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Paciente do sexo feminino, 23 anos de idade, com  meses. Foi realizada ressonincia magnética do encéfalo e
quadro clinico de cefaleia e vomitos incoerciveis ha quatro  da medula espinhal (Figura 1).

Figura 1. (A-D): Ressonancia magnética do encéfalo, imagens coronal ponderada em T1 com saturacao de gordura, apés a administracao intravenosa do agente
de contraste paramagnético (gadolinio) (A), coronal ponderada em T2 (B), axial DWI/difusao (C), axial mapa de ADC (D). E,F: Ressonancia magnética da medula
espinal, imagens sagital ponderada em T2 (E) e sagital ponderada em T1 com saturacao de gordura, apés a administragao de contraste (F).
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Descricdo das imagens

Figura 1. A—D: Ressonincia magnética do encéfalo.
Imagem coronal ponderada em T1 apés contraste (A) mos-
tra duas lesdes cerebelares (a maior no vérmis e a menor
na regido hemisférica superior direita), com realce nodu-
lar difuso apés contraste da lesdo menor e no componente
s6lido excéntrico da lesio maior, isointenso em T2 (B). O
componente cistico da lesdo maior apresenta crescimento
para a por¢do inferior do quarto ventriculo. Ha foco de fa-
cilitagdo a difusdo, caracterizado por hipossinal na difusio
(C) e hipersinal no mapa de ADC (D). E,F: Ressonancia
magnética de medula espinal. As imagens sagitais ponde-
radas em T2 (E) e em T1 ap6s o contraste (F) mostram duas
lesdes ovaladas na regido da medula cervical, com hipersi-
nal em T2 e com realce apés contraste na altura de C4 e Cé6.

Diagnéstico: Hemangioblastomas multiplos, associa-
¢do com a sindrome de von Hippel-Lindau.

COMENTARIOS

A avaliacio do sistema nervoso central por métodos de
imagem, especialmente a ressonancia magnética, tem sido
motivo de uma série de publicacdes recentes na literatura
radiolégica nacional ™.

Os principais diagnoésticos diferenciais de lesdes cere-
belares com as caracteristicas radioldgicas deste caso in-
cluem hemangioblastomas, metéstases e o astrocitoma pi-
locitico. A multiplicidade das lesdes favorece as duas pri-
meiras hipéteses. A faixa etdria da paciente é compativel
com hemangioblastoma, considerando que o astrocitoma
pilocitico acomete pacientes pedidtricos e as metdstases se-
riam esperadas em pacientes mais velhos. Além disso, a falta
de lestes supratentoriais favorece a hipétese de hemangio-
blastomas em rela¢do as metastases, principalmente no caso
de lesdes muiltiplas, considerando que a disseminacdo neo-
plasica hematogénica menos provavelmente acometeria
apenas a regido infratentorial por causa do maior fluxo san-
guineo para a regiao supratentorial(m).

A hipétese de hemangioblastomas multiplos deve le-
var a consideracdo de associacdo com a sindrome de von
Hippel-Lindau, que é uma rara sindrome autossémica do-
minante de cancer familiar, relacionada a inativacio de um
gene supressor tumoral localizado no cromossomo 3p! 112,

Sua incidéncia é estimada em 1:36.000 individuos, com
penetrancia superior a 90% ap6s os 65 anos. Os tumores
caracteristicos da sindrome incluem hemangioblastomas do
sistema nervoso central e retina, carcinoma renal de célu-
las claras, feocromocitoma, tumor do saco endolinfatico,
cistos pancredticos, cistadenomas papilares do epididimo
e do ligamento largo".

Os critérios diagnésticos incluem: 1) mais de um he-
mangioblastoma do sistema nervoso central; 2) um heman-
gioblastoma do sistema nervoso central e uma manifesta-
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¢do visceral da sindrome de von Hippel-Lindau; 3) qual-
quer manifestacdo relacionada associada a histéria familiar
de sindrome de von Hippel-Lindau.

O hemangioblastoma é o tumor mais frequente nesta
sindrome, afetando 60% a 80% dos portadores. A idade mé-
dia de apresentacdo é de 33 anos. Os sintomas variam con-
forme a localizacdo da lesdo, mas podem manifestar-se ce-
faleia, emese, hiperreflexia, ataxia, vertigem, dismetria e
perda de forca muscular''?, Pode haver policitemia as-
sociada, pois uma parcela dos hemangioblastomas produz
eritropoetina!®!V,

A expectativa de vida média é de 49 anos''?. As causas
mais frequentes de 6bito sdo o carcinoma renal de células
claras e complicac¢des neurolégicas de hemangioblastomas
cerebelares, de forma que diversas institui¢des preconizam,
com protocolos variados, rastreamentos periédicos com
exames de imagem para pacientes assintomaticos com a
sindrome de von Hippel-Lindau'"'?,

Hemangioblastomas sdo lesdes altamente vasculariza-
das, frequentemente cisticas, com um nédulo mural. Co-
mumente sdo benignos, multifocais e associados a edema
ou cistos ao longo do neuroeixo, que sdo formados a partir
da transuda¢@o do componente sélido da lesdo, com con-
tetddo altamente proteico e por isso levemente mais hipe-
rintenso que o liquor normal e bastante hiperintenso em
T219. Geralmente mostram hipo/isossinal nas imagens
ponderadas em T'1 e hipersinal nas imagens ponderadas em
T2, com realce da porcdo sélida apés o contraste em T1,
podendo apresentar areas tubulares de flow void, quando
nutridos ou drenados por vasos calibrosos. Sao tipicamente
infratentoriais.

Apenas 5% a 30% dos hemangioblastomas cerebelares
sdo atribuidos a sindrome de von Hippel-Lindau, enquanto
80% dos hemangioblastomas medulares estdo associados
a essa sindrome. Nestes casos, ocorrem em idade mais pre-
coce e tém pior prognéstico(lz).

Na difusdo, pode ocorrer facilita¢do a difusao (hipos-
sinal em DWI e hipersinal no mapa de ADC), o que, em
uma lesdo infratentorial, é bastante sugestivo do diagnés-
tico de hemangioblastoma''?,

A paciente foi reconvocada para prosseguimento da in-
vestigacdo e foram encontrados multiplos cistos pancrea-
ticos na tomografia de abdome.
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