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ANTECEDENTES PERSONALES

Vive con madre y hermana en medio rural.

Sin alergias ni intolerancias conocidas.

Fumador de un paquete diario. Exbebedor desde hace 3 afios.
FRCV: HTA.

Ictus isquémico aterotrombdtico de ACM izquierda en 2022.
Estudio de Neurofibromatosis tipo 1 sin diagndstico definitivo.

Estrabismo convergente izquierdo. Miopia magna.

59 anos



TRATAMIENTO HABITUAL

Amlodipino/Valsartan/Hidroclorotiazida

Un comprimido al

5mg/160mg/12.5smg desayuno
. Un comprimido a la
Adiro 100mg comida

Atorvastatina 8omg

Un comprimido a la
cena

Paracetamol 1g e ibuprofeno 6o0omg

A demanda




ENFERMEDAD ACTUAL

Astenia y anorexia
Pérdida de 15kg en 2-3

meses

Dolor en region fosa

renal derecha
Continuo, no respeta el
suefno

No otra clinica asociada
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EXPLORACION FiSICA

Consciente, orientado y colaborador. Caquéctico.
TA 145/80. Eupneico basal con sO2 98%. T? 38.6°C en urgencias.

Manchas café con leche en tronco y brazos

AC: Ritmico a 80 Ipm. No soplos audibles.

AP: MVC sin ruidos sobreafiadidos.

Abdomen: Blando, depresible, dolor y defensa flanco derecho. :§
Peristaltismo conservado. A
Fosa renal derecha - Tumoracién dolorosa a la palpacién.

EEIl: No edemas ni signos de TVP.

NRL: Normal.




PRUEBAS COMPLEMENTARIAS

Glucosa 133, urea 128, creatinina 1.5 (FG 45), acido urico 5.4, PFH
normales, BT 0.6, amilasa 79, PT 7.2, CT 162, LDH 58, TG 122, Ca 9.3, P 2,

BIOQUIMICA LDH normal, inmunoglobulinas normales, Fe 79, transferrina 173,

ferritina 317, IST 46%, Na 139, K 3.4, proBNP 230, PCR 45, PCT negativa,
TSH normal

HEMOGRAMA Hb 14.9, VCM 85, leucocitos 16200 (neutrofilos 94%), plaquetas 310000.

COAGULACION TP 99%, INR 1.01.

PROTEINOGRAMA PT 7.2, albumina 3.7, Alfa 1 0.6, Alfa 2 0.9, Beta 0.8, Gamma 0.8. Perfil

electroforeérico compatible con proceso inflamatorio.

MARCADORES CEA, Beta 2 microglobulina, Ca 12.5, Ca 19.9, AFP, Ca 72.4, Ca 15.3, NSE,
TUMORALES SCCy PSA negativos.
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ELECTROCARDIOGRAMA

12 Lead; Standard Placement Not confirmed
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Device: Speed: 25 mm/sec Limb: 10 mm/mV Chest: 10 mm/mV F 50~ 0.15-40 Hz PH110C p?
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RESUMEN

Varén 59 afios

Fumador de un paquete diario. Exbebedor. HTA.

Ictus isquémico en 2022 y sospecha NF1.

Astenia + anorexia + pérdida 15kg en 3 meses + dolor y masa
en fosa renal derecha + fiebre + leucocitosis.

Urea 128, FG 45, PCR 45, PCT negativa, leucocitos 16200

(neutrofilos 94%), marcadores tumorales negativos.




MASA * DOLOR FOSA RENAL

CAUSAS ENFERMEDADES

« Carcinoma células renales (hipernefroma)

+ Angiomiolipoma renal complicado

« Tumor urotelial de pelvis renal/uréter

Etiologia tumoral

Linfoma renal/retroperitoneal
Tumores asociados con NF1

Metastasis

Etiologia infecciosa

Infeccion/absceso renal

Tuberculosis renal

Etiologia inflamatoria

Nefritis instersticial aguda (NIA)

Vasculitis/conectivopatias

Etiologia vascular/hemorragica

Aneurisma arterial
Hematoma retroperitoneal

Trombosis vena renal

Otras patologias

Celulitis profunda




CARCINOMA CELULAS RENALES @@

* Curso subagudo  Hematuria
Pérdida de peso * Leucocitosis

+ Astenia * Anemia
Fiebre » Disfuncién hepatica
Masa palpable * Hipercalcemia

e Dolor e Marcadores tumorales

PCR elevada negativos




ANGIOMIOLIPOMA RENAL Gi‘@

* Correlacion temporal

Dolor

Hipertension

Masa palpable

Fiebre

Deterioro de la funcién renal

 Asociacion NF1

Hematuria

Leucocitosis

« Anemia

No signos de sangrado

activo




TUMOR PELVIS RENAL/URETER

Mas frecuente en hombres * Hematuria

Exposicién al tabaco « Sindrome constitucional
Dolor - Edad

Fiebre

Leucocitosis (Sd.

Paraneoplasico o

infecciones)




LINFOMA RENAL Gnﬂ%

Masa palpable * Hematuria

Dolor  Esplenomegalia
Fiebre * No linfadenopatias
Pérdida de peso palpables

Deterioro de la funcion renal

Exposicién al tabaco




FEOCROMOCITOMA {i

Hipertension « Cefalea

Relacion con NF1 e Sudoracion

 Taquicardia

« Antecedentes familiares




SARCOMA RETROPERITONEAL

Pérdida de peso Edema y dolor en EEII

 Astenia  Ascitis

Fiebre « Sudores nocturnos

« Antecedentes familiares

Masa palpable

Dolor

« Asociacion con NF1




TUMORES NERVIOS PERIFERICOS %

Pérdida de peso « Hallazgos neurolégicos

 Astenia focales

Fiebre « Antecedentes familiares

Masa palpable
Dolor

« Asociacion con NF1




METASTASIS §

Pérdida de peso

Astenia
Fiebre

Dolor

PCR elevada

Ausencia tumor primario
conocido

Marcadores tumorales
negativos

Masa palpable

Anemia




INFECCION/ABSCESO RENAL @ﬁ(‘%

Fiebre « PCT
Dolor
Masa palpable

+ Astenia

Pérdida de peso

Leucocitosis y PCR

No disuria/polaquiuria




TUBERCULOSIS RENAL &

* Curso subagudo - Edad
Pérdida de peso * Piuria
+ Astenia * Hematuria
Fiebre * No hallazgos radiograficos

Dolor * No antecedentes de

exposicion conocidos




ANEURISMA ARTERIAL

Dolor

Masa palpable

Hipertension

F:‘

« Anemia

No pulsatil
Fiebre

Leucocitosis

* Isquemia de extremidades




. Carcinoma de células renales

. Tumores asociados NF1

. Infeccion/absceso renal

. Aneurisma arterial

IMPRESION DIAGNOSTICA




AMPLIACION DEL ESTUDIO

Completar historia clinica:
Antecedentes familiares, exposiciéon
tuberculosis

Completar estudios NF1

SYS orina, urocultivo, PCR MT,
hemocultivo

Ecografia renal y retroperitoneal

urgente

TC abdominal y lumbar con contraste

(renal + fases tardias)
Biopsia/aspiracion si masa solida

accesible
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...EN RESUMEN

- Varon de 59 anos.
- HTA.
- Ictus isquémico en 2022, con estudio por sospecha de neurofibromatosis tipo 1 (sin diagnostico

definitivo).

- Dolor invalidante a nivel lumbar/fosa renal derecha + sd general.

- Caquéctico. Manchas café con leche en tronco y region superior de brazos. AC: ritmico a 80 Ipm.

Abdomen con dolor y defensa en flanco derecho. A nivel de fosa renal derecha presenta un aumento

de consistencia/tumoracion dolorosa a la palpacion.
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ECOGRAFIA ABDOMINAL:

Masa en celda suprarrenal
derecha de morfologia
redondeada y ecogenicidad
heterogénea de 53 x 47 mm

52.9mm
47.8mm

recision*
.

MI
(1.6)

8C1

d5.0
18 fps
Qscan
G:77
DR:75

A:1
P:4

Pure
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GAMMAGRAFIA OSEA:

Posterior

Depdsito de trazador de morfologia lineal en L1, sugestivo de aplastamiento
vertebral. Resto del estudio sin hallazgos gammagraficos relevantes.




TAC TORACO-ABDOMINO-PELVICO:

Masa suprarrenal derechade 5,4 x 4,5 cm
qgue sugiere malignidad (Ca primario vs Mtx)



FUNCION SUPRARRENAL
CORTISOL 226 ng/dL
De 6-10 marnana: 4.82 - 19.5 pg/dL
De 4-8 tarde: 247 -11.9 pg/dL

ACTH 19.1 pg/mL  [7.2-633]

DEHIDROEPIANDROSTERONA S 92.7 pg/dL
Nuevos Valores de Referencia y nuevas unidades por cambio de metodologia analitica.

Hombres: 24 .4 - 492 pg/dL Consultar valores por edad
Mujeres: 33.9 - 407 pg/dL Consultar valores por edad
Ninos: 108 - 607 pg/dL Consultar valores por edad

PARAMETROS BIOQ. VARIOS

RENINA PLASMATICA 5.6 ng/mL/h
Valores de Normalidad:
Posicion supina 0.4-1.9 ng/mL/h
Posicion ortostatica 1.9-6 ng/mL/h
ALDOSTERONA * 277 pg/mL

Valores de Normalidad:
Posicion supina 10-105 pg/mL
Posicion ortostatica 40-273 pg/mL

Neonatos 300-1900 pg/mL
<2 arnos 20-1100 pg/mL
3-6 anos 12 - 340 pg/mL

COCIENTE ALDOSTERONA / RENINA 49
Cociente >30 y Aldosterona suero >200 pg/mL se asocia a Hiperaldosteronismo 1°.



PRUEEBA RESULTADO UNIDADES VALOR REFERENCIA

BIOQUIMICA ORINA
DIURESIS (V.R) * 4800 mi24h  [1000-1500]
PROTEINAS ORINAS CUANTITATIVAS * 158 mg/dL [0-15]
CREATININA 1.45 9/24 h [1.04-235])
CREATININA ORINA 316 mg/dL
PROTEINAS ORINA 24 HORAS %= 0.7268 g/24h [0-0.15]
SISTEMATICO ORINA
LEUCOCITOS ORINA NEGATIVO Lewul [0-24)]
HEMATIES ORINA * 10 Hemiul [0-4)
DENSIDAD 1011 [1005-1025]
PH 7 U/pH [5-7]
PROTEINAS NEGATIVO mg/d| [0-14]
GLUCOSA NEGATIVO mg/d| [0-20]
CETONA NEGATIVO mg/d| [0-4]
BILIRRUBINA NEGATIVO mg/d| [0-04]
UROBILINOGENO 0.2 mg/dL [0-1]
NITRITOS NEGATIVO [NEG]
SEDIMENTO URINARIO
HEMATIES 1-5 cellcampo
FUNCION SUPRARRENAL
ACTH 18.1 pg/mL [7.2-83.3)
HIPERTENSION
ADRENALINA ORINA 24h * 961.40 pgi24h [1.7-225])
NORADRENALINA ORINA 24h * 533.60 pg/24h  [12.1-855)
DOPAMINA ORINA 24h. ¢ 187520 uz24h [1-49%)
ACIDO VANILMANDELICO ORINA 24h . 3 mg/24h [1.8-67)

PARAMFTROS BIOQ. VARIOS
ACIDO 5-HIAA ORINA 24h * 02 mg/24h  [0.7-8.2]



Lesion suprarrenal bien delimitada con marcada hiperintensidad de sefial en secuencias T2.
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DEFINICION:

- Tumor neuroendocrino de la médula suprarrenal productor de catecolaminas
(secrecion aumentada y no regulada).

EPIDEMIOLOGIA:

- Poco frecuente (<0,2% de los hipertensos).
- Incidencia similar en ambos sexos.
- 32 - 52 década de la vida.

- 25% malignos.
- Importancia del diagndstico: potencialmente curable; puede ser letal si no se trata.

FISIOPATOLOGIA:

- Origen en células cromafines (suprarrenales o paraganglios extraadrenales).
- Produccion excesiva de catecolaminas: adrenalina, noradrenalina y dopamina.
- Receptores a y B: presenta efectos cardiovasculares sistémicos.
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REGLA DEL 10:

- Hoy dia se utiliza menos porque hay distintas prevalencias en funcion de estudios:
- 10% malignos
- 10% bilaterales.
- 10% fuera de las suprarrenales.
- 10% intraabdominales.
- 10% patron hereditario.
- 10% se diagnostican en normotensos.

- 10% aparece en nifos.
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CAUSAS:

- Mutaciones en diferentes genes (germinales y somaticos).

- Casos hereditarios y esporadicos.

- Entre los hereditarios, mas de 30 genes asociados. Transmision AD.

* MIEN 2 ----- > mutaciones gen RET.
- Sd de Von Hippel-Lindau ----> mutaciones gen VHL.
* Neurofibromatosis tipo 1 ----> mutaciones en gen NF1.

- Importante analisis genético para diagndstico y prondstico.

- Indicaciones de estudio genético: pacientes jovenes, ks s

bilaterales, familiares, extraadrenales.
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CLINICA:

Debida a la secrecidon excesiva de CAS.

- Triada clasica: cefalea, sudoracion y palpitaciones.

- Hipertension: Persistente, paroxistica o resistente.

- Otras manifestaciones:

* Crisis adrenérgicas: palidez, temblor, ansiedad, pérdida de
peso, hiperglucemia.

* Crisis desencadenadas por: farmacos, ejercicio, cirugia, estrés.

“Perlas clinicas”: Pensar en feocromocitoma si...
- HTA + palpitaciones sin causa clara.

- HTA + incidentaloma suprarrenal.

- HTA + historia familiar de MEN2, NF1 o VHL.

- Hasta 10-15% son ASINTOMATICOS.




DIAGNOSTICO:

a) Deteccidn bioquimica

- Catecolaminas plasmaticas / urinarias (24 H) (S 97% E 91%)

- Los valores hormonales corresponden directamente al tamafo del tumor.

b) Localizacion tumoral

- TAC (masa bien definida con calcificacidn, necrosis, hemorragia...) o RMN

abdominal (lesion brillante como una “bombilla”. Indicada en tumores grandes

para ver invasion vascular).

- Si no visible o se sospecha multifocalidad/metdstasis > PET-CT (18F-FDG o
1231-MIBG). (el

c) Documentacidon anatomica del tumor
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

- Tirotoxicosis.

- Crisis de panico.

- Hipoglucemia.

- Abuso de drogas (cocaina, anfetaminas).

- Sindrome carcinoide.
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TRATAMIENTO:

RESECCION QUIRURGICA
a) Preparacion prequirurgica
- Bloqueo adrenérgico: primero a-bloqueo (fenoxibenzamina o doxazosina), luego B-bloqueo.
- Control de volumen: hidratacion para evitar hipotension postquirurgica.
- Monitorizacion estrecha: posible crisis hipertensiva.

b) Cirugia

- Laparoscopica si es posible.

- Curativa en la mayoria si es localizado.

- Ppal complicacién postcirugia: hipoPA e hipoglu.

c) Seguimiento
- Vigilancia bioguimica anual durante, al menos, 10 afos.
- Mayor riesgo de recurrencia si:

 Tumores grandes.

* Extraadrenales.

* Multiples.

* Genéticos.
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NEUROFIBROMATOSIS TIPO 1

* Seis 0 mas manchas café con leche mayores de 5 mm
en pacientes prepuberales y mayores de 15 mm en
pacientes postpuberales

* Dos 0 mas neurofibromas de cualquier tipo o un neu-
rofibroma plexiforme

* Signo de Crowe (efélides axilares o inguinales)
* Glioma de nervio 6ptico
* Dos o mas ndédulos de Lisch (hamartomas de iris)

* Lesiones éseas tipicas (displasia del esfenoides, displasia
o adelgazamiento cortical de huesos largos con o sin
pseudoartrosis)

* Antecedentes de neurofibromatosis tipo | en padres o
hermanos

Si 2 0 mas de estos criterios son encontrados en un individuc
se realiza el diagnéstico de NF1.
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