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A lesdo mostrada na RNM era compativel com
hemangioblastoma. Baseado no quadro clinico e na histéria
familiar foi fechado o digndstico de sindrome de von Hippel-
Lindau. As condutas adotadas para o caso foram a fotocoagulacao
do hemangioblastoma retiniano e a exérese da lesdo do sistema
nervoso central. A paciente apresentou evolugao favoravel.

DISCUSSAO

A sindrome de von Hippel-Lindau (VHL) ¢ uma doenca
autossdémica dominante rara,” que afeta ambos os sexos
igualmente,’ com alta penetrincia (> 90% aos 60 anos de
idade),” causada pela mutacio ou dele¢do do gene supressor
localizado no brago curto do cromossomo 3.** A doenca
acomete uma pessoa em 100.000 e uma familia em um milhdo.’
E caracterizada pela presenca de diversas lesdes viscerais e no
sistema nervoso central (SNC).

As lesOes viscerais incluem cistos e carcinoma renais,
cistos pancreaticos e tumores neuroendécrinos, feocromocitomas
e cistadenomas dos 6rgios reprodutores.’

As lesdes do SNC incluem hemangioblastomas, que sdo a
mais comum manifestacio da doenga, acometendo 80% dos
pacientes,’ e tumores endolinfiticos.’ Os locais mais comumente
afetados sdo aretina,’ cortex cerebral, medula espinhal e cerebelo.
A haste hipofisaria nio é um local comum,” como ocorreu em
NOSSO Caso.

O diagnostico da sindrome de VHL pode ser feito
clinica (como ocorreu em nosso caso) e/ou geneticamente.*

Aressonancia magnética (RM) com contraste é o exame
de imagem mais sensivel na detec¢do e monitoramento dos
hemangioblastomas.

O tratamento da sindrome de VHL depende das lesoes
apresentadas pelo paciente.

Hemangioblastomas cranioespinhais sdo tratados
cirurgicamente se houver sintomas, com bom prognostico. Outra
opedo ¢ a radiocirurgia estereotatica, que vem sendo pesquisada
como uma potencial opgao terapéutica.” Os hamangioblastomas
da haste hipofisaria ndo requerem tratamento se forem
assintomaticos.’

Os hemangioblastomas retinianos podem ser tratados
com forocoagulagio ou crioterapia.’ A terapia local de
antiangiogénicos € descrita, porém os resultados ainda sdo
incertos." J4 para os hemangioblastomas cerebelares, a ressec¢do
cirirgica ¢ o tratamento de escolha, com bons resultados na
maioria dos casos.’

Os cistos pancreaticos ndo necessitam de tratamento se
forem assintomaticos, a menos que sejam indistinguiveis de
tumores cisticos ou que estejam causando sintomas
compressivos. Nestes casos, o tratamento cirirgico deve ser
considerado. J& em relagdo aos tumores neuroendocrinos, a
cirurgia deve ser cuidadosamente discutida, pois pode haver
multiplos tumores. Assim, quando ha pouca probabilidade de
haver metastases, o paciente pode ser acompanhado
periodicamente. Ao contrario, se houver alta chance de haver
doenca metastatica, o tratamento cirtrgico deve ser
considerado.’
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O feocromocitoma pode surgir na glandula adrenal ou
nos paraganglios, e normalmente ¢ um tumor unico. Por isso,
quando o tumor for pequeno, ele pode ser removido via
laparoscopica, preservando, deste modo, o restante de tecido
glandular normal e, portanto, sua funcdo.’

Os carcinomas renais devem ser removidos cirurgicamente,
por enucleagdo ou nefrectomia parcial se um dos tumores tiver
mais de 3 cm de didmetro. Se, por outro lado, todos os tumores
apresentarem menos de 3 cm de didmetro, ¢ indicada a conduta
expectante.

Outras opg¢des mais recentes para o tratamento dos
carcinomas renais sdo a ablagao percutanea por radiofrequéncia
¢ a criocirurgia, que sdo menos prejudiciais a fungdo renal. A
resseccao cirargica ndo estd indicada para as lesdes cisticas sem
tumor em seu interior.’

Finalmente, quando ha tumores do saco endolinfético,
esta indicada a cirurgia precoce, ja que pequenas lesdes podem
levara perda auditiva irreversivel. O prognéstico é favoravel.'

O seguimento do paciente com sindrome de VHL deve
ser o mais precoce possivel, com exames clinicos ¢ de imagens
anuais,’ além da pesquisa dos parentes de primeiro grau de um
paciente acometido.’

O prognostico depende da época do diagnostico.
Quando o diagnostico ¢ tardio ou na auséncia de seguimento
adequado, a expectativa de vidamédia dos pacientes éentre 41 ¢
49 anos. O 6bito geralmente ¢ decorrente da perda de fungao dos
orgdos acometidos, ou da transformagdo maligna de alguma
lesdo, sendo as causas mais frequentes o carcinoma renal
mestastatico e lesdes neuroldgicas decorrentes de tumores do
SNC’ (paraplegia e distiirbios sensoriais e motores).’
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