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Von Hippel-Lindau (VHL) sendromu nadir görülen heredofamilyal bir has
talıktır. Klasik bulgulan retinatla anjiomlar ve serebe/lumda hemanjioblastomlar
dlr. 

Bu çDlışmada iki VHL sendromu olgusu sunularak ilgili literatür gözden ge
çirilmiş/ir. 

SUMMARY 

Von Hippel-Undau Syndrome (Case Report) 

Von Hippel-Lindau syndrome is a heredofamilial disease. lt is rarely ·seen. 
Classical findin&f are retinal angiomas and cereqellar hemangioblastomas. 

In this study two cases of Von Hippel-Lindau syndrome are presen/ed and 
related literature is reviewed. 

• 
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Von Hippel-Lindau sendromu (VHL) (Retinoserebellar anjiomatozis) fa
komatozlar grubundan, nadir görülen heredofamilyal bir hastalıktır. Deri lezyon
ları nadirdir. Retinada anjiomlar (Von Hippel) ve serebellumda hemanjioblas
tom (Lindau) bulunur. Hemanjoblastomlar spinal kordda da görülebilir. Birçok 
olguda kist, adenom, karsinom gibi değişik lezyonlar hastalığa eşlik eder. 

Bu çalışmada nadir görülmesi nedeniyle iki VHL sendromu olgusunu 
sunmayı ve ilgili literatürü gözden geçirmeyi amaçladık. 

OLGU 1: 

31 yaşında kadın hasta. Şiddetli başağrısı, bulantı, kusma, başdönmesi ya
kınması ile hastanemize başvurdu. Öyküsünde yakınmasının iki ay önce başladığı 
öz ve soy geçmişinde ikiz kardeşi bulunduğu, 24 yıl önce babasının beyin tümörü 
tanısı aldığı fakat ameliyat olmadan vefat ettiği öğrenildi. Son başvuru tarihinde 
yapılan muayenede gözde sağa lateralizasyon gösteren nistagmus, serebellar test
lerde minimal bozukluk saptandı. 

Radyolojik incelemede düz kraniyum röntgenogramları normaldi. Kra
niyumun bilgisayarlı tomografi (BT) tetkikinde posterior fossada orta hattın sağı

na yerleşmiş hemanjioblastom saptandı (Resim: 1). Abdominal US ve BT de 
pankreas korpusunda birden çok sayıda, en büyüğü 40 mm çapında kistler, her 
iki böbrekte küçük boyutlu multiple kistlerle birlikte sağ böbrek alt pol merlia
linde 20 mm büyüklüğünde solid türnöral oluşum dikkati çekti (Resim: 2). Buna 
bağlı olarak böbrek konturunda lokal düzensizlik vardı. Böbrek pelvisi ve kaliks
ler normaldi. 
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Resim: 1 
Posterior fossada iyi sınırlı, 

mura/ nodülü bulunan kistik 
yapıdaki hemanjioblastom 

izlenmektedir. 



Resim: 2 
Sag böbrek alt po/de 

saptadıgtmız solid türnöral 
oluşum 3 cm den küçük 

oldugundan adenom 
olarak deger/endiri/di. 

OLGU II: 

Birinci hastanın ikiz kardeşi olan 31 yaşındeiki kadın olgumuzun bir yakm
ması yoktu. Kontrol amacıyla yapılan incelemelerinde BT ve US de pankreasta 
en büyüğü 54 mm olan çok sayıda kist ile (Resim: 3) sağ böbrekte küçük birkaç 
adet kist saptandı. Kraniyal BT normaldi. 

Resim: 3 
ikinci olgudaki pankreas 
kistlerinin BT görünümü 
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TARTIŞMA 

VHL de görülen lezyonlar Tablo I' de özetlenmiştir12. 

Tablo: 1- Von Hippel-Undau Sendromunda Görülebilen Lezyonlar1
·
2 

ı. Santral Sinir Sistemi 
Serebellum 
Serebru m 

2. 
3. 

4. 

Spinal Kord 
Meninksler 

Retina 
Abdo minal Organlar 

Böbrek 
Pankreas 
Karaciğer 

Da la k 
Adrenal bez 
Mesane 
O mentum 
Mezokolon 

Diğer 

Kemik 
Akciğer 

Deri 

Hemanjioblasto m 
Hemanj ioblastom 
Hemanjioblastom, Siringomiyeli 
Menenjiom 
Anjiom (Fako m ) 

Kist Adenom, Adeno CA, Hemanjioblastom 
Kist, Kist Adenom, Hemanjioblastom 
Adenom, Kist, Anjiom 
Anjiom 
Feokromositoma, Kist 
Hemanjioblastoın 

Ki st 
Kist 

K ist , Heınanjiom 

Ki st 
Nev us 

Santral Sinir Sistemi Lezyonlan: 

VHL sendromunun bir komponenti olan bemanjioblastom en sık serebel
lumda görülür. İntrakraniyal basınç artışı olmadığı sürece düz kraniyum röntge
nogramları normaldir. BT de kapsülsüz, iyi sınırlı, kenarında mural nodülü bulu
nan, kistik tümörler şeklinde görülür. Bazen izodens ve yaygın kontrast tutan, 
homojen solid lezyonlar şeklinde<fir3·4 . Mural nodülün boyutu kesit kalınlığından 
küçük olduğunda BT de görülmeyebilifS. Hemanjoblastomun serebellum dışın
daki santral sinir sistemi yerleşimi daha nadirdir3·4·6• Son yıllarda serebellar he
manjioblastom olgularının% 23'ünde VHL sendromu tespit edildiği bildirilmek
tedif3. Birinci olguda sağ serebellar bemisferde m ural nodülü bulunan hemanjio
blastom saptandı. İkinci olguda ise santral sinir sistemi bulgusu yoktu. 

Retinal Lezyonlar: 

VHL sendromunda en sık görülen lezyonlar retinal anjiomlardır. Hastala
rın% 45-58'inde bulunur3·6. Oftalmolojik muayenedenormal olarak değerlendi
rilen hastalarda zamanla tezyon gelişebilif2. Olgularımızda retinallezyon saptan
madı. Ancak gelişebileceği gözönünde tutularak takibe alındı. 
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Diger Organ Lezyonlan: 

Böbrekte tek veya çok sayıda karsinom, adenom ve kist bulunabilir. VHL 
hastalı~da Renal CA görülmesi olasılıgJ % 12-83 arasında değişmektedir. Bun
ların % 87'si multisentrik, % 75'i bilateraldir6·8. Karşı böbrekte de lezyon görü
lebileceğinden nefrektomi geçiren olguların dikkatle izlenmesi, malign lezyonla
rın erken dönemde saptanması açısından önemlidir. Böbrekte kist oluşumu sık 
görüldüğünden küçük tümörleri US ve EU veya nefrotomografi ile kistlerden 
ayırmak mümkün olamaz. Anjiografi ayırıcı tanıda yararlı bilgiler verir8. Fakat 
invazivliği nedeniyle sık olarak kullanılmaz7. BT de 3 cm den büyük kitleler kar
sinom, küçük olanlar adenom olarak de~erlendirilmelidir4. İlk olgumuzda her iki 
böbrekte küçük kistler ve sa~ böbrek alt polde solid türnöral oluşum bulunmak
taydı. Alt poldeki bu oluşum 3 cm den küçük olduğu için adenom olarak değer
lendirildi ve malignansi yönünden takibe alındı. İkinci olguda ise sadece küçük 
kistler saptandı. 

Pankreasta sıklıkla kist, nadiren de anjiom ve karsinom görülebilir6·7·8 . 

Rutin muayene sırasında farkedildiğinde VHL araştırılmalıdır6. Olguların % 
17'sinde feokromositoma görülür. Karaciğer, dalak, omentum ve adrenal kistleri 
görülebilir. Her iki olgumuzda da pankreastabirden çok sayıda kist görülmesi li
teratürle uyumludur. İkinci olguda henüz santral sinir sisteminde lezyon tespit 
edilmemesine karşın pankreas kisrlerinin görülmesi literatürde belirtildiği gibi 
hastalı~ ilk bulgusu olabileceği verisini desteklemektedir. 
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