides en reduccién pro-
gresiva.
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DISCUSION

El caso es excepciona porque reune las siguientes ca-
racteristicas. edad de diagndstico precoz, |a afectacion fami-
liar y €l hallazgo de una hipertension arterial asintomatica
Este caso demuestra como debe ser obligatorio €l estudio ge-
nético de los hijos de los pacientes con enfermedad de VHL
y en aquellos que resulten portadores de la mutacion realizar
controles periddicos, determinando latension arterial para
detectar precozmente posibles alteraciones de lamisma®. Es
importante destacar que la mutacion GS114S del gen VHL
no ha sido descrita anteriormente.

Una adecuada y meticul osa preparacion preanestésicay
anestésica es fundamental parallevar a cabo unainterven-
cidn sin complicaciones. El blogueo subaracnoideo total con-
tinuo (BSTC) proporcionajunto a bloqueo afay betay a
relleno vascular una estabilidad hemodinamica sin crisis hi-
pertensivas intraoperatorias. Al mismo tiempo permite una
disminucién de los analgésicos sistémicos para el control del
dolor postoperatorio que proporcionael blogueo, sin riesgos
de lesion medular o toxicidad que presentan los blogueos epi-
durales toracicos o lumbares, asi es como se obtiene un ra-
pido despertar y recuperacion del paciente.

Optamos por laparoscopia transperitoneal ya que se tra-
taba de un feocromocitoma bilateral y en €l caso de recon-
vertir lavia de acceso, como asi ocurrio, el acto quirirgico
nos permitié un abordaje y una supraadrenal ectomia derecha
parcial factibley segura®67,

Se mantuvo un postoperatorio estable a pesar de las com-
plicaciones que surgieron, la coleccidn retroperitoneal iz-
quierday el derrame pleural izquierdo, la primera conse-
cuenciadel acto quirlrgico al disecar pancreasy la segunda
como reaccion de la coleccion retroperitoneal.

Actuamente, alos 10 meses de laintervencion quirdrgi-
ca, € paciente estd asintomatico, con cifras de tension arte-
riad normales para su edad. Solamente sigue tratamiento con
corticoides que se estan reduciendo paulatinamente.
Esperamos sea factible la supresion total, 1o que nosindica-
riaque el fragmento de suprarrenal derecha que logramos
conservar es funcionante y suficiente para sus necesidades
hormonales.
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