SINDROME DE VON RIPPLE LINDAU EM PACIENTE JOVEM: RELATO DE CASO

INTRODUCAO: A DOENCA DE VON RIPPLE LINDAU (VHL) E UMA SINDROME
HEREDITARIA RARA, AUTOSSOMICA DOMINANTE, QUE SE MANIFESTA POR
UMA VARIEDADE DE TUMORES BENIGNOS E MALIGNOS AO LONGO DA VIDA,
INCLUINDO CARCINOMA DE CELULAS RENAIS CLARAS, HEMANGIOBLASTOMAS,
FEOCROMOCITOMAS E OUTROS TUMORES RAROS. DIAGNOSTICADA EM
APROXIMADAMENTE 1 EM 36000 PESSOAS. OBJETIVO: DEMONSTRAR CASO DE
PACIENTE JOVEM COM SINDROME DE VON RIPPLE LINDAU DIAGNOSTICADO
EM HOSPITAL TERCIARIO DE PERNAMBUCO. METODO: RELATO DE CASO DE
PACIENTE INTERNADO EM ENFERMARIA DE CLINICA MEDICA. RELATO DE
CASO: PACIENTE, SEXO MASCULINO, 15 ANOS, SEM COMORBIDADES, COM
QUEIXA DE EPISODIOS EMETICOS HA CERCA DE 8 MESES, SEM RESPOSTA A
MEDICACOES E PIORA A ALIMENTACAO, ASSOCIADO COM PERDA PONDERAL
PROGRESSIVA DE 14KG. RELATAVA TAMBEM EPISODIOS DE CEFALEIA DE
CARATER LATEJANTE HA 1 SEMANA, SEM LOCALIZACAO ESPECIFICA E SEM
ASSOCIACAO COM FOTO OU FONOFOBIA. REPORTAVA AMAUROSE COMPLETA
DE OLHO DIREITO DESDE OS 8 ANOS, SEM CARATER PROGRESSIVO, ALEM DE
HISTORIA FAMILIAR EXPRESSIVA DE CERCA DE 9 PARENTES (INCLUSIVE DE 1°
GRAU) QUE FORAM A OBITO POR QUADRO CLINICO SEMELHANTE. DURANTE
INVESTIGACAO MEDICA, SOLICITADOS EXAMES LABORATORIAIS, SEM
ALTERACOES, E EXAMES DE IMAGEM, COMO TOMOGRAFIA
COMPUTADORIZADA DE ABDOME TOTAL COM CONTRASTE QUE EVIDENCIOU
PRESENCA DE TRES |IMAGENS CISTICAS PANCREATICAS DE
CARACTERISTICAS SEMELHANTES E CARATER INDETERMINADO DEVIDO SUAS
DIMINUTAS DIMENSOES NA CAUDA, CORPO PANCREATICO E NA PORCAO
CEFALICA; RESSONANCIA MAGNETICA (RNM) DE ENCEFALO COM ACHADOS
SUGESTIVOS DE HEMANGIOMAS NO 4° VENTRICULO E RETINIANO BILATERAL
COM DESCOLAMENTO DE RETINA A DIREITA E FORMACAO EXPANSIVA SOLIDO-
CISTICA E CENTRADA, OBSTRUINDO AS VIAS DE SAIDA DO 4° VENTRICULO,
COMPATIVEL COM HEMANGIOBLASTOMA E RNM DE COLUNA CERVICAL E
TORACICA COM HEMANGIOMA MEDULAR AO NIVEL DE C3-C4 DE CERCA DE 0,5
CM, DE ASPECTO INTRADURAL E INTRA-MEDULAR. DIANTE DO QUADRO
CLINICO DO PACIENTE, DA HISTORIA FAMILIAR PREVIA, DOS ACHADOS DE
HEMANGIOMA RETINIANO BILATERAL, NO 4° VENTRICULO E MEDULAR, ALEM
DOS CISTOS PANCREATICOS, SUGERIU-SE A SINDROME DE VON RIPPLE
LINDAU. DECIDIDO POR ABORDAGEM CIRURGICA COM RESSECCAO DE TUMOR
CEREBRAL E IMPLANTE DE DERIVACAO VENTRICULAR EXTERNA. CONCLUSAO:
E IMPORTANTE O DIAGNOSTICO PRECOCE DA SINDROME DE VHL E SUA
VIGILANCIA CLINICA COM TRATAMENTO DE TUMORES ASSOCIADOS QUE
PODEM CAUSAR INCAPACIDADE GRAVE OU OBITO, ALEM DE
ACOMPANHAMENTO INDIVIDUALIZADO COM EQUIPE MULTIDISCIPLINAR E
ACONSELHAMENTO GENETICO.
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