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VON HIPPEL LINDAU HASTALIGI
BIR OLGU TAKDIMI VE LITERATUR TARAMASI
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Von Hippel Lindau hastaligi, retina, santral sinir sistemi ve abdominal belirtilerle giden
herediter bir hastaliktir. Genelde adolesanda ortaya ¢ikar. Multiple hemanjiomlarla karakterize-
dir. Ekseri cerrahi, laser koagulasyon ve radyotetarapi (RT) ile tedavi edilir. Klinigimizde gordii-
gumiiz 38 yasinda bilateral korliik ve sag kolunda zayiflik bulgulan olan bir hastaya cekilen
manyetik rezonans inceleme’de (MR) sag temporal lobda serebellum ve spinal kordda multiple
hemanjiomlar tespit edildi. Hastanin serebellum lezyonlarinin ameliyatim takiben 45 Gy kranio-
spinal RT ve ilaveten posterior fossaya 10 Gy RT tedavi uygulandi.

VON HIPPEL LINDAU DISEASE:
A CASE REPORT AND REVIEW OF THE LITERATURE

Von Hippel Lindau disease is a hereditary disorder with complex multiorgan involvement
including retinal, central, nervous system and abdominal manifestations. It generally occurs
in adolescents, and characterized by multiple hemangiomas. It is commonly treated with
surgery, laser coagulation and radiation therapy. We examined a 38-year-old blind man
with weakness in the right arm. MR disclosed multiple hemangiomas at the right temporal
lobe cerebellum and spinal cord. After the neurosurgical operation the patient was treated

with 45 Gy craniospinal RT and boosted 10 Gy to the posterior fossa.

Von Hippel Lindau hastalig1 (serebellore-
tinal hemanjioblastomatozis), genetik gegisli
bir hastaliktir (8). Genelde hadise ¢ocukluk ve
adolesan donemde baslar. Viicudun gesitli bol-
gelerinde ozellikle retina, serebellum, medulla
spinaliste ve nadiren serebral kortekste heman-
jiomlar goriiliir. Bunlar zamanla biiyiir ve kal-
sifiye olur. Bu arada gevre norolojik dokularda
hasar meydana getirirler. Bu hastalarda retinal
kalsifikasyonlar sonucu korliik ve santral sinir
sisteminin diger bolgelerinde hasarlar olusma-
sina bagh felgler ortaya gikar. Santral sinir siste-
mindeki lezyonlara sirigomyeli eslik edebilir.
bu hastalikta pankreasta multiple kistler olabi-
lir ve seyri sirasinda renal cell Ca gelisebilir.

Hemanijioblastomlar genelde cerrahi, laser
koagulasyon ve RT yontemleriyle tedavi edilir.
Bu hastalarin diger yakin akraba ve aile bireyle-
rinin de yakindan takip edilmeleri gerekir.

OLGU

Mayis 1996 tarihinde 38 yasinda korlik ve
sag kolunda kuvvetsizlik sikayeti olan erkek
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hasta klinigimizde goriildi. Hikayesinden 25
yas civarinda gorme bozuklugu sikayetlerinin
bagladig yine o yillarda retinal hemanjiomlarin
tespit edilmesi tizerine Hollanda’da laser koa-
gulasyon uygulandig1 ancak neticede gorme
duyusunu kaybettigi anlagild.

Hastanin yapilan muayenesinde tam korliik
bulundugu sag kolda belirgin kuvvet kayb: ol-

Sekil 1. Gadoliniumlu MR tetki-
kinde sag serebellar bolge-
de kistik kitle goriiliiyor.
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Sekil 2. Spinal kordda MR
incelemesinde
hemanjioma iligkin
goriiniimler.

dugu tespit edildi. Noroloji boliimii ile konstilte
edildi. Herhangi bir elektrofizyolojik degisiklik
tespit edilmedi. MR’da serebellum (Sekil 1) ve
spinal kordda (Sekil 2) multiple hemanjiomlar
tespit edildi. Spinal korddaki lezyonlara sirin-
gomyeli eslik ediyordu. Daha 6nceki kraniyal
MR tetkikinde okuler Kkalsifikasyonlar vardi
(Sekil 3). Batin tomografisinde pankreasta mul-
tiple kistler tespit edildi (Sekil 4). Serebellar
hemisferdeki lezyon beyin cerrahlar tarafindan
opere edildi. Patolojik inceleme hemanjioblas-
tom tamisini kesinlestirdi (Sekil 5). Hastaya kli-
nigimizde ayrica 45 Gy kraniospinal RT uy-
and1. Saglam serebral korteks ve lumbal bol-
ge RT alani diginda birakildi. Ilaveten 10 Gy
posterior fossaya RT uygulandi. son kontroli
Ekim 1996’da yapilan hastanin kolundaki kuv-
vet kaybinin belirgin sekilde diizeldigi ve bu-
nun disinda bir problem olmadig: tespit edildi.

TARTISMA

Serebral hemisferde hemanjioblastom ve si-
ringoyelinin eslik ettigi medullar hemanjioblas-
tomlar literatiirde az goriilmektedir (3,5,7,10).
Santral sinir sisteminde en fazla tutulan bol-
geler; retina hari¢ tutulursa %52 serebellum,
%44 spinal kord ve %18 beyin sapidir (2). Bir
diger aragtirmaci vakalarin yaklasik %83'tinde
serebellum tutulumu bildirmektedir (6). MR
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Sekil 3. Sagital kranial MR ¢ok sayida okuler ve
serebellar kalsifikasyon gosteriyor.

Sekil 4. Cok sayida kiigiik pankreas kisti izleniyor.

bu hastabiktaki lezyonlar1 goriintiilemek igin
oldukga yararhdir (3,4,9).

Hastaligin tedavisinde cerrahi ve laser koa-
gulasyon disginda, RT major bir se¢enektir. RT
kapiller ve prekapillerde daralma ve sonradan
tikanmaya yol acarak, kanamalar ve lezyonun
bliylimesine engel olmaktadir. Bu arada anji-
omlarin igerisinde santlar gelismekte ve neti-
cede vaskiiler rezistans artmaktadir (1).

Yapilan biitiin tedavilere ragmen bu tiir
hastalarin hayat kalitesinin pek de iyi olmadig
yapilan miikerrer tedavilere ragmen hastada
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e . Patolojik incelemede kiigiik damarlarn
kil 5. Patolojik incelemede kiigiik d 1
arasinda lipidle dolu hiicreler goriiliiyor.

cesitli norolojik arazlarla progresif bir gidis
oldugu ve alilevi 6zellik arz eden bir hastalik
olmasi sebebiyle bu tip hastalarin yakin akra-
balarinda rutin taramalar yapilmasi gerektigi
soylenebilir.
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