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Resumen

Objetivos: Los hemangioblastomas son tumores raros, localizados principal mente en fosa posterior. Son
lesiones benignas con un excelente pronodstico si se consigue la reseccién completa. Los casos de lesiones
multiples habitual mente se asocian al sindrome de von Hippel-Lindau; otra entidad que presenta
hemangioblastomas multiples es |la hemangioblastomatosis.

Métodos: Varon de 42 afos, VIH positivo, intervenido en el afio 2011 por un hemangioblastoma de vermis
cerebel 0so consiguiendo lareseccion total de lalesion con leve ataxiaresidual como secuela. Durante el
seguimiento no hubo cambios de interés en |os sucesivos estudios con RM. Tras 8 afios desde laintervencion,
el paciente presenta empeoramiento de la clinica atéxica. En los estudios de imagen se objetiva nuevalesion
de caracteristicas solido-quisticas sobre el lecho quirdrgico. A pesar de este hallazgo, €l paciente no cumple
los criterios clinicos clasicos para el diagnostico de von Hippel-Lindau.

Resultados: En € estudio de extension, se describen multiples lesiones nodulares alo largo del canal
medular, compatibles con siembra meningea de hemangioblastoma. Estos datos son acordes con €l
diagnostico de hemangioblastomatosis Se decidi6 realizar exéresis de lalesion en fosa posterior debido a su
gran tamafio y tratamiento compasivo con pazopanib. Actualmente, 10 meses después del diagndstico, se ha
limitado el esfuerzo terapéutico ante lamala evolucion del paciente.

Conclusiones: La hemangioblastomatosis es una forma de recurrencia que consiste en unainfiltracion
leptomeningea difusay extensa afios después del diagndstico y tratamiento del hemangioblastoma. Es una
entidad muy rara, con menos de veinte casos descritos en laliteratura. No tiene tratamiento eficaz y conlleva
muy mal pronostico. Se haintentado el tratamiento con pazopanib (inhibidor VEGF) sin buenos resultados.
De todos | os casos descritos, apenas un 10% presentan supervivencia cercanaalos 2 afios tras la recurrencia.
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