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Resumen

Introduccion: Laenfermedad de Von Hippel Lindau es una afeccion neoplasica multisistémica

principal mente caracterizada por la aparicion de hemangioblastomas retinianos, cerebel 0sos 0 espinales,
ademés de otro tipo de tumores, como tumores o quistes renales o pancreaticos. Con menos frecuencia
pueden aparecer hemangioblastomas a nivel supratentorial. Presentamos el caso de un paciente afecto de Von
Hippel Lindau con presentacion simultanea de dos tumores de diferente tipo en el sistema nervioso central.

Caso clinico: Paciente varon de 44 afios, con antecedentes de enfermedad de VVon Hippel Lindau, apendicitis
y suprarrenel ectomia derecha por feocromocitoma. En seguimiento por servicio de Neurocirugia por
presentar lesiones espinal y temporal. El paciente presenta lesion extraaxial de localizacion temporal derecha,
de aproximadamente 10 milimetros de didmetro, aparentemente calcificaday con realce homogeéneo tras la
administracion de contraste. Dichalesion es radiol 6gicamente compatible con un meningiomay ha
permanecido estable alo largo de los Ultimos afios. Adicionalmente, presenta una lesion tumoral intratecal a
laaltura de S1 con intenso real ce, observandose asimismo unas |lamativas lesiones micronodul ares en las
raices del filum terminale. Estas lesiones, de caracteristico y original apariencia radiol 6gica, presentan
diagndstico compatible con hemangioblastomas o tumores neurogénicos. El paciente permanece asintomético
desde el punto de vista neurol6gico por 1o que se continla manejo expectante con revisiones periédicas.

Discusion: Pese a que existan una serie de tumores bien definidos cominmente asociados a la enfermedad de
Von Hippel Lindau, debe tenerse en cuenta la posibilidad de que aparezcan tumores inesperados como
meningiomas. Dado el caracter multisistémico de esta enfermedad y su condicion dinamica, con aparicion de
tumores frecuente y cambiante alo largo del tiempo, debe ser manejada de manera multidisciplinar valorando
el balance riesgo-beneficio individual para el abordaje quirlrgico de cadalesion.
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