CIR ESP. 2021;99(Espec Congr 2):1321

CIRUGIA

Cirugia Espaiiola

8

www.elsevier.es/cirugia

P-264 - SINDROME DE VON HIPPEL-LINDAU COMO CAUSA INFRECUENTE DE
NEOPLASIAS ABDOMINALES: PANCREATECTOMIA DISTAL Y NEFRECTOMIA
PARCIAL 1ZQUIERDA LAPAROSCOPICA EN UN SOLO TIEMPO

Salazar Carrasco, Andrea; Sanz Mufioz, Paloma; Garcia-Quijada Garcia, Javier; Alonso-Lamberti Rizo, Laura; Herrero Mufioz,
Irene; Serantes Gomez, Ana; Delgado Millan, Miguel Angel; Jover Naval6n, Jose Maria

Hospital Universitario de Getafe, Getafe.

Resumen

Introduccion: Laenfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL) es una ateracion multisistémica que se
caracteriza por la aparicién de multiples neoplasias, entre las que se incluyen hemangioblastomas de retinay
sistema nervioso central, carcinomarenal de células claras (40%), feocromocitoma (29%) y quistes
pancredticos, rifion, higado y epididimo (7-60%). Tiene unaincidencia de 1/36.000 a 1/45.000 nacidos vivos.
Laedad de aparicion de las lesiones tumoral es es mas temprana que cuando estos procesos se presentan
aislados. La prueba molecular confirma el diagnéstico clinico y permite identificar alos familiares
asintométicos. El tratamiento, al tratarse de neoplasias, es quirdrgico.

Caso clinico: Presentamos €l caso de un vardn de 41 afios de edad sin antecedentes personales ni familiares
de interés que es atendido en el servicio de urgencias de nuestro centro por una fascitis necrotizante
inguinoescrotal, tratandose mediante desbridamiento por parte del servicio de Urologia. Durante su estancia
serealizd un TC abdominal, en € que se objetivd de formaincidental dos lesiones quisticas tabicadas
sospechosas de malignidad, en rifion izquierdo y en cola de pancreas. Se consulta con € servicio de Cirugia
Genera y se decide intervencion quirudrgica conjunta de forma programada por via laparoscopica. En la
cirugia se observa unatumoracion en polo renal superoposterior izquierdo y otratumoracion pancredtica de
unos 6 cm anivel delacola, cercadel hilio esplénico. Se procede simultaneamente a nefrectomia parcial
izquierda laparoscopica por parte del servicio de Urologiay pancreatectomia distal con preservacion

espl énica laparoscopica por nuestra parte. El paciente es dado de alta el quinto dia posoperatorio con drenagje
intrabdominal. A dia de hoy el paciente se encuentra asintomético y totalmente reincorporado alavida
laboral. Ante la sospecha de sindrome de VHL se solicita prueba de genética molecular, siendo positiva para
el gen VHL. Laanatomia patol 6gica definitiva fue de carcinoma de células claras renales grado | (pT1a) con
[imite de reseccion respetado y tumor neuroendocrino pancredtico G1 con bordes quirargicos libres (pT2). En
consulta de Oncologia se descarta necesidad de tratamiento adyuvante por su parte, manteniendo revisiones
con los servicios de Urologia, Cirugia General y Medicina Interna, realizando de forma anual anamnesis,
exploracion fisica con toma de tension arterial y frecuencia cardiaca, exploracion de retina, metanefrinas en
orinade 24 horas y solicitando de forma bianual resonancia craneal, de columna, de abdomen y audiometria.
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Figura 1: Tumor cola de pancreas (flecha) y tumor rifién izquierdo (estrella)

Discusion: Los pacientes con sindrome de VHL 'y procesos neopl ésicos deben tratarse de forma quirdrgica,
esto supone laimplicacion de distintas especialidades para cada proceso. Cuanto méas temprano sea el
diagndstico, menor sera el tamafio del tumor, por lo que la reseccién quirdrgica podra ser mas radical y
supondra menor riesgo de complicaciones. La via laparoscopica supone un excel ente abordaje para este tipo
de tumores intraabdominal es con una recuperacion mas precoz, menor necesidad de transfusion y estancia
hospitalaria més cortas. El seguimiento de los individuos debe abordarse desde una perspectiva
multidisciplinar y mantenerse desde el diagnéstico hastalos 50 afios, ya gque es raro que aparezcan
manifestaciones clinicas después de esa edad.
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