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INTRODUCAO

« A Sindrome de Von Hippel Lindau € uma patologia ocasionada pela
supressao do gene supressor de tumor denominado VHL,

» Caracterizada pelo desenvolvimento de inumeros cistos e tumores
benignos e/ou malignos, sendo os mais comuns: hemangioblastomas no
Sistema Nervoso Central, angiomas de retina, tumores cisticos ou
solidos pancreaticos, carcinoma de celulas renais, cistos renais,
feocromocitomas e cistos viscerais.
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INTRODUCAO

* Os tumores passam a manifestar-se entre a faixa etaria de 18 a 30 anos de
idade, com formas muito variaveis e nem todos os pacientes apresentarao
todas as formas clinicas/imagenologicas da doenca;

- E de extrema importancia a realizacdo de exames de imagem tanto para a
identificacdo e diagnodstico de tais tumores, como também para avaliar a
evolucao da sindrome nos individuos portadores.
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OBJETIVO

llustrar os aspectos imagenoldgicos de algumas das possiveis
manifestacoes tumorais/cisticas da Sindrome de Von Hippel-Lindau,
principalmente em enceéfalo, pancreas e rins, com o fim de fomentar
conteudo na comunidade cientifica das possiveis apresentacoes
iImagenolodgicas da sindrome referida.
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ASPECTOS IMAGENOLOGICOS:
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Imagem 01: Hemangioblastoma em hemisfério cerebelar.
Fonte: Guido Filho, 2016.
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Imagens 02A e 02B: achado inespecifico de area de hipersinal no T2-flair, em
substancia branca paravermiana direita.

Fonte: Arquivo pessoal, 2022.
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Imagens 03A e 03B: Multiplas im_ac};ens arredondadas, hipoatenuantes, bem
delimitadas, correspondendo a cistos. Na transicdo cabecga/corpo, formacao
circunscrita, maior densidade em relagao as demais, com realce periferico irregular,

podendo sugerir neoplasia neuroendocrina pancreatica.

Fonte: Arquivo pessoal, 2022.
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Imagens 04A e 04B: imagens nodulares, provocando irregularidade dos contornos,
com densidade variavel sem realce aparente, dispersas no parénquima (Cistos de
conteudo hiperdenso / nodulo solido com pouco realces). Destaca-se imagem
lobulada no tergo inferior do rim direito, medindo 7,4 x 5,1 cm ( BOSNIAK IIF).

Fonte: Arquivo pessoal, 2022.
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I(matg)em 05: Espessamento nodular da haste comum da glandula adrenal esquerda
seta).

Fonte: Vitorino Santos et al,2019.
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DISCUSSAO:

Hemangioblastomas do Sistema Nervoso Central

« Aproximadamente 20% dos tumores benignos associam-se a Sindrome de
Von Hippel-Lindau, em quantidade multipla e sua localizagao mais comum € na
fossa posterior.

« Associado a pior prognostico aos portadores, com maior risco de
recidivas e metastases torna-se maior nestes quando comparados a pacientes
~~_ sem o diagnostico da sindrome.
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DISCUSSAO:

» Os cistos e cistoadenomas sao as principais apresentagoes nesta topografia.
Em geral, de forma multipla e podem apresentar calcificagoes;

» Os principais diagnosticos diferenciais sdo com tumores neuroendocrinos do
pancreas, no entanto, estes costumam apresentar-se com significativo
potencial de malignidade e dimensdes de ate 3 cm. Ja os multiplos cistos
pancreaticos podem variar em tamanho, sendo em geral entre 3-14 cm.
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DISCUSSAO:

Os cistos renais representam mais da metade das apresentacoes
iImagenologicas referentes aos rins desses pacientes, onde todos os achados

renais devem ser considerados potencialmente malignos e necessitam de
acompanhamento periodico por exames de imagem;

Os cistos, em sua maioria, sao bilaterais e multiplos, classificados quanto ao

Bosniak de | a IV e podem ser precursores de tumores solidos.




SOCIEDADE DE
RADIOLOGIA DE
PERNAMBUCO

Colégio Braslleiro
de Radiologla

DISCUSSAO:

Feocromocitoma

- A apresentagcdo do feocromocitoma € de aproximadamente 20% neste
diagnostico, bilateral, multipla e comumente benigno;

 Sao, com consideravel frequéncia, assintomaticos e podem apresentar
dosagem de catecolaminas dentro dos padroes de normalidaqe.
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CONCLUSAO

- Os métodos de diagnostico por imagem sao fundamentais na identificacao
e diferenciacao das lesGes presentes em pacientes com diagnostico de
Sindrome de Von Hippel-Lindau. O conhecimento das caracteristicas
primordiais de cada lesao encontrada € indispensavel para um diagnostico
correto e indissociavel da orientacao de seguimento na pratica clinica
destes pacientes.
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