
RESUMEN
RESECCIÓN LAPAROSCÓPICA DE FEOCROMOCITOMA Y QUISTE PANCREÁTICO EN UN PACIENTE CON

ENFERMEDAD DE VON HIPPEL-LINDAU
Introducción: La enfermedad de Von Hippel-Lindau es una condición autosómica dominante, caracterizada por

la presencia de hemangioblastomas cerebelosos, angiomas retinianos, quistes y tumores viscerales. Reportamos
una experiencia en la resección por vía laparoscópica de un feocromocitoma y quiste pancreático en un paciente
con enfermedad de Von Hippel-Lindau.

Material y método: Paciente de 20 años de edad, sexo masculino, con historia de enfermedad de Von Hippel-
Lindau, a quien en estudio de hipertensión arterial se le encuentra una masa suprarrenal izquierda de 5 cm. de
diámetro y la evaluación bioquímica orienta hacia un feocromocitoma. Es llevado a adrenalectomía laparoscópica
y como hallazgo intraoperatorio se encuentra un quiste de 3 cm. en relación a la cola del páncreas, el cual se rese-
ca en el curso de la misma intervención.

Resultados: El tiempo operatorio fue de 120 minutos. No se registraron complicaciones intra o postoperato-
rias. El sangrado quirúrgico fue < 50 mL y la estadía hospitalaria fue de 3 días. El estudio de anatomía patológi-
ca confirmó el diagnóstico de feocromocitoma de la glándula suprarrenal y la lesión quística fue informada como
cistoadenoma microquístico mucoso del páncreas.

Conclusión: La técnica laparoscópica nos ha permitido realizar el abordaje quirúrgico de lesiones en diferen-
tes órganos abdominales en el mismo tiempo operatorio con excelente resultado. A nuestro entender, este es el
primer reporte de una adrenalectomía y quistectomía pancreática laparoscópica simultánea. 
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ABSTRACT
SINGLE-STAGE LAPAROSCOPIC ADRENALECTOMY AND PANCREATIC CYST EXSICION IN A PATIENT WITH

VON HIPPEL-LINDAU DISEASE
Introduction: Von Hippel-Lindau disease is a dominant autosomic hereditary condition, characterized by cere-

bellar hemangioblastomas, retinal animas and visceral cysts and tumors. We report a case of a patient with Von
Hippel-Lindau in which we performed a single-stage laparoscopic adrenalectomy for a pheochromocytoma and
pancreatic cyst excision.

Patient and method: A 20 year old male patient with Von Hippel Lindau disease underwent laparoscopic adre-
nalectomy for a 5 cm left adrenal mass. A 3 cm cystic lesion was found of the tail of the pancreas and was resec-
ted completely laparoscopically during the same operative procedure.

Results: Total operative time was 120 minutes. There were no operative or postoperative complications. Blood
loss was < 50 mL and hospital stay was 3 days. The histopathologic result was adrenal pheochromocytoma and
pancreatic mucous microcystic cystoadenoma.

Conclusion: Laparoscopy allows surgical approach of patients with simultaneous lesions in several abdominal
solid viscera, like Von Hippel Lindau disease. This case represents the first report of one-stage laparoscopic adre-
nalectomy and pancreatic cyst excision.
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La enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL) es
un síndrome neurocutáneo, de carácter here-

ditario autosómico dominante, caracterizado por
hemangioblastomas cerebelosos y retinianos,
quistes y tumores viscerales. La incidencia es de
1 en 36.000 y  se presenta con más frecuencia
entre la segunda y la tercera décadas de la
vida1,2.

La lesión más frecuente es el hemangioblasto-
ma cerebeloso, presente en el 83% de los pacien-
tes. Los hemangiomas retinianos aparecen en
cerca de la mitad de los casos. En cuanto a las
lesiones quísticas  viscerales, las más frecuentes
son las pancreáticas (72%), seguidas por las
renales (59%) y hepáticas (17%). El carcinoma de
células renales aparece en el 51% de los pacien-
tes y el feocromocitoma en un 7 a 18 %, aunque
dentro de una línea familiar puede manifestarse
hasta en un 57% de los integrantes1.

Los criterios diagnósticos para la enfermedad
de VHL son:

1. Más de un hemangioblastoma en el sistema
nervioso central (SNC)

2. Un hemangioblastoma en el SNC + quistes
viscerales o carcinoma renal; y 

3. Cualquier manifestación con historia fami-
liar1.

La laparoscopia ha sido ampliamente utilizada
como técnica para el abordaje quirúrgico de los
feocromocitomas, estando descritas resecciones
totales y parciales para lesiones unilaterales o
bilaterales3-5 La resección de quistes pancreáti-
cos por vía laparoscópica también ha sido infor-
mada, con excelentes resultados quirúrgicos6.

Nosotros previamente publicamos nuestra
experiencia en cirugía suprarrenal laparoscó-
pica3,7-8 y ahora reportamos la resección laparos-
cópica de un feocromocitoma y quiste pancreáti-
co en un paciente con enfermedad de Von Hippel-
Lindau. 

CASO CLÍNICO
Paciente de 20 años de edad, sexo masculino,

a quien en estudio de hipertensión arterial se le
encontró una masa suprarrenal izquierda de 5
cm. de diámetro (Fig. 1) y la evaluación bioquí-
mica mostró catecolaminas plasmáticas y meta-
nefrinas urinarias elevadas. Dentro de sus ante-
cedentes se destaca un hemangioblastoma cere-

beloso operado dos años atrás, y el antecedente
materno de hemangioma cerebeloso intervenido
en dos oportunidades.

Su examen físico general y el examen de fondo
de ojo fueron normales.

Fue llevado a adrenalectomía laparoscópica y
como hallazgo intraoperatorio se encontró una
lesión quística de 3 cm. en relación a la cola del
páncreas, la cual  se resecó en el curso de la
misma intervención (Fig. 2). 

El tiempo operatorio fue de 120 minutos, el san-
grado fue < 50 mL. No se registraron variaciones
significativas de presión arterial durante la cirugía
y no hubo complicaciones intra o postoperatorias.
La evolución postoperatoria fue satisfactoria, per-
mitiendo que el paciente fuese dado de alta a los
tres días de operado.

El estudio de anatomía patológica confirmó el
diagnóstico de feocromocitoma de la glándula
suprarrenal y la lesión quística fue informada
como cistoadenoma microquístico mucoso del
páncreas.

DISCUSIÓN
La enfermedad de VHL  representa un desa-

fío médico no sólo por  la multicentricidad de
las lesiones que la caracterizan sino también
por presentarse en niños y adultos jóvenes. La
alta incidencia de lesiones quísticas y sólidas
viscerales, y la posibilidad de desarrollar nue-
vas a futuro, hacen de la cirugía laparoscópica
un abordaje ideal debido a su baja morbilidad y

FIGURA 1. Tomografía computada de abdomen muestra
masa de 5 cm. en área suprarrenal izquierda en pacien-
te con VHL.
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a sus excelentes resultados quirúrgicos y cos-
méticos.

La adrenalectomía laparoscópica para feocro-
mocitomas hereditarios ha mostrado óptimos
resultados.4,5. La adrenalectomía parcial laparos-
cópica ha sido un procedimiento reproducido exi-
tosamente en varios centros, siendo de gran uti-
lidad en los casos de tumores bilaterales, fre-
cuentes en la enfermedad de VHL5,9.

La incidencia de quistes pancreáticos en VHL
supera el 70%, siendo la manifestación abdomi-
nal más frecuente, pero a su vez, la que genera
menor sintomatología. Por lo general, los quistes
pancreáticos son detectados durante el estudio
de otras lesiones como hipernefroma y feocromo-
citoma1.Clínicamente se hacen evidentes por la
compresión de los conductos biliares. 

La forma de presentación más frecuente de los
quistes pancreáticos es el cistoadenoma micro-
quístico, de tamaño y ubicación intra pancreáti-
ca variable. El cistoadenoma microquístico muci-
noso es considerado una lesión pancreática pre-
maligna, pero generalmente no se asocia a VHL.
Los quistes y cistoadenomas pancreáticos en esta
enfermedad son benignos y solo en casos selec-
cionados es necesario resecarlos. En este pacien-
te se optó por la resección, debido a que fue un
hallazgo intra operatorio y la lesión se encontra-
ba en la cola del páncreas, contiguo al feocromo-
citoma.

Las resecciones parciales de páncreas por lapa-
roscopia han demostrado ser de utilidad sobretodo
en casos de lesiones quísticas y en aquellas locali-
zadas en la cola del páncreas6,10.

A nuestro entender, este es el primer reporte
de una adrenalectomía y quistectomía pancreáti-
ca laparoscópica simultánea. 

CONCLUSIONES
La laparoscopia ha demostrado ser una técni-

ca exitosa y de baja morbilidad en el tratamiento
quirúrgico de feocromocitomas unilaterales o
bilaterales en pacientes con VHL. Creemos que
otra de las bondades de esta técnica radica en el
hecho de permitir resecar lesiones en otros órga-
nos abdominales en el mismo acto quirúrgico. 
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FIGURA 2. Foto macroscópica de Feocromocitoma de la
glándula suprarrenal izquierda y Quiste de la cola del
páncreas resecado por laparoscopía en paciente con VHL.


