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INTRODUCCION

= El feocromocitoma, tumor neuroendocrino de la médula adrenal secretor de catecolaminas (normetanefrina y metanefrinas), se asocia en un 40% de
los casos a sindromes hereditarios, como el sindrome de Von Hipple Lindau (VHL).
= Es necesario realizar estudio genético tras su diagnaostico.

CASO CLINICO

= ANTECEDENTES = TRATAMIENTOS Y EVOLUCION

* Varon, 31 afnos.  Se consensua en Comité de Tumores Multidisciplinar (Oncologia,
» Sin antecedentes familiares. Endocrinologia, y Cirugia Endocrina) tratamiento inicial mediante
» Historia pediatrica nino sano, desarrollo cognitivo normal. adrenalectomia completa laparoscopica (27/6/2021).
» Historia Oncoldgica: * Previamente, recibio alfa y beta blogueo farmacoldgico durante un
o Hemangioblastoma de fosa posterior intervenido en 2016. mes para evitar la crisis adrenérgica durante la cirugia.
o Carcinoma renal de células claras bilateral (pT1bNO derecho y  Actualmente en revisiones, sin evidencia de enfermedad,
PT2NO izquierdo), tratado mediante nefrectomia bilateral en realizando una vida normal.

2020. En dialisis desde entonces.

patogenica en el gen VHL [245G>C] y por ello afecto de

@ Se solicita estudio genético, portador de la mutacidon
Sindrome de Von Hippel Lindau.

= DIAGNOSTICO
* |ngresa por emergencia hipertensiva en Nefrologia (mayo 2021),
realizandose durante su ingreso:

o Cromogranina A en sangre: 884 ng/ml.

o Metanefrina 30 pg/ml y normetanefrina 94 pg/ml, ambas en
sangre.

o TC de torax y abdomen con contraste bifasico: nddulo
suprarrenal derecho de 8 mm sugestivo de feocromocitoma.

o Gammagrafia y SPECT-TC de glandula suprarrenal
simpaticoadrenal (MIBG 123): asimetria en la captacion del
radiotrazador, sugestivo feocromocitoma.

@

Figura ,_ Gammgraﬁa y SPECT-TC de glandula suprarrenal
simpaticoadrenal (MIBG 123).

DISCUSION

= E| feocromocitoma, tumor neuroendocrino de la médula suprarrenal secretor de catecolaminas, tiene una incidencia de 2-8 casos/millon de
habitantes/ano.

= El20% de los casos estan asociados a sindromes hereditarios (MEN2A, MEN2B, la neurofibromomatosis tipo |, y la enfermedad de VHL).
= Es necesario solicitar estudio genético tras su diagnostico.
* En los asociados al sindrome de Von Hippel Lindau:

o Suelen ser bilaterales, <2 cm, multifocales, oligoasintomaticos y con menor produccion de catecolaminas.

o Supervivencia libre de enfermedad entre 1 y 40 anos (se recomienda seguimiento mas prolongado que en los esporadicos).

o El diagnostico se realiza mediante medicion de catecolaminas en orina, TC de térax y abdomen bifasico, gammagrafia y SPECT-TC de glandula
suprarrenal simpaticoadrenal (MIBG 123).

o El tratamiento de eleccidon en el estadio localizado es |la supradrenalectomia robdtica laparoscopica.

= Entre el 10-15% de pacientes afectos de VHL se diagnhostican de tumores neuroendocrinos intestinales, y el 35% de tumores pancreaticos, por lo que
es recomendable seguimiento en consultas de Oncologia.

CONCLUSIONES

El feocromocitoma es un tumor neuroendocrino de glandula suprarrenal infrecuente, en un 40% asociado a sindromes hereditarios como VHL, por lo que
se recomienda estudio genético en esos pacientes y seguimiento en centros de referencia. El tratamiento en estadio localizado de eleccidon es la
adrenalectomia robotica, y dado el riesgo de recaidas tardias se recomienda un seguimiento prolongado. Los pacientes afectos de VHL tienen riesgo de
otros tumores neuroendocrinos intestinales y pancreaticos, recomendandose seguimiento en Oncologia.
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