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OZET

Von Hippel-Lindau (VHL) sendromu nadir gorilen heredofamilyal bir has-
taliktir. Klasik bulgulan retinada anjiomlar ve serebellumda hemanjioblastomlar-
dir.

Bu ¢aligmada iki VHL sendromu olgusu sunularak ilgili literatiir gozden ge-
cinllmigtir.

SUMMARY
Von Hippel-Lindau Syndrome (Case Report)

Von Hippel-Lindau syndrome is a heredofamilial disease. It is rarely seen.
Classical findings are retinal angiomas and cerelellar hemangioblastomas.

In this study two cases of Von Hippel-Lindau syndrome are presented and
related literature is reviewed.
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Von Hippel-Lindau sendromu (VHL) (Retinoserebellar anjiomatozis) fa-
komatozlar grubundan, nadir goriilen heredofamilyal bir hastaliktir. Deri lezyon-
lar1 nadirdir. Retinada anjiomlar (Von Hippel) ve serebellumda hemanjioblas-
tom (Lindau) bulunur. Hemanjoblastomlar spinal kordda da goriilebilir. Birgok
olguda kist, adenom, karsinom gibi degisik lezyonlar hastahifa eslik eder.

Bu gahgmada nadir gorillmesi nedeniyle iki VHL sendromu olgusunu
sunmay1 ve ilgili literatiirii gozden gegirmeyi amagladik.

OLGU I:

31 yaginda kadin hasta. Siddetli bagagrisi, bulanti, kusma, bagdonmesi ya-
kinmas: ile hastanemize basvurdu. Oykiisiinde yakinmasinin iki ay 6nce basladif
0z ve soy gegmiginde ikiz kardesi bulundugu, 24 yil 6nce babasinin beyin tiimori
tamis1 aldig: fakat ameliyat olmadan vefat ettifi ogrenildi. Son bagvuru tarihinde

yapilan muayenede gozde safa lateralizasyon gosteren nistagmus, serebellar test-
lerde minimal bozukluk saptandi.

Radyolojik incelemede diiz kraniyum rontgenogramlari normaldi. Kra-
niyumun bilgisayarl tomografi (BT) tetkikinde posterior fossada orta hattin sag-
na yerlesmis hemanjioblastom saptandi (Resim: 1). Abdominal US ve BT de
pankreas korpusunda birden ¢ok sayida, en biyiigia 40 mm gapinda kistler, her
iki bobrekte kigiik boyutlu multiple kistlerle birlikte sag bobrek alt pol media-
linde 20 mm biiyiikligiinde solid tiimoral olusum dikkati gekti (Resim: 2). Buna
bagh olarak bobrek konturunda lokal diizensizlik vardi. Bobrek pelvisi ve kaliks-
ler normaldi.

Resim: 1
Posterior fossada iyi sinurll,
mural nodiilii bulunan kistik
yapidaki hemanjioblastom
izlenmektedir.




Resim: 2
Sag bébrek alt polde
saptadiginuz solid tiimoral
olusum 3 cm den kiigitk
oldugundan adenom
olarak degerlendirildi.

OLGU II:

Birinci hastanm ikiz kardesi olan 31 yagindaki kadin olgumuzun bir yakin-
masi yoktu. Kontrol amaciyla yapilan incelemelerinde BT ve US de pankreasta
en biiyiigii 54 mm olan ¢ok sayida kist ile (Resim: 3) sag bobrekte kiigiik birkag
adet kist saptandi. Kraniyal BT normaldi.

Resim: 3
Ikinci olgudaki pankreas
kistlerinin BT goriiniimii
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TARTISMA
VHL de gériilen lezyonlar Tablo I'de dzetlenmistir!2.

Tablo: |- Von Hippel-Lindau Sendromunda Gériilebilen Lezyonlar'2

1. Santral Sinir Sistemi

Serebellum Hemanjioblastom
Serebrum Hemanjioblastom
Spinal Kord Hemanjioblastom, Siringomiyeli
Meninksler Menenjiom
2. Retina Anjiom (Fakom)
3. Abdominal Organlar
Bobrek Kist Adenom, Adeno CA, Hemanjioblastom
Pankreas Kist, Kist Adenom, Hemanjioblastom
Karaciger Adenom, Kist, Anjiom
Dalak Anjiom
Adrenal bez Feokromositoma, Kist
Mesane Hemanjioblastom
Omentum Kist
Mezokolon Kist
4. Diger
Kemik Kist, Hemanjiom
Akciger Kist
Deri Nevus

Santral Sinir Sistemi Lezyonlari:

VHL sendromunun bir komponenti olan hemanjioblastom en sik serebel-
lumda goriiliir. Intrakraniyal basing artis1 olmadifn siirece diiz kraniyum rontge-
nogramlari normaldir. BT de kapsiilsiiz, iyi sinirh, kenarinda mural nodiilii bulu-
nan, kistik timorler seklinde goriiliir. Bazen izodens ve yaygin kontrast tutan,
homojen solid lezyonlar seklindedir>®. Mural nodiiliin boyutu kesit kalinligindan
kiigiik oldugunda BT de goriilmeyebilir’. Hemanjoblastomun serebellum digin-
daki santral sinir sistemi yerlegimi daha nadirdir34. Son yillarda serebellar he-
manjioblastom olgularinin % 23’iinde VHL sendromu tespit edildigi bildirilmek-
tedir>. Birinci olguda sag serebellar hemisferde mural nodiilii bulunan hemanjio-
blastom saptandu. ikinci olguda ise santral sinir sistemi bulgusu yoktu.

Retinal Lezyonlar:
VHL sendromunda en sik goriilen lezyonlar retinal anjiomlardir. Hastala-
rn % 45-58'inde bulunur’®. Oftalmolojik muayenede normal olarak degerlendi-

rilen hastalarda zamanla lezyon geligebilir?. Olgularimizda retinal lezyon saptan-
madi. Ancak gelisebilecegi gozoniinde tutularak takibe alindi.
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Diger Organ Lezyonlar:

Baobrekte tek veya ¢ok sayida karsinom, adenom ve kist bulunabilir. VEL
hastalifinda Renal CA goriilmesi olasiigi % 12-83 arasinda degismektedir. Bun-
larin % 87'si multisentrik, % 75 bilateraldir®®. Kars: bobrekte de lezyon gorii-
lebileceginden nefrektomi gegiren olgularin dikkatle izlenmesi, malign lezyonla-
rin erken donemde saptanmasi agisindan onemlidir. Bobrekte kist olusumu sik
goriildigiinden kiigiikk tiimorleri US ve EU veya nefrotomografi ile kistlerden
ayirmak miimkiin olamaz. Anjiografi ayirici tamida yararh bilgiler verir®, Fakat
invazivligi nedeniyle sik olarak kullamlmaz’. BT de 3 cm den biiyik kitleler kar-
sinom, kiigiik olanlar adenom olarak degerlendirilmelidir®. ilk olgumuzda her iki
bobrekte kiigiik kistler ve sag bobrek alt polde solid tiimoral olugum bulunmak-
taydi. Alt poldeki bu olusum 3 cm den kiigiik oldugu i¢in adenom olarak deger-
lendirildi ve malignansi yoniinden takibe alindi. Ikinci olguda ise sadece kiigiik
kistler saptand.

Pankreasta siklikla kist, nadiren de anjiom ve karsinom goriilebilir578,
Rutin muayene srrasinda farkedildiginde VHL aragtinlmahdir®. Olgularin %
17’sinde feokromositoma goriiliir. Karaciger, dalak, omentum ve adrenal kistleri
gorilebilir. Her iki olgumuzda da pankreasta birden ¢ok sayida kist goriilmesi Li-
teratiirle uyumludur. Ikinci olguda heniiz santral sinir sisteminde lezyon tespit
edilmemesine karsin pankreas kistlerinin gorilmesi literatiirde belirtildigi gibi
hastaligin ilk bulgusu olabilecegi verisini desteklemektedir.
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