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A angiomatose da retina foi reconhecida como entidade 
c1inica por von Hippel em 1904. A ocorrencia de angiomas 
na retina, sem outros achados sistemicos, e chamada doen<;a 
de von Hippel. A associa<;ao de angiomas na retina e no 
sistema nervoso central foi primeiramente identificada por 
Lindau, em 1926, 0 qual tam bern observou a possibilidade 
de sua coexistencia em outras 6rgaos, sob a forma de cistos 
e tumores de rim, tumores de adrenal e epididimo e cistos 
de pancreas. A combina<;ao de angiomas na retina, no cere· 
bra e nas visceras e rotulada doen<;a de von Hippel lindau, 
porem alguns autores acreditam que esta sind rome deva 
ser cham ada doen<;a de lindau. Os sinais usual mente come· 
<;am a surgir por volta da 3� decada da vida, mas tem sido 
observados em fetos, crian<;as prematuras e pre-escolares" '. 

o tumor cerebral, ou cisto, come<;a a apresentar sinais 
e sintomas c1inicos ap6s uma decada do aparecimento do 
angioma na retina. Aproximadamente 25% dos pacientes 
com agiomatose retinica tern comprometimento do sistema 
nervosa'; esta afirma<;ao, entretanto, e contestada por Vau· 
ghan e Asbring". Nistagmo, diplopia e ptose tambem podem 
ocorrer em decorrencia delumores cerebelares, bem como 
paralisias oculomotoras podem refletir um cisto no 4? ventri· 
culo. No sistema nervoso central, a lesao tern predile<;ao 
especial pelo cerebelo, pode ser multipla e comumente 
aparece na 4� decada da vida. Dores de cabe<;a occipitais, 
v6mitos, vertigem e papiledema, juntos com sinais de dis· 
fun<;ao cerebelar, sao os sintomas usuais. 

Como sintomas oculares, pode haver gradual deterio· 
ra<;ao da visao devido ao acumulo de fluido da macula]. 
Metamorfopsia pode ser 0 primeiro sinal de urn angioma 
macular, papilar ou justa papilar. Descolamento de retina 
usual mente acompanha os grandes angiomas, produz defei. 
tos de campo visual e frequentemente leva a cegueira. 0 
aparecimento de efeito Tyndall pode ser sinal precursor 
de hemorragias no vitreo ou sugerir a presen<;a de uvefte 
associ ada'. As hemorragias recorrentes no vitreo e 0 desco· 
lamento de retina de longa data podem levar a uverte, catara· 
ta, glaucoma absoluto e atrofia bulbar. 0 diagn6stico dife· 
rencial deve ser feito com a Doen<;a de Coats, a comunica<;ao 
arterio·venosa e 0 retinoblastoma. 

A transmissao autoss6mica dominante da Doen<;a de 
von Hippel lindau esta bem documentada, porem Shokei" 
inc1ui a possibilidade de heran<;a autoss6mka recessiva. Nao 
ha prevah"ncia por ra<;a ou sexo'. 

APRESENT Ac;:Ao DO CASO 

C. R. M., masculino, branco, 22 anos, natural de Sumare 
- SP. 

Data da consulta: 20.09.86. 
Ap6s passar por um oftalmologista para exame de roti· 

na, 0 paciente foi encaminhado a Santa Casa de Miseric6rdia 
de Sao Paulo. 
Anamnese: Queixa e dura<;ao - baixa de acuidade visual 
no olho esquerdo ha um ana e meio, d iplopia constante 
quando olha para frente. 
Antecedentes pessoais e familiares: n .d.n .  
Acuidade visual : A.O. = 1 .0 

Tonometria: A.O. 16mm. Hg. (9.0 hs. )  
Refra<;ao estatica: A. O. + 0.5 DE 
Exame externo e biomicrasc6pico: sem altera<;ao 
Exame de fundo de olho: (fig. 1 e 2) 

Fig. 1 - Olho direito 

Fig. 2 - Olho esquerdo 

OD : dois angiomas medindo 1 diametro papilar, um com 
localiza<;ao temporal inferior e outro nasal inferior. 

OE: angioma extenso, i ndo da papila a periferia da retina, 
na regiao temporal. 

Trabalho realizado na Clinica Oftalmol6gica da Santa Casa de Misericordia de Sao Paulo. 
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Angiofluoresceinograf ia : em ambos os olhos ocorre passa­
gem rapida de contrastes da arteria para a veia na regiao 
dos angiomas . 
Raio X de cran i o :  sem alteraC;ao. 
Tom;;grafia (24 . 1 0.86 ) :  a rea de coeficiente de atenuaC;ao di­
min uida na fossa posterior a esquerda, com efeito de massa 
positivo. 
obs: 0 diagnostico radiologico foi posto em d u vida em 
virtude da qual idade tecnica. Foi sugerido u m  novo exame. 
Tomografia (30 . 1 2.86 ) :  a rea de coeficiente d e  atenuac;ao di­
m i n uida na fossa posterior a esquerda, com efeito positivo 
de massa. Pequena compressao do 4� ventriculo a esquerda 
(f ig .  3) .  

Fig. 3 

No dia 13 .02.87, 0 paciente comec;ou a apresentar fortes 
dores de cabec;a, sendo internado no Hospital Samaritano, 
em Cam pinas,  em carater de u rgencia. Du rante 0 preparo 
dos exames pre-operatorios, 0 paciente veio a falecer, no 
dia 22.02.87, devido a parada cardio-respiratoria por engas­
gamento de a m igdalas. 

COMENTARIOS 

o Hema ngioblastoma cerebelar da Doenc;a de von H ip­
pel Lindau representa cerca de 10% de todos os tu mores 
da fossa posterior e 2% dos tu mores cerebrais. Em alguns 
casos, a doenc;a pode manter-se estacionaria, mas,  e m  geral, 
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tem curso progressivo. 0 tratamento da angiomatose reli­
nica evo l u i u  desde a diatermocoagulaC;ao, introduzida por 
Weve em 1939, a q u a l ,  a part i r  de 1958, foi substituida pro­
gressivamente pela foto-coagulaC;ao·. 0 tratamento neu ro­
logico dos heman gioblastomas cerebelares deve ser feito 
por craniectomia sub-occipital; a exerese deve ser total, in­
cluindo tecido sao, porem, infel izmente as recidivas sao 
frequentes. 

o prognostico da Doe",;a de von H ippel L i ndau e pobre 
para 0 orgao acometido. Os hemangioblastomas levam a 
morte em 25% dos casos. Neste paciente, apos sido feitos 
todos os exames, ficou-nos claro 0 diagnostico da doen<;a, 
porem, devido ao fato do paciente morar em outra cidade 
e nao apresentar n e n h u m  s i nal de comprometimento neuro­
logico, nao retornou para acompanhamento de s u a  evo­
luC;ao . 

Em face da mult ipl icidade das les6es, 0 q u e  contribui 
para aumentar a morbidade e a mortalidade, u ma investi­
ga<;ao completa, exaustiva e rapida deve ser feita em todo 
paciente com angiomatose de ret ina .  

RESUMO 

Os au tores apresentam u rn  caso de angiomatose retinica e discu· 
tern a necessidade de serem feitos exames d iag nosticos 0 mais breve 
possive!. 

SUM MARY 

The a u thors present a case of retinal angiomatosis and emphasize 
the necessity of the diagnosIS as soon as possible. 
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