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Premessa. Le sindromi da neoplasie endocrine multiple (MEN) so-
no entiti genetiche distinte che si manifestano in numerosi modelli pa-
tologici specifici. La MEN 2B, malattia ereditaria con modalita di tra-
smissione autosomica dominante, & caratterizzata dall associazione di
carcinoma midollare della tiroide (MTC), feocromocitoma, neuromi
delle mucose e un caratteristico habitus marfanoide. Lapproccio laparo-
scapico rappresenta il gold standard del trattamento del feocromocitoma.

Caso clinico. Donna di 25 anni, affetta da carcinoma midollare
della tiroide in sindrome MEN 2B, gii sottoposta ad intervento di ti-
roidectomia totale, con svuotamento dei comparti linfonodali, centrale
e latero-cervicale (bilateralmente), e a terapia radiorecettoriale. La pa-
ziente & stata successivamente soteoposta a quattro interventi di chirur-
gia plastica per cheloide cervicale. Nel gennaio del 2010 la paziente si
sottopone a esami ematici di controllo ed esami strumeniali che dimo-
strano, a livello della porzione inferiore della ghiandola surrenalica si-
nistra, una lesione rotondeggiante, a margini regolari, di 17 mm di dia-
metro, riferibile a feocromocitoma. Nel marzo del 2010 la paziente ¢
stata sottoposta ad intervento di surrenectomia sinistri laparoscopica.

Discussione. [ benefici della surrenceromia laparoscopica per una
singola lesione sono ben documentati in letteratura; questo tipo di inter-
vento ¢ indicato nel caso di feocromocitoma in pazienti con MEN 2B.
1 nostro caso dimostra la fattibilita di tale tecnica.

SUMMARY: Left laparoscopic adrenalectomy for pheochromocyto-
ma in MEN 2B: case report.

T. BARGELLINI, G. CANTELLI, A. BRUSCINO, A. FALCHETTL, E GIUSTI,
M.L. BRANDI, A. VALERI

Introduction. Multiple endocrine neoplasia syndromes (MEN)
are genetic discase with many pathologic models. MEN 2B is a autoso-
mal dominant syndrome characterized by medullary thyroid carcino-
ma, pheochromocyioma, mucosal ganglioneuromatosis and marfanoid
habitus. Laparoscopic surgery is the gold standard for the treatment of
pheachromocytoma.

Case report. Woman 25 years old, suffering from medullary thy-
roid carcinoma in MEN 2B syndrome, underwent total thyroidectomy,
with emptying of the lymphonodal central and lateral cervical (bilate-
rally) compartments and radioreceptor therapy. The patient was then
submitted to four plastic surgery for cervical keloid. In January 2010,
Jollow-up blood and instrumental tests show, in the lower portion of left
adrenal gland, a round lesion, with smooth margins 17 mm diameter,
attributable to pheochromocytoma. In March 2010 the patient un-
derwent laparoscopic surgery for left adrenalectomy.

Discussion. The benefits of laparoscopic adrenalectomy for a single
lesion are well documented in the literature; this type of intervention is
indicated in cases of pheochromocytoma in patients with MEN 2B. Our
case demonstrates the feasibility of this technique.
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Introduzione

I tumori del sistema endocrino si sviluppano piti spes-
so nel contesto di una singola ghiandola; tuttavia alcu-
ne malattie genetiche sono caratterizzate da una predi-
sposizione a sviluppare neoplasie in pit ghiandole en-
docrine contemporaneamente. Tale condizione si iden-
tifica nelle sindromi da neoplasie endocrine multiple

(MEN) (1).
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La MEN 2B, malattia ereditaria con modalita di tra-
smissione autosomica dominante, & caratterizzata dal-
I’associazione di carcinoma midollare della tiroide
(MTC), feocromocitoma, neuromi delle mucose e di un
caratteristico habitus marfanoide. In questi soggetti sono
presenti mutazioni della linea germinale nel proto-on-
cogene RET localizzato sul braccio corto del cromoso-
ma 10 (10q 11.2), che codifica per una tirosinchinasi re-
cettoriale coinvolta nella regolazione della proliferazio-
ne cellulare (2).

Stabilita I indicazione all’asportazione chirurgica del-
la neoplasia surrenalica, la tecnica mininvasiva costituisce

il gold standard.

Caso clinico

Giunge alla nostra osservazione una donna di 25 anni, affetta da
MEN 2B, con mutazione del gene RET nell’esone 16, in partico-
lare portatrice della mutazione Met 918Thr. All'eta di 10 anni la pa-
ziente ¢ stata sottoposta ad intervento di tiroidectomia totale con svuo-
tamento dei comparti linfonodali centrale e latero-cervicale (bilate-
ralmente) per carcinoma midollare tiroideo. La diagnosi viene con-
fermata dall’ esame istologico, suggestivo per carcinoma midollare
della tiroide a cellule fusate e metastasi linfonodali in un solo linfo-
nodo. Da allora la paziente ¢ in terapia sostitutiva con levotiroxina
sodica, calcio e vitamina D. Dall’aprile del 2001 al dicembre 2002
¢ stata sottoposta a terapia radiorecettoriale con octeotride radio-
marcato. La paziente ha subito successivamente quattro interventi
di chirurgia plastica per cheloide cervicale.

In seguito alla terapia radiometabolica si verificava un iniziale de-
cremento dei valori di calcitonina, mentre il CEA ¢ sempre stato ne-
gativo. In tre anni si ¢ poi manifestato un progressivo increniento
dei valori della calcitonina, in assenza tuttavia di segni “morfologi-
ci” di malattia (PET, octreoscan, ecografia e RIVIN del collo negati-
vi) e con dosaggi di catecolamine plasmatiche ed urinarie negative
per patologia surrenalica. Ai controlli del dicembre del 2009 i valo-
ti della calcitonina risultano 527 pg/ml, con CEA 5,1 ng/ml e me-
tanefrina urinaria 793 mcg/24h. La pazicnte si sottopone quindi a
un’ecografia del collo che mostra, a livello del giugulo, una neofor-
mazione disomogenea; fusata ¢ bilobata di 3.5 x 1.3 cm, con va-
scolarizzazione interna e alciini linforiodi ovalari in sede latero-cer-
vicale bilateralmente. La RMN del’'addome con mezzo di contra-
sto (Fig.1) evidenzia, a livello della porzione inferiore della ghiandola
surrenalica sinistra, una lesione rotondeggiante, a margini regolari,
di 17 mm di diametro sospetta per feocromocitoma. Tale referto vie-
ne confermato dalla PET/TC eseguita nel gennaio e successivamente
nel febbraio 2010.

In data 18/03/2010 la paziente ¢ stata sottoposta ad intervento
di surrencctomia sinistra laparoscopica con accesso anteriore. Le-
same istologico del pezzo operatorio (Fig. 2) ha confermato la dia-
gnosi di feocromocitoma con diametro massimo di 0,7 cm, confi-
nato alla ghiandola e con immunofenotipo positivo per cromogra-
nina, sinaptofisina, NSE e negativo per CK AE1/AE e frazione di
proliferazione inferiore all'l %. Il decorso clinico ¢ stato regolare con
dimissione della paziente in terza giornata post-operatoria.

Discussione e conclusioni

Nella MEN 2 i test genetici evidenziano il 100% del-
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Fig. 2 - Feocromocitoma del surrene sinistro. Pezzo operatorio.

le mutazioni tipiche e sono considerati il gold standard
per tale diagnosi in pazienti che presentano carcinoma
midollare della tiroide in eta giovanile (3).

La diagnostica per immagini riveste un ruolo fon-
damentale nel follow-up del paziente con MEN 2B in
quanto ci permette di identificare lesioni sospette sulla
base di reperti clinici e laboratoristici alterati. In parti-
colare, & da sottolineare I'efficacia della TC per la diagnosi
di feocromocitoma e della combinazione ecografia-bio-
psia e scintigrafia per il carcinoma midollare della tiroide
(4).

I vantaggi della surrenectomia laparoscopica per una
singola lesione sono ben documentati in letteratura (5, 6);
questo tipo di intervento ¢ indicato come il gold standard
nel caso di feocromocitoma in pazienti con MEN 2B (7,
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1" Bargellini et al.

8). Differenti approcci laparoscopici sono stati descritti:
una via “anteriore” transperitoneale, una via “laterale” tran-
speritoneale e una via “posteriore” retroperitoneale (9, 10).
Tutte queste vie ottengono buoni risultati, se il chirurgo
ne ha consuetudine. La via usata dalla maggioranza dei chi-
rurghi ¢ quella laterale transperitoneale proposta da Ga-
gner nel 1992 (11).

Il nostro caso dimostra I'importanza di una diagno-
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