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RESUMEN

Introduccion: el manejo de las enfermedades genéticas constituye un reto por su
baja incidencia, su etiologia diversa, las enfermedades coexistentes y la variabilidad
en las respuestas a los anestésicos. La presentacion de este caso aporta una nueva
visiébn de cémo abordar el manejo anestésico general multimodal en pacientes que
padecen la enfermedad de Von Hippel-Lindau.

Informacion del paciente: se presenta una paciente femenina de 49 afos para
cirugia ortopédica con herida abierta de tibia y antecedentes de asma bronquial y
enfermedad de Von Hippel-Lindau, operada de hemangioblastoma cerebeloso y de
carcinoma renal, con hemangioblastoma meningeo y cerebeloso izquierdo actual con
seguimiento clinico e imagenoldgico, quistes renales y pancreaticos, lesién nodular
suprarrenal derecha de reciente aparicion (descarta la posibilidad de un
feocromocitoma) y cefalea migrafiosa reciente y no relacionada con hipertensién
endocraneana a pesar del efecto de masa del tumor cerebeloso. Se realizd manejo
anestésico general multimodal.

Conclusiones: se puede plantear la posibilidad de realizar técnicas minimamente
invasivas multimodales en la intervencion quirdrgica de un paciente de alto riesgo
quirurgico con enfermedad Von Hippel-Lindau con herida abierta de tibia con el fin de
minimizar la morbilidad y la mortalidad transoperatorias y evitar complicaciones.
Palabras clave: anestesia general multimodal; enfermedad de von Hippel-Lindau

ABSTRACT

Introduction: the management of genetic diseases is challenging because of their
low incidence, diverse etiology, coexisting diseases, and variability in responses to
anesthetics. This case presentation provides new insight into how to approach
multimodal general anesthetic management in patients with Von Hippel-Lindau
disease.

Patient information: a 49-year-old female patient is presented for orthopedic
surgery with open tibial wound and history of bronchial asthma and Von Hippel-Lindau
disease, operated for cerebellar hemangioblastoma and renal carcinoma, with current
left meningeal and cerebellar hemangioblastoma with clinical and imaging follow-up,
renal and pancreatic cysts, right adrenal nodular lesion of recent appearance (ruling
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out the possibility of pheochromocytoma) and recent migraine headache unrelated to
endocranial hypertension despite the mass effect of the cerebellar tumor. Multimodal
general anesthetic management was performed.

Conclusions: The possibility of performing multimodal minimally invasive techniques
in the surgical intervention of a high surgical risk patient with Von Hippel-Lindau
disease with open tibial wound can be considered in order to minimize transoperative
morbidity and mortality and to avoid complications.

Key words: multimodal general anesthesia; von Hippel-Lindau Disease

INTRODUCCION

El manejo de las enfermedades genéticas constituye un reto por su baja
incidencia, su etiologia diversa, las enfermedades coexistentes y la variabilidad
en las respuestas a los anestésicos.

La enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL) es un desorden hereditario, es
autosdmica dominante y predispone la formacion de una variedad de quistes y
tumores benignos y malignos en diversos 6rganos. La enfermedad tiene una
prevalencia de 1/36000 a 1/45000 nacidos vivos y una penetrancia mayor a
90% a los 65 afios de edad.(}3)

El gen de la enfermedad de Von Hippel-Lindau es un gen supresor tumoral
ubicado en el brazo corto del cromosoma 3 de VHL.(2?3%% |as
manifestaciones clinicas de la enfermedad incluyen hemangioblastoma del
sistema nervioso central, angiomas de retina, quistes renales, carcinoma renal
de células claras, feocromocitoma, quistes y tumores pancreaticos, tumor de
saco endolinfatico, quistes de epididimo en los hombres y cistoadenoma de
ligamento ancho en las mujeres.®® Melmon y Rosen, en 1964, establecieron los
criterios, aceptados internacionalmente, para el diagnédstico clinico de VHL en
un paciente con historia familiar de la enfermedad: el hallazgo de un
hemangioblastoma de sistema nervioso central (SNC), el angioma de retina, el
feocromocitoma o el carcinoma renal de células claras son suficientes para el
diagndstico.""®

La expectativa de vida promedio de los pacientes con VHL es de entre 41 y 49
anos de edad y las causas de muerte estan vinculadas a la metastasis del
carcinoma renal de células claras y a las lesiones producidas por
hemangioblastoma del SNC, por lo que estos pacientes acuden a las unidades
quirdrgicas en varios momentos de su vida y mantienen una carga aprensiva
muy grande en relacion al proceso anestésico-quirlrgico porque son pacientes
considerados de alto riesgo quirurgico por su enfermedad de base y por las
comorbilidades asociadas que presentan.®:10:11)

Los pacientes reciben anestesia general endotraqueal a pesar de sus riesgos
con el objetivo de garantizar un adecuado control de los parametros
hemodinamicos y garantizar un campo quirdrgico 6ptimo a los Especialistas en
Cirugia.‘*''? En esta ocasidon se tratdé de una lesion de miembro inferior
derecho, se aplicd una técnica de anestesia general multimodal muy utilizada
en la actualidad y se balancearon diferentes técnicas en beneficio del paciente
en el manejo anestésico transoperatorio y para el manejo del dolor
posoperatorio.

Con la presentacion de este caso se pretende demostrar que en la practica de
la anestesiologia pueden manejarse enfermedades raras y complejas utilizando
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técnicas multimodales minimamente invasivas en el manejo anestésico de
pacientes de alto riesgo quirurgico.

INFORMACION DEL PACIENTE

Se trata de una paciente de 49 afios de edad, con antecedentes de asma
bronquial desde los 25 afos de edad, de enfermedad de Von Hippel-Lindau
diagnosticada hace nueve afios, de intervencidn quirdrgica de
hemangioblastoma cerebeloso derecho y carcinoma renal hace siete afos, de
hemangioblastoma meningeo y cerebeloso izquierdo actual con seguimiento
clinico e imagenoldgico, de quistes renales y pancreaticos, de lesion nodular
suprarrenal derecha de reciente aparicion (se descarta la posibilidad de un
feocromocitoma) y de cefalea migranosa, también reciente y no relacionada
con hipertensiéon endocraneana a pesar del efecto de masa del tumor
cerebeloso. Historia anestésica anterior: dos veces recibié anestesia general
endotraqueal sin complicacién aparente. Negd alergia a medicamentos y
recibié transfusion de gldbulos anterior sin reaccién alérgica. Utiliza
broncodilatadores (salbutamol spray y becloasma spray) para el control del
asma bronquial (los mantuvo hasta el dia quirdrgico), furosemida (40
miligramos) y prednisona (5 miligramos) via oral diarias (los suspendidé la
mafiana de la operacion).

Valoracion preoperatoria

Se realizd6 una valoracién preoperatoria con examen fisico de los sistemas
nervioso central, cardiovascular y respiratorio y hemoquimica de rutina. No se
evidenciaron signos clinicos de hipertension endocraneana.

La resonancia magnética (RM) mostré un hemangioblastoma meningeo vy
cerebeloso con ligero edema cerebral; en la tomografia axial computadorizada
(TAC) aparecen quistes en el rifiédn derecho y en el pancreas (Figura 1).

Figura 1. La RM muestra un hemangioblastoma meningeo y cerebeloso con ligero
edema cerebral (izquierda). La TAC muestra quistes en el rindn derecho y en el
pancreas (derecha)

Se le administré sedacion mediata con benzodiacepina por via oral. Se realizd
coordinacion previa con la Unidad de Terapia Intensiva para su seguimiento
postoperatorio si fuera necesario. Fue clasificada como ASA III y alto riesgo
quirdrgico.
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Intervencion terapéutica

En el salon de operaciones se le realiz6 monitorizacidon estandar segun la ASA y
se tomaron medidas perioperatorias para evitar el aumento de la presion
intracraneal (se le inclind la cabeza 30 o 45 grados sobre el nivel de la auricula
derecha para mejorar el drenaje venoso cerebral y mantener la via aérea
permeable, con adecuado aporte de oxigeno y con saturacién arterial de
oxigeno por encima de 95% vy se le administraron 200 miligramos de
hidrocortisona, mas midazolan (2,5 miligramos), 30 minutos antes del
procedimiento). Se manejo con técnica anestésica combinada: bupivacaina al
0,125% a 0,5 mg/kg, infiltrada localmente, y propofol-ketamina endovenosos
a 1,5 mg/kg y 0,5 mg/kg respectivamente; se apoyod la ventilacién con oxigeno
suplementario a través de catéter nasal a razén de 3 I/min y se logré un plano
anestésico adecuado; las dosis de los agentes anestésicos fueron bajas, no
hubo complicaciones, el tiempo quirdrgico fue de 30 minutos, la analgesia
preventiva se realizé con el anestésico local y se le aplicaron 1,2 gramos de
dipirona intramuscular. Después de una hora en cuidados postoperatorios se le
realizaron complementarios: hemoquimica normal, gasometria normal, ritmo
diurético 1 ml/kg/h, estabilidad hemodindmica y recuperacién de la conciencia
sin signos de hipertensidon endocraneana. Posteriormente fue trasladada a la
Sala de Ortopedia.

Seguimiento y resultados

Fue egresada al siguiente dia, lo que disminuyé el tiempo de estancia
hospitalaria y el riesgo de infeccidn nosocomial y favorecié la incorporacion de
la paciente a su medio familiar y que mejorara su estado de animo.

DISCUSION

Con la presentacion de este caso se pretende transmitir una experiencia mas
en el manejo anestésico de un enfermo que padece la enfermedad de Von
Hippel-Lindau, que se caracteriza por lesiones neoplasicas a distintos
niveles, 1314 y describir el procedimiento anestésico utilizado para producir el
menor dafio posible y lograr una evolucion satisfactoria. A pesar del tiempo
quirdrgico breve y de una cirugia moderadamente invasiva la estrategia
anestésica aplicada no difiere significativamente de los planes anestésicos para
intervenciones similares.(!>

La valoracion preoperatoria profunda, la prediccion del riesgo quirlrgico, la
monitorizacién perioperatoria estdandar, el manejo anestésico general
multimodal, el seguimiento del estado del medio interno, la hemodinamia y la
funcidon renal son aspectos esenciales para la obtencion de resultados
satisfactorios en el manejo anestésico de estos pacientes.

Consentimiento informado

Segun el protocolo del Servicio de Anestesiologia y Reanimacion de la
institucién todo paciente que necesite una intervencién quirdrgica debe dar su
consentimiento informado, previa informacion de su médico y analisis con este
sobre las expectativas y complicaciones del procedimiento. La paciente en
plena conciencia brindé su consentimiento para ser intervenida bajo anestesia
general multimodal.
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