Doenca de von Hippel Lindau*
Apresentacao de um caso
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A angiomatose daretinafoi reconhecida como entidade
clinica por von Hippel em 1904. A ocorréncia de angiomas
naretina, sem outrosachados sistémicos, é chamada doenga
de von Hippel. A associagdo de angiomas na retina e no
sistema nervoso central foi primeiramente identificada por
Lindau, em 1926, o qual também observou a possibilidade
de sua coexisténciaem outros 6rgaos, sob a forma de cistos
e tumores de rim, tumores de adrenal e epididimo e cistos
de pédncreas. A combinagao de angiomas na retina, no cére-
bro e nas visceras é rotulada doenga de von Hippel Lindau,
porém alguns autores acreditam que esta sindrome deva
ser chamada doenga de Lindau. Os sinais usualmente come-
gam a surgir por volta da 3: década da vida, mas tém sido
observados em fetos, criangas prematuras e pré-escolares? 3.

O tumor cerebral, ou cisto, comega a apresentar sinais
e sintomas clinicos apés uma década do aparecimento do
angioma na retina. Aproximadamente 25% dos pacientes
com agiomatose retinica tém comprometimento do sistema
nervoso’; esta afirmagdo, entretanto, é contestada por Vau-
ghan e Asbring®. Nistagmo, diplopia e ptose também podem
ocorrer em decorréncia detumores cerebelares, bem como
paralisias oculomotoras podem refletir um cisto no 4¢ventri-
culo. No sistema nervoso central, a lesdo tem predilegao
especial pelo cerebelo, pode ser multipla e comumente
aparece na 4* década da vida. Dores de cabega occipitais,
vomitos, vertigem e papiledema, juntos com sinais de dis-
fungdo cerebelar, sao os sintomas usuais.

Como sintomas oculares, pode haver gradual deterio-
ragdo da visio devido ao acumulo de fluido da mdcula’.
Metamorfopsia pode ser o primeiro sinal de um angioma
macular, papilar ou justa papilar. Descolamento de retina
usualmente acompanha os grandes angiomas, produz defei-
tos de campo visual e frequentemente leva a cegueira. O
aparecimento de efeito Tyndall pode ser sinal precursor
de hemorragias no vitreo ou sugerir a presenca de uveite
associada’. As hemorragias recorrentes no vitreo e o desco-
lamento de retina de longa data podem levar a uvefte, catara-
ta, glaucoma absoluto e atrofia bulbar. O diagnostico dife-
rencialdeve ser feito com a Doenga de Coats, acomunicagao
arterio-venosa e o retinoblastoma.

A transmissdo autossomica dominante da Doenga de
von Hippel Lindau estd bem documentada, porém Shokeir
inclui a possibilidade de heranga autossémica recessiva. Nao
hé prevaléncia por raga ou sexo’.

APRESENTACAO DO CASO

C.R. M., masculino, branco, 22 anos, natural de Sumaré
— SP.

Data da consulta: 20.09.86.

ApOs passar por um oftalmologista para exame de roti-
na, o paciente foi encaminhado a Santa Casa de Miseric6rdia
de Sao Paulo.

Anamnese: Queixa e duragdo — baixa de acuidade visual
no olho esquerdo ha um ano e meio, diplopia 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.)

Refragdo estdtica: A. O. + 0.5 DE

Exame externo e biomicroscopico: sem alteragao
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
localizagao temporal inferior e outro nasal inferior.

OE: angioma extenso, indo da papila a periferia da retina,
na regido temporal.

* Trabalho realizado na Clinica Oftalmol6gica da SantaCasa de Misericérdia de Sao Paulo.
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Angiofluoresceinografia: em ambos os olhos ocorre passa-
gem rapida de contrastes da artéria para a veia na regiao
dos angiomas.

Raio X de cranio: sem alteragao.

Tomografia (24.10.86): drea de coeficiente de atenuagao di-
minuida na fossa posterior a esquerda, com efeito de massa
positivo.

obs: o diagndstico radioldgico foi posto em duvida em
virtude da qualidade técnica. Foisugerido um novo exame.
Tomografia (30.12.86): drea de coeficiente de atenuagao di-
minuida na fossa posterior a esquerda, com efeito positivo
de massa. Pequena compressao do 4° ventriculo a esquerda
(fig. 3).

Fig. 3

No dia 13.02.87, o paciente comegou a apresentar fortes
dores de cabecga, sendo internado no Hospital Samaritano,
em Campinas, em cardter de urgéncia. Durante o preparo
dos exames pré-operatorios, o paciente veio a falecer, no
dia 22.02.87. devido a parada cardio-respiratoria por engas-
gamento de amigdalas.

COMIENTARIOS

O Hemangioblastoma cerebelardaDoencade von Hip-
pel Lindau representa cerca de 10% de todos os tumores
da fossa posterior e 2% dos tumores cerebrais. Em alguns
casos, adoenca pode manter-se estaciondria, mas, em geral,

tem curso progressivo. O tratamento da angiomatose reti-
nica evoluiu desde a diatermocoagulagao, introduzida por
Weve em 1939, a qual, a partir de 1958, foi substituida pro-
gressivamente pela foto-coagulagao. O tratamento neuro-
logico dos hemangioblastomas cerebelares deve ser feito
por craniectomia sub-occipital; a exerese deve ser total, in-
cluindo tecido sdo, porem, infelizmente as recidivas sao
frequentes.

O prognosticoda Doengade von Hippel Lindau é pobre
para o orgao acometido. Os hemangioblastomas levam a
morte em 25% dos casos. Neste paciente, apos sido feitos
todos os exames, ficou-nos claro o diagndstico da doenga,
porém, devido ao fato do paciente morar em outra cidade
enaoapresentar nenhum sinal de comprometimento neuro-
l6gico, nao retornou para acompanhamento de sua evo-
lugao.

Em face da multiplicidade das lesdes, o que contribui
para aumentar a morbidade e a mortalidade, uma investi-
gagdo completa, exaustiva e rdpida deve ser feita em todo
paciente com angiomatose de retina.

RESUMO

Os autores apresentam um caso de angiomatose retinica e discu-
tem a necessidade de serem feitos exames diagn0Osticos 0 mais breve
possivel

SUMMARY

The authors present a case of retinal angiomatosis and emphasize
the necessity of the diagnosts as soon as possible.
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