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VON HIPPEL LINDAU HASTALIGI 
BİR OLGU TAKDİMİ VE LİTERATÜR TARAMASı* 

Sedat DALBAYRAKl, Osman KOZLUCA2, Haluk ÖZSARAÇ1, 

Aytuğ GENÇ3, Cem UZN, Erdal AKGÜN3 

Von Hippel Lindau hastalığı, retina, santral sinir sistemi ve abdominal belirtilerle giden 
herediter bir hastalıklır. Genelde adolesanda ortaya çıkar. Multiple hemanjiomlarla karakterize­
dir. Ekseri cerrahi, laser koagulasyon ve radyotetarapi (RT) ile tedavi edilir. Kliniğimizde gördü­
ğümüz 38 yaşında bilateral körlük ve sağ kolunda zayıflık bulguları olan bir hastaya çekilen 
manyetik rezonans inceleme'de (MR) sağ temporal lobda serebellum ve spinal kordda multiple 
hemanjiomlar tespit edildi. Hastanın serebellum lezyonlarının ameliyatını takiben 45 Gy kranio­
spinal RT ve ilaveten posterior fossaya 10 Gy RT tedavi uygulandı. 

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

Von Hippel Lindau disease is a hereditary disorder with complex multiorgan involvement 
ineluding 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 bii nd man 
with weakness in the right arm. MR diselosed multiple hemangiomas at the right temporal 
lobe cerebellum and spinal cord. Arter the neurosurgical operation the patient was treated 
with 45 Gy craniospinal RT and boosted 10 Gy to the posterior fossa. 

Von Hippel Lindau hastalığı (serebellore­
tinal hemanjioblastomatozis), genetik geçişli 
bir hastalıktır (8). Genelde hadise çocukluk ve 
adolesan dönemde başlar. Vücudun çeşitli böl­
gelerinde özellikle retina, serebellum, medulla 
spinaliste ve nadiren serebral kortekste heman­
jiomlar görülür. Bunlar zamanla büyür ve kal­
sifiye olur. Bu arada çevre nörolojik dokularda 
hasar meydana getirirler. Bu hastalarda retinal 
kalsifikasyonlar sonucu körlük ve santral sinir 
sisteminin diğer bölgelerinde hasarlar oluşma­
sına bağlı felçler ortaya çıkar. Santral sinir siste­
mindeki lezyonlara sirigomyeli eşlik edebilir. 
bu hastalıkta pankreasta multiple kistler olabi­
lir ve seyri sırasında renal cell Ca gelişebilir. 

Hemanijioblastomlar genelde cerrahi,laser 
koagulasyon ve RT yöntemleriyle tedavi edilir. 
Bu hastaların diğer yakın akraba ve aile bireyle­
rinin de yakından takip edilmeleri gerekir. 

OLGU 

Mayıs 1996 tarihinde 38 yaşında körlük ve 
sağ kolunda kuvvetsizlik şikayeti olan erkek 
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hasta kliniğimizde görüldü. Hikayesinden 25 
yaş civarında görme bozukluğu şikayetlerinin 
başladığı yine o yıllarda retinal hemanjiomların 
tespit edilmesi üzerine Hollanda' da la ser koa­
gulasyon uygulandığı ancak neticede görme 
duyusunu kaybettiği anlaşıldı. 

Hastanın yapılan muayenesinde tam körlük 
bulunduğu sağ kolda belirgin kuvvet kaybı 01-

Şekill. Gadoliniumlu MR te tki­
kinde sağ serebellar bölge­
de kistik kitle görülüyor. 
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Şekil 2. Spinal kordda MR 
incelemesinde 
hemanjioma ilişkin 
görünümler. 

duğu tespit edildi. Nöroloji bölümü ile konsülte 
edildi. Herhangi bir elektrofizyolojik değişiklik 
tespit edilmedi. MR'da serebellum (ŞekilI) ve 
spinal kordda (Şekil 2) multiple hemanjiomlar 
tespit edildi. Spinal korddaki lezyonlara sirin­
gomyeli eşlik ediyordu. Daha önceki kraniyal 
MR tetkikinde okuler kalsifikasyonlar vardı 
(Şekil 3). Batın tomografisinde pankreas ta mul­
tiple kistler tespit edildi (Şekil 4). Serebellar 
heınisferdeki lezyon beyin cerrahlan tarafından 
opere edildi. Patolojik inceleme hemanjioblas­
tom tanısını kesinleştirdi (ŞekilS). Hastaya kli­
niğimizde aynca 45 Gy kraniospinal RT uy­
gulandı. Sağlam serebral kortek~ ve lumbal böl­
ge RT alanı dışında bırakıldı. Ilaveten 10 Gy 
posterior fossaya RT uygulandı. son kontrolü 
Ekim 1996'da yapılan hastanın kolundaki kuv­
vet kaybının belirgin şekilde düzeldiği ve bu­
nun dışında bir problem olmadığı tespit edildi. 

TARTIŞMA 

Serebral hemisferde hemanjioblastom ve si­
ringoyelinin eşlik ettiği medullar hemanjioblas­
tomlar literatürde az görülmektedir (3,5,7,10). 
Santral sinir sisteminde en fazla tutulan böl­
geler; retina hariç tutulursa %52 serebellum, 
%44 spinal kord ve %18 beyin sapıdır (2). Bir 
diğer araştırmacı vakaların yaklaşık %83'ünde 
serebellum tutulumu bildirmektedir (6). MR 

Şekil 3. Sagital kranial MR çok sayıda okuler ve 
serebellar kalsifikasyon gösteriyor. 
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Şekil 4. Çok sayıda küçük pankreas kisti izleniyor. 

bu hastalıktaki lezyonları görüntülemek için 
oldukça yararlıdır (3,4,9). 

Hastalığın tedavisinde cerrahi ve laser koa­
gülasyon dışında, RT major bir seçenektir. RT 
kapiller ve prekapillerde daralma ve sonradan 
tıkanmaya yol açarak, kanamalar ve lezyonun 
büyümesine engelolmaktadır. Bu arada anji­
omIarın içerisinde şantlar gelişmekte ve neti­
cede vasküler rezistans artmaktadır (1). 

Yapılan bütün tedavilere rağmen bu tür 
hastaların hayat kalitesinin pek de iyi olmadığı 
yapılan mükerrer tedavilere rağmen hastada 
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Şekil 5. Patolojik incelemede küçük damarların 
arasında lipidle dolu hücreler görülüyor. 

çeşitli nörolojik arazlarla progresif bir gidiş 
olduğu ve alilevi özellik arz eden bir hastalık 
olması sebebiyle bu tip hastaların yakın akra­
balarında rutin taramalar yapılması gerektiği 
söylenebilir. 
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