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Introduccién: en los pacientes con neurofibromatosis tipo 1 (NF1) la prevalencia de = Cercadel 35%al 40 % de los

pacientes con feocromocitoma

feocro.n?omtoma es alta. El riesgo de tener feocromocitoma es 10 veces mayor que en la (mp—— o
poblauon general. hereditaria y existe una mayor
. . X . . prevalencia de feocromocitoma
Objetivo: describir el caso de un paciente con patologias poco frecuentes que requiere del a0 et come B
concurso de expertos para su manejo previo y para el sequimiento después de la cirugfa. neurofibromatosis tipo 1.
Presentacién del caso: paciente masculino de 38 afios con antecedente de NF1, = El tratamiento del
evaluado por 4 meses de cefalea, dolor abdominal e hipertensién arterial de dificil control. feocromocitoma es la reseccion
. L. . . . T .. quirdirgica. Anteriormente, la
Se hace diagnoéstico de feocromocitoma y se define adrenalectomia con hospitalizacion mortalidad perioperatoria era
perioperatoria para control de cifras tensionales con alfa y beta bloqueadores. elevada debido a la secrecién
descontrolada de catecolaminas
Discusién: el manejo del feocromocitoma es la reseccion quirGrgica. Para el procedimiento y sus consecuencias. Sin
quirGrgico los pacientes deben recibir bloqueo alfa por lo menos 10 dias antes del embargo, can la optimizacién
J== , b ; ) del manejo perioperatorio, la
procedimiento y betabloqueadores 3 dias antes. Las crisis de catecolaminas pueden ocurrir mortalidad ha disminuido a un
en un intraoperatorio por estrés mecanico del tumor al ser manipulado, y estrés psicolégico 2
Yy por medicamentos. = Todo el equipo quirirgico debe

. . . PR P . estar preparado y en constante
Conclusién: el tratamiento quirlrgico es la eleccién y se debe realizar por un grupo comunicacion: una adecuada

interdisciplinario para garantizar un adecuado control de las cifras tensionales en el planeacion perioperatoria es
perioperatorio y asf evitar complicaciones. fundamental.
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Manejo perioperatorio del paciente con feocromocitoma

Perioperative management of the patient with
pheochromocytoma and Von Recklinghausen’s disease

Abstract

Introduction: In patients with neurofibromatosis type 1 the prevalence of
pheochromocytoma is high, the risk of having a pheochromocytoma is 10 times higher than
in the general population.

Objective: Describe the case of a patient with infrequent pathologies that requires the
assistance of experts for its management before and in the follow-up after surgery.

Presentation of the case: Male, 38 years old with a history of NF1, evaluated for 4 months
of headache, abdominal pain and difficult-to-control arterial hypertension. A diagnosis
of pheochromocytoma was made and adrenalectomy was defined with perioperative
hospitalization to control blood pressure levels with alpha and beta blockers.

Discussion: The management of pheochromocytoma is surgical resection. For the surgical
procedure, patients must receive alpha blockade at least 10 days before the procedure
and beta blockers 3 days before. Catecholamine crises can occur intraoperatively due
to mechanical stress of the tumor. when being manipulated, psychological stress and
medication.

Conclusion: Surgical treatment is the choice and must be performed by an interdisciplinary
group to ensure adequate control of blood pressure figures in the perioperative period and

Highlights

About 35% to 40% of patients
with pheochromocytoma have
a hereditary predisposition, and
there is a higher prevalence of
pheochromocytoma in diseases
such as neurofibromatosis type
1.

The treatment of
pheochromocytoma is

surgical resection. Previously,
perioperative mortality was
high, due to the uncontrolled
secretion of catecholamines
and its consequences. With the
optimization of perioperative
management, mortality has
decreased to 2%.

The entire surgical team must
be prepared and in constant
communication; adequate
perioperative planning is
essential.

thus avoid complications.

Keywords: Pheochromocytoma;
monitoring; Hypertension; Genetics; Perioperative Period.

Neurofibromatosis 1; Laparoscopy; Hemodynamic

= Patients should receive alpha
blockade at least 10 days before
the procedure and beta blockers
3 days before to achieve blood
pressure and heart rate goals.

Introduccién

EI feocromocitoma es un tumor de las células
cromafines de la médula adrenal. Entre el 35 %
y el 40 % de los pacientes tienen predisposicion
hereditaria; se han registrado alteraciones en por
lo menos 12 genes y una de estas se asocia a
neurofibromatosis tipo 1 (NF1) o enfermedad de
Von Recklinghausen (1, 2).

En los pacientes con NF1 la prevalencia de
feocromocitomaesalta, 3%a5%, conreportes hasta
del 15%, y el riesgo de tener un feocromocitoma es
10 veces mayor en los pacientes con NF1 que enla
poblacion general (3).

El tratamiento del feocromocitoma asociado o
noalaneurofibromatosis eslaresecciénquirlrgica.
Anteriormente, la mortalidad perioperatoria era
elevada debido a la secreciéon descontrolada
de catecolaminas del tumor, lo que genera
fluctuaciones extremas en las cifras tensionales
y la frecuencia cardiaca. Esto ha cambiado por
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el uso de medicamentos bloqueadores alfa y la
optimizacién en el manejo anestésico, logrando
disminuir la mortalidad aun 2 % (1).

Se presenta el caso de un paciente con
neurofibromatosis y feocromocitoma que fue
llevado a reseccion quirdrgica por laparoscopia,
posterior a la preparacion farmacolbgica
intrahospitalaria.

Presentacién del caso

Paciente masculino de 38 afios con
antecedente de NF1, evaluado por 4 meses de
cefalea, dolor abdominal e hipertension arterial de
dificil control. Se realiza tomografia contrastada
de abdomen en la que se documenta una masa
suprarrenal izquierda, sélida, y algunas porciones
necroticas, bien definidas, sin calcificaciones
ni componente graso, de 38 x 37 x 41 mm, con
lavado del contraste del 28 % y sin otras lesiones
adicionales. Se solicitan metanefrinas en orina de
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JL Molina-Valencia et al.

24 horas con niveles elevados de 2033 ug/24 h
(0-350ug/24 h, valordereferencia). Se programa
adrenalectomia izquierda por laparoscopia. El
servicio de endocrinologia inicia manejo con
alfabloqueador un mes previo a la cirugia con
doxazocina 4 mg cada 24 horas, con control de
cifras tensionales, pero con episodios aislados de
taquicardia. El paciente es hospitalizado 5 dias
antes de la intervencién quirlrgica y se adiciona
betabloqueador con adecuado control de Ia
frecuencia cardiaca.

Manejo perioperatorio del paciente con feocromocitoma

Se lleva a cabo adrenalectomia laparoscopica
con abordaje transabdominal en paciente en
declbito lateral derecho (figura 1). Se presenta
una lesion adrenal izquierda que no compromete
estructuras vecinas, sin evidencia de otras lesiones.
Durante el procedimiento, con la manipulacién
de la lesion, se documentaron cifras tensionales
con presion sistélica de maxima de 306 mmHg,
diastélica de 146 mmHg y frecuencia cardiaca de
104 latidos por minuto, por lo que se requirié una
infusion de labetalol.

Figura 1. Posicion del paciente en cirugfa. Abordaje
laparoscépico transabdominal, decibito lateral izquierdo.

Fuente: elaboracién propia.

Se logré hacer la reseccién completa de la
lesion, sin complicaciones (figura 2). El paciente
requirid en el posoperatorio inmediato soporte

vasopresor a dosis bajas con noradrenalina, el
cual se desmontd durante las primeras 6 horas del
postoperatorio.

Figura 2. Lesion suprarrenal izquierda, sin
compromiso de estructuras vecinas.

Fuente: elaboracién propia.
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El paciente presenta una  evolucién
clinica satisfactoria, con control de las cifras
tensionales y sin requerimiento de medicamentos
antihipertensivos. Se da de alta al tercer dia del
posoperatorio. Se obtiene el resultado de la
patologia en la que se reporta feocromocitoma.

Discusién

La neurofibromatosis tipo 1 o enfermedad
de Von Recklinghausen es un desorden
neurocutaneo autosémico dominante que afecta
1:3000 personas en el mundo (4). El diagnéstico
de NF1 se logra con la historia clinica y el
examen fisico; se deben tener dos o mas de los
siguientes sintomas: seis o mas manchas de
color café con leche (de cierto tamafio basado en
estado puberal), nédulos de Lisch (hamartomas
benignos en el iris), dos o mas neurofibromas
cutaneos, uno o mas neurofibromas plexiformes,
efélides en axilas o ingle, glioma del nervio dptico,
displasia de esfenoides, adelgazamiento cortical
de huesos largos y un pariente en primer grado
de consanguinidad con NF1 (1). El diagnostico
genético es complejo y no se recomienda un
diagnostico de rutina (5).

Los pacientes con NF1 con hipertension
arterial mayores de 30 afios o gestantes se deben
tamizar para feocromocitoma. La edad promedio
de presentacién es de 42 afios, en nuestro paciente
serealiz6 la busqueda del feocromocitoma cuando
ya llevaba 4 meses sintomatico. Usualmente, el
tamafio del tumor es menor que en la poblacién
general por su identificacién temprana y 10 % de
estos son bilaterales (6).

Aproximadamente, el 80 % de los pacientes con
NF1y feocromocitoma son sintomaticos, la triada
clasica de sintomas incluye: cefalea, palpitaciones
y diaforesis (3). También, se puede presentar
ansiedad, taquicardia, sincope, nauseas, dolor
abdominal, hiperglicemia, empeoramiento de la
diabetes, hipertension arterial de dificil control
(2); en su mayoria son sintomas presentados por
el paciente reportado.

El manejo del feocromocitoma es la reseccion
quirdrgica, de eleccién el abordaje retroperitoneal
minimamente invasivo o transabdominal (7). La
tasa de mortalidad en pacientes no controlados
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se encuentra entre el 30 % y el 45 % por el riesgo
elevado de crisis hipertensivas, arritmias malignas
e insuficiencia multiorganica intraoperatoria (7);
por ello, una adecuada planeacién perioperatoria
es fundamental.

Para el procedimiento quirdrgico, los pacientes
deben recibir bloqueo alfa por lo menos 10 dias
antes del procedimiento y beta bloqueadores 3
dias antes. El objetivo de la presién arterial en
sedente es <130/80 mmHg, evitando presion
sanguinea sist6lica vertical de <90 mmHg;
y frecuencia cardiaca de 60-70 por minuto
sentado y entre 70-80 por minuto de pie (7, 8).
El paciente recibié bloqueo alfa un mes previo a
la intervencién porque no se lograba el manejo
de las cifras tensionales con antihipertensivos
inhibidores de la enzima angiotensina convertasa
ni calcioantagonistas.

En el intraoperatorio, el comportamiento del
paciente con feocromocitoma depende de muchos
factores: estado basal, comorbilidades, adecuado
bloqueo a (nico o combinado con B previo a la
cirugia y sucesos quirdrgicos. Todo el equipo
quirdrgico debe estar preparado y en constante
comunicacion (7). Se deben manejar las crisis
hipertensivas con medicacion intravenosa como
labetalol, esmolol, nitroprusiato o hidralazina en
bolos. Se recomienda una ligadura temprana de
la vena adrenal central para facilitar el manejo
farmacologico (8).

Las crisis de catecolaminas pueden ocurrir en
el intraoperatorio por estrés mecanico del tumor
al ser manipulado, estrés psicologico, dolor,
hipoxia, uso de medicamentos, laringoscopia,
entre otros (9). Durante la cirugia, el paciente
presentd importantes fluctuaciones de las
cifras tensionales, con crisis hipertensivas con
la manipulacién del tumor, momento en que fue
fundamental la coordinacidon entre el equipo de
cirujanos y anestesia para definir el momento
ideal para la aplicacién de medicamentos.

El  monitoreo intraoperatorio incluye la
electrocardiografia, presiéon arterial invasiva,
pulso-oximetria, temperatura, capnografia vy

glicemia. Durante la cirugia, una caida abrupta
con rapida normalizacion de las cifras tensionales
luego de la reseccion de la masa puede hablar de
metastasis o lesidén residual (10).
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Luego del manejo quirlrgico, en el sequimiento
se deben pedir estudios bioquimicos anuales para
descartar recurrencias o enfermedad metastasica
que puede tener latencias de hasta 20 y 40 afios
luego del tumor inicial (11). Aproximadamente,
el 12 % de los feocromocitomas son malignos,
un tumor mayor a 5 cm tiene peor supervivencia
y mas riesgo de malignidad (11, 12). Muchos
feocromocitomas se identifican como malignos
solo por el hecho de que recurren luego de una
reseccion completa (8). La invasion local a los
tejidos y o6rganos adyacentes también implica
malignidad, la presencia de necrosis del tumor,
Ki-67 mayor de 4 %, pS 100 ausente indica alto
riesgo de malignidad o recurrencia (13).

Conclusiones

En los pacientes con neurofibromatosis tipo
1, luego de los 30 afios de edad, se debe hacer
una blsqueda activa de tumores de células
cromafines. El diagndstico se basa en imagenes
y estudios bioquimicos. El manejo quirdrgico
es el tratamiento de eleccion y se debe realizar
por un grupo interdisciplinario para garantizar el
adecuado control de las cifras tensionales en el
perioperatorio y asi evitar complicaciones.

Contribucién de los autores

Juliana Lucia Molina-Valencia:
conceptualizacion, investigacion, metodologia,
escritura (borrador original); Tatiana Barragan-

Bricefio: conceptualizacion, investigacion,
metodologia; Mbnica Restrepo-Moreno:
investigacion,  escritura  (revision/correccion);

JesGs Vasquez-Arango: supervision, escritura
(revision/correccion); Juan Pablo Toro-Vasquez:
supervision, escritura revision/correccion).

Declaracién de fuentes de
financiacién

Los autores no recibieron financiacion para la
escritura o publicacion de este articulo.

Conflicto de interés

Los autores declaran no tener conflictos de
interés.

Volumen 10, nimero 4 de 2023

476

Manejo perioperatorio del paciente con feocromocitoma

Referencias

Fishbein L. Pheochromocytoma/
paraganglioma: is this a genetic disorder?
Curr Cardiol Rep. 2019;21:104. https://
doi.org/10.1007/s11886-019-1184-y

Zografos GN, Vasiliadis GK, Zagouri
F, Aggeli C, Korkolis D, Vogiaki S, et
al. Pheochromocytoma associated with
neurofibromatosis type 1: concepts and
current trends. World J Surg Oncol. 2010;
8:14. https://doi.org/10.1186/1477-7819-8-14

Vongsumran N, Kongkarnka S,
Watanawittawas P. Manosroi W.
Pheochromocytoma and gastrointestinal
stromal tumours in an adult
neurofibromatosis type 1 patient: arare co-
occurrence. BMJ Case Rep. 2020;13(6):
e235129. https://doi.org/10.1136/bcr-2020-
235129

Shahait A, Odisho T, Alshare B, Alghanem
LJ, Weaver D. An unusual cause of
adrenal mass in neurofibromatosis type 1:
malignant peripheral nerve sheath tumor.
Cureus. 2022; 14(1): e21782. https://doi.
org/10.7759/cureus.21782

[3]

Garcia-Aqullé DO, Iriarte-Beroiz A, Rojo-
Alvarado J, Munéarriz P, Forga-Llenas
L. Feocromocitoma familiar asociado a
neurofibromatosis tipo 1. Endocrinol Nutr.
2013; 60(7):421-422.

Lee YH, Kwon MJ, Park JH, Jeong SJ, Kim
TH, Jeong HW, et al. Neurofibromatosis
type 1 with the development of
pheochromocytomaandbreastcancer. Intern
Med. 2020; 59(13):1665-1669. https:/
doi.org/10.2169/internalmedicine.4148-19

Roman-Gonzalez A, Padilla-Zambrano
H, Vasquez Jiménez LF. Perioperative
management of pheocromocytoma/
paraganglioma: a comprehensive review.
Colomb J Anesthesiol. 2021; 49(3):e958.
https://doi.org/10.5554/22562087.e958

[8] Henriques-Vieira |, Almeida V, Moreno
C, Paiva I. An uncommon presentation of

pheochromocytoma in neurofibromatosis

http://revistaendocrino.org/index.php/rcedm


https://doi.org/10.1007/s11886-019-1184-y
https://doi.org/10.1007/s11886-019-1184-y
https://doi.org/10.1186/1477-7819-8-14
https://doi.org/10.1136/bcr-2020-235129
https://doi.org/10.1136/bcr-2020-235129

JL Molina-Valencia et al.

(9]

(10]

(11]

type 1 and the importance of long-
term follow-up. Acta Med Port. 2023;
36(1):55-58. https://doi.org/10.20344/
amp.16604.

Theodosopoulou P, Nastos C, Paraskeva A.
Anesthetic management of a patient with
type 1 neurofibromatosis and an occult
pheochromocytoma: a case report. Braz
J of Anesthesiol. 2023; 73(5):695-698.
https://doi.org/10.1016/j.bjane.2021.02.045

Pan D, Liang P, Xiao H. Neurofibromatosis
type 1 associated with pheochromocytoma
and gastrointestinal stromal tumors: A
case report and literature review. Oncol
Lett. 2016; 12:637-643. https://doi.
0rg/10.3892/01.2016.4670.

Bogustawska A, Rzepka E, Opalifiska M,
Sowa-Staszczak A, et al. A rare case of

Volumen 10, nimero 4 de 2023

477

[12]

[13]

Manejo perioperatorio del paciente con feocromocitoma

the
course of neurofibromatosis type 1. Pol
Arch Intern Med. 2022; 132: 16291.
https://doi.org/10.20452/pamw.16291

metastatic pheochromocytoma in

Roman-Gonzalez, A. Nuevos conceptos
en feocromocitoma y paraganglioma en
el 2017. Revista Colomb Endocrinologia
Diabetes Metab. 2017; 4(4): 19-23.
https://doi.org/10.53853/encr.4.4.148

Zafar W, Chaucer B, Davalos F,
Beenish 'S, Chevenon M, Nfonoyim
J. Neurofibromatosis type 1 with a

pheochromocytoma: A rare presentation
of Von Recklinghausen disease. J Clin
Endocrinol Metab. 2015; 5(5): 309-311.
https://doi.org/10.14740/jem308w.

http://revistaendocrino.org/index.php/rcedm



	_Int_aUO98QE1
	_2et92p0
	_3znysh7
	_heading=h.gjdgxs
	_Hlk127864231
	_Hlk127205061
	_Hlk126933232
	OLE_LINK1
	OLE_LINK2
	_Hlk130230414
	_Hlk138701697

