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Resumen

Descripcion del caso: Mujer de 28 anos con enfermedad de Von Hipplel-Lindau. Diagnéstico
establecido por la presencia de hemangioblastoma retiniano bilateral (intervenida quirdrgicamente a
los 10 afios de edad con pérdida de visién completa en ojo izquierdo), quistes pancreaticos multiples,
y analisis genético-molecular positivo (siendo portadora de la mutacion familiar). En seguimiento por
Atencién Primaria desde hace doce afios, Oftalmologia desde hace dieciocho y Digestivo desde hace
cuatro. Cinco afnos antes acudié a Neurologia realizandose TC-craneal que fue informado como
normal, siendo dada de alta posteriormente. La paciente acude a su médico de Atencion Primaria
tras haber precisado atencion en el Servicio de Urgencias de su hospital de referencia en otras tres
ocasiones en los ultimos dos meses, por presentar mareos, nauseas, vomitos y alteracion del
equilibrio, habiendo sido tratada de vértigo periférico con Sulpiride sin presentar mejoria, sino
empeoramiento de los sintomas. Dado su antecedente personal de Von Hipple-Lindau su médico
decide derivarla inmediatamente al hospital para realizar una prueba de imagen que descarte
patologia intracraneal.

Exploracion y pruebas complementarias: En la consulta de Atencidon Primaria: TA: brazo derecho
114/80, brazo izquierdo 118/76. Cabeza y cuello: leucocoria izquierda. Movilidad del cuello con
limitacion a la extension. Auscultacion cardiopulmonar: normal. Abdomen: normal. Extremidades
inferiores: normales. Exploracion neuroldgica: pares craneales normales. No nistagmus. Romberg
negativo. En el hospital: analitica: normal. TAC cerebral con contraste: imdgenes sugestivas de
hemangioblastomas en fosa posterior e intrarraquideo, el mayor en hemisferio cerebeloso derecho,
con efecto expansivo que genera herniacion trastentorial e hidrocefalia supratentorial.

Juicio clinico: Enfermedad de Von Hipple-Lindau con hemangioblastomas cerebelosos de reciente
diagnostico. Dada la situacion de la paciente y el compromiso potencial asi como la clinica se realiza
intervencion quirirgica con reseccion completa del hemangioma cerebeloso derecho presentando
buena evolucién posquirurgica y resolucion completa de los sintomas cerebelosos.
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Diagnostico diferencial: Vértigo periférico (vértigo portural paroxistico benigno, enfermedad de
Meniere, neuronitis vestibular, laberintitis, colesteatoma, neurinoma del acustico, otitis media
aguda) y vértigo central (isquemia cerebelar, migrafa basilar, tumor dngulo ponto-cerebeloso,
esclerosis multiple, infecciones del sistema nervioso central, insuficiencia vertebrobasilar).

Comentario final: Es necesario conocer que la enfermedad de Von Hipple-Lindau se asocia a
hemangioblastomas de retina y cerebelo principalmente, al hemangioblastoma espinal, a
feocromocitoma y carcinoma de células renales. Su diagndstico depende de la aparicién de tumores
multiples y la principal causa de muerte es el carcinoma de células renales y hemangioblastomas de
sistema nervioso central. Es importante hacer un seguimiento regular de los pacientes afectados
para una deteccion precoz y tratamiento de los tumores que reduzca la morbilidad y mortalidad.
Gracias al manejo multidisciplinar coordinado entre el médico especialista de Atencion Primaria y
especialistas hospitalarios se pudo sospechar rapidamente que la clinica que sufria la paciente podia
ser secundaria a su enfermedad y asi derivarla a cirugia que es la base del tratamiento de los
tumores.
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