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RESIEN]

Introduccion: la enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL)
es un trastorno hereditario, que predispone al desarrollo
de una variedad de tumores que afectan principalmente
el sistema nervioso central, rindn y pancreas. Debido a su
posibilidad de desarrollar carcinoma de células renales y
tener consecuencias clinicas en pancreas es necesaria su
vigilancia por imagenologia para identificar de forma oportu-
na estas manifestaciones. Caso clinico: mujer de 23 afos,
con diagnéstico reciente de enfermedad de VHL y evidencia
de hemangioblastoma en cerebelo que requirié tratamiento
quirdrgico, acude asintomatica para realizacion de resonan-
cia magnética de abdomen como parte de sus estudios de
tamizaje. Conclusion: los estudios de imagenologia son
necesarios en los pacientes con diagndstico de enfermedad
de VHL, para realizar un diagndstico oportuno de las posibles
afectaciones en los drganos mas frecuentemente relaciona-
dos con la enfermedad.
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INTRODUCCION

El trastorno hereditario autosémico dominante de la
enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL) es causado por
mutaciones de la linea germinal en el gen supresor de
tumores, localizado en el brazo corto del cromosoma 3
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(locus 25-26), estas mutaciones predisponen al desarrollo
de una variedad de tumores como hemangioblastoma
de retina y del sistema nervioso central, carcinoma
de células renales de células claras, feocromocitoma,
tumores de los islotes pancreaticos y tumores del saco
endolinfatico.'
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Las manifestaciones pancreaticas en la enfermedad
de VHL incluyen cistoadenomas, quistes y tumores
neuroendocrinos pancredticos. Las alteraciones renales
se presentan en 50-70% de los casos como quistes,
generalmente miltiples, tanto simples como complejos
y en pocas ocasiones comprometen la funcién renal,
el epitelio de revestimiento puede ser displasico o de-
sarrollar carcinoma in situ dando lugar a carcinoma de
células renales.”

Los pacientes que tienen diagnosticada la enfermedad
de VHL, requieren de vigilancia anual para identificar
de forma oportuna y temprana la enfermedad tumoral
maligna. El cribado radiolégico puede incluir resonan-
cia magnética (RM) con contraste, de utilidad para
identificar enfermedad temprana, secuelas o posibles
complicaciones relacionadas con la enfermedad de VHL.
Recientemente se ha sugerido un protocolo abreviado
de RM de cuerpo entero, con duracién aproximada de
35 minutos y con una sola inyeccién de gadolinio con el

objetivo de reducir el tiempo e incrementar la utilidad
del estudio.’

DESCRIPCION DEL CASO

Mujer de 23 anos con diagnéstico reciente de enfer-
medad de VHL y evidencia de hemangioblastoma en
cerebelo que requiri6 tratamiento quirdrgico, acude
asintomatica para realizacién de RM abdominal como
parte de sus estudios de tamizaje, en donde se eviden-
ciaron quistes complejos en ambos rifiones (Figura 1) y
en pancreas (Figura 2).

DISCUSION

Debido a la alta frecuencia de afectacion renal y pan-
credtica relacionadas con la enfermedad de VHL, es
necesaria la vigilancia radiolégica para identificar la
posible existencia de quistes, el nimero de afecta-

Figura 1:

Resonancia magnética en
secuencia T2 con quistes
complejos (heterogéneos de
predominio hiperintensos)
en ambos rifiones, el de
mayor tamafio en polo
superior del rifion derecho
en plano sagital y axial (A
y B), y quistes menores
de 3 mm evidenciables

en polo superior del rifion
izquierdo en plano sagital
y coronal (Cy D).
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cién en cada 6rgano y caracterizar de forma detallada
cada quiste en simple, complejo y complicado, como
lo reportado en este caso, en el cual se reconoce la
utilidad de realizar estudios que permitan el proceso
diagnéstico integral.

CONCLUSION

Es indispensable realizar estudios de imagenologia en los
casos con diagnéstico de enfermedad de VHL, que permi-
tan la deteccion y diagnéstico completo de la afectacion

Figura 2:

Resonancia magnética en
secuencia T2 en plano axial
donde se evidencian quistes
simples en pancreas, con
mayor afectacion en nimero
en regién de cola y cuerpo.

relacionada con el sindrome para posibilitar, en caso ne-
cesario, un tratamiento oportuno.
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