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Von Hippel Lindau sindroms: feohromacitoma un hemangioblastoma.
Diagnostika un arstesana
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Ievads. Von Hippel Lindau sindroma (VHLs) sastopamibas bieZums populacija ir videji 3 : 100 000
iedzivotaju. VHLs sindroma samera reta sastopamiba un klinisko simptomu variabilitate bieZi apgrutina
sindroma diagnostiku. BieZakas VHLs sindroma izpausmes ietver hemangioblastomu attistibu centra-
laja nervu sistéma, nieru angiomas, nieru Sinu vézi un feohromacitomu attistibu.

Darba merkis. Analizejot konkreto klinisko gadijumu, paradit plaSo klinisko sudzibu variabili-
tati, kas izraisa diagnostiskas grutibas.

Materials un metodes. Retrospektiva pacienta kliniskas vestures, laboratoriskas atradnes,
radiologisko izmekl€jumu un pielietotas terapijas analize.

Rezultati. 2008. gada 23 gadus veca sieviete nonaca P. Stradina Kliniskas universitates slim-
nicas uznemsSanas nodala sakara ar sinkopes epizodi. Datortomografijas un magneétiskas rezonanses
izmeklejumu rezultati atklaja hemangioblastomu labaja temporalaja daiva, un aizdomigu veidojumu
kreisaja virsniere. Hemangioblastoma tika izoperéta P. Stradina Neirokirurgijas klinika, un pécopera-
cijas periods norisinajas veiksmigi. Sakara ar aizdomigo veidojumu virsniere P. Stradina KUS Urologijas
centra konsilija ar diagnostiskas radiologijas onkologijas un staru terapijas specialistiem tika pienemts
lemums veikt laparoskopisku kreisas puses adrenalektomiju. Sakara ar multiplu organu iesaisti un
gimenes anamneézi (pacientes mate mirusi 42 gadu vecuma ar centralas nervu sistémas hemangiob-
lastomu) izteiktas aizdomas par iespejamu VHLs sindroma attistibu. Pacientei veikts VHLs skrinings,
kurs bijis pozitivs. Pacientes mates brala skrinings uz VHLSs bija negativs. Bija aizdomas, ka mutacija
radusies pacientes vectéva spermatogenéze. Paciente tomer nedeva atlauju veikt sava dela skriningu uz
VHLs.

2010. gada pacientei tika veikta laparoskopiska kreisas puses adrenalektomija, histologiski
apstiprinata feohromacitoma. Peécoperacijas periods bija gluds, tomér apmeram 2011. gada pacientei
radas sudzibas par nogurumu, sliktu diisu, estgribas trikumu, svara zudumu. Tomer, veicot radiolo-
giskos izmeklgjumus, patologijas netika atrastas. Tika atklats, ka ilgsto$a arstéSana pacientei izraisijusi
depresiju. Sobrid paciente lieto serotonina atpakalsaites inhibitorus un atrodas psihiatra, genetika un
urologu uzraudziba.

Secinajumi. Radiologiski diagnosticétam hemangioblastomam jaapdoma iespejams VHLs
sindroma skrinings. IlgstoSa arsteéSanas var izraisit garigas veselibas probléemas, kas simule VHLs
sindroma daZadas izpausmes. Pastav jautajums, vai bérniem ir tiesibas veikt VHLs sindroma skriningu,
ja vecaki to nevelas.
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