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Imagenes

Mujer de 63 afios con diagndstico de enfermedad de Von Hippel-Lindau (VHL), tratada previamente con reseccion quirirgica de
hemangioblastomas cerebelosos y remitida para estudio de extensién lesional por sospecha de tumor neuroendocrino en el
pancreas. Se realiza gammagrafia planar y SPECT utilizando andlogos de somastostatina con 99mTc-HYNIC
(hidrazinonicotinamida) - [D-PHEL, TYR3-Octreotida] (99mTc-Tektrotyd®) y estudio de fusién retrospectiva con resonancia
magnética (RM) cerebral.

En las imagenes planares se observan multiples areas de captacién anormal en la fosa posterior y en el aspecto lateral del hilio
renal derecho (fig. 1). Se identifican tres lesiones cerebelosas con componente sélido realzante y quistico, altamente
vascularizadas, que presentan aumento de perfusién y generan edema extenso obliterando el cuarto ventriculo, consistentes
con hemangioblastomas (fig. 2). Existe otra lesién que genera invasién 6sea de la mastoides con compromiso del oido interno;
en la RM es isointensa e hiperintensa en las secuencias T1, hiperintensa en las secuencias T2, con captacién del medio de
contraste, por tumor del saco endolinfatico (fig. 2). En la valoracion de la cavidad abdominal se detecta una lesién sélida en la
cabeza/proceso uncinado del pancreas, hipodensa respecto al resto del parénquima, compatible con tumor neuroendocrino (fig.
3).

-
-

s |

.

»
p |
a8

Figura 1 Imdgenes planares de gamagrafia con andlogos de somastostatina, adquiridas a las 4 horas post-inyeccién, donde se
observa distribucién fisioldgica del radiotrazador en glandula tiroides y parénquima hepato-esplénico, asi como su eliminacién por
via biliar y urinaria. Existen multiples dreas de captacién anormal, tres de ellas en la regién posterior de crdneo, la de mayor

tamafio a la izquierda, y una en el abdomen, lateral al hilio renal derecho.
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Figura 2 Imédgenes de RM y fusién retrospectiva con SPECT de créaneo. A: Imagen de RM, T2 coronal. Se observa artefacto de
susceptibilidad magnética, parietal izquierda. Lesién que invade la mastoides y compromete las estructuras del oido interno, con
relacién a tumor del saco endolinfatico. B: Imagen de fusién retrospectiva por RM con aumento de captacién del radiotrazador. C:
T1 axial posterior a la administracién de medio de contraste; dos lesiones cerebelosas (una tercera lesién con mismo
comportamiento, no mostrada) con componente sélido realzante y quistico, altamente vascularizadas, con aumento en la
perfusién (no mostrado) generando edema extenso que oblitera el cuarto ventriculo, consistentes con hemangioblastomas. D:
Imagen de fusién retrospectiva de RM con SPECT que muestra aumento de captacién de las lesiones. E: Imagen FLAIR donde se
observan tanto el tumor del saco endolinfatico en la porcién mastoidea izquierda como los hemangioblastomas cerebelosos. F:

Imagen de fusién retrospectiva de FLAIR con SPECT que muestra captacién en las lesiones.
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Figura 3 Imdgenes de RM y fusién retrospectiva con SPECT de abdomen. Lesién focal hipercaptante en cabeza/proceso uncinado

del pancreas, hipodensa respecto al resto del parénquima y con didmetros aproximados de 3,3 x 3,5 cm.

El sindrome de von Hippel-Lindau (VHL) es una rara enfermedad tumoral hereditaria autosémica dominante, con prevalencia de
1/36.000 a 1/50.000 nacidos vivos y con una alta penetrancia(*. Los pacientes diagnosticados con esta enfermedad estan
predispuestos a desarrollar multiples tumores que pueden involucrar varios érganos y sistemas?. La edad media de
presentacién es de los 24 a los 26 afios, siendo infrecuente en mayores de 60 afios‘?).

Dentro de la presentacién de la enfermedad se incluye un amplio espectro de lesiones neopldsicas como los
hemangioblastomas de la retina y del sistema nervioso central (SNC), tumores del saco endolinfatico en el oido interno,
cistadenomas del epididimo, feocromocitomas, quistes y carcinomas renales, cistadenomas serosos y tumores
neuroendocrinos en el pancreas ‘3. El diagnéstico de la enfermedad puede realizarse a través del cuadro clinico y de estudios
de imagen?. El 35-70% de los pacientes presentaran tumores pancreaticos, los cuales generalmente permanecen
asintomaticos y son diagnosticados de forma incidental(?. El 60%-80% de los pacientes con enfermedad de VHL presentan
compromiso del SNC, representado por la presencia de hemangioblastomas(?.

El protocolo de seguimiento de los pacientes con hemangioblastomas cerebrales se realiza mediante RM contrastada cerebral y
de columna total dos veces al afio en pacientes desde los 11 afios y con examen fisico y neuroldgico anual. La vigilancia de las
anormalidades abdominales requiere un ultrasonido abdominal anual y RM de abdomen bi-anual en pacientes mayores de 16
afios(?), El papel de la gammagrafia con analogos de la somatostatina no sélo es importante para el diagndstico y
caracterizacién de lesiones pancreaticas que expresan estos receptores(®, sino también para la valoracién de otras lesiones,
en este caso particular de las localizadas en el SNC. Estos hallazgos pueden potenciar el uso de la gammagrafia dentro de
fases iniciales del diagndstico de la enfermedad VHL.
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