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Ulevaade
Von Hippel-Lindau siindroom on parilik vahktdve eelsoodumuse siindroom, mida

iseloomustab kasvajate ja tslistide moodustumine paljudes erinevates kehaosades. Kasvajad
vOivad olla hea- vdi pahaloomulised ning esinevad kdige sagedamini noores tdiskasvanueas,
samas voivad Von Hippel-Lindau siindroomi nahud ilmneda kogu elu jooksul.

Tekkepohjused

Inimese parilik informatsioon paikneb kokkupakitult kromosoomides, mis asuvad kdikides
keharakkudes. Geen on DNA |6ik kromosoomis, mis madrab pariliku tunnuse. Von Hippel-
Lindau siindroomi pdhjustab muutus 3. kromosoomis paiknevas VHL (3p25.3) geenis. VHL
geen on tuumor-supressor geen, mis kontrollib rakkude kasvu ja jagunemist. Kui see protsess
on hairitud, saavad rakud liiga kiiresti ja kontrollimatult jaguneda ning vdib moodustuda
kasvaja.

Kliiniline pilt

Von Hippel-Lindau siindroomile on iseloomulikud kasvajad, mida nimetatakse
hemangioblastoomideks. Enamasti on hemangioblastoomid healoomulised, aga vdivad
pOhjustada  tOsiseid voi eluohtlikke  tisistusi. Ajus ja seljaajus arenevate
hemangioblastoomidega vdoib kaasneda peavalu, oksendamine, ndrkus ja lihaste
koordinatsiooni kadu ehk ataksia. Hemangioblastoomid vdivad moodustuda ka reetinas ehk
silma vorkkestas ja pohjustada ndgemise kaotust.

Von Hippel-Lindau siindroomiga inimestel tekivad sageli tslistid neerudes, kdhunaarmes ja
suguelundites. Neil on ka tdusnud risk neeru- ja pankreasevahi tekkeks.

Von Hippel-Lindau siindroomi seostatakse veel teatud tilpi kasvajaga, mida nimetatakse
feokromotsiitoomiks. Feokromotsiitoom on neerupealise katehhoolamiine produtseeriv
kasvaja, mis vGib esineda nii neerupealises kui sellest viljaspool. Feokromotsitoom ei pruugi
pOhjustada siimptomeid, kuid ménel juhul on see seotud kérge vererdhu, peavalu, liigse
higistamise ja sidamekloppimisega. Feokromotsiitoomid on eriti ohtlikud stressi ja trauma
korral (nditeks operatsioonid ja rasedus).

Hinnanguliselt 10 protsendil Von Hippel-Lindau silindroomiga inimestel tekivad
endolimfaatilised kasvajad, mis véivad pShjustada kuulmislangust tihes v6i mdlemas kdrvas,
samuti kohinat (tinnitust) ja tasakaaluhaireid. llma ravita voivad need kasvajad p&hjustada
kurtust.



Parandumine
Von Hippel-Lindau siindroom on autosoom-dominantse parandumisega (Joonis 1), mis

tdhendab, et haiguse avaldumiseks piisab muutusest vaid Ghes geeni alleelis. Autosoom-
dominantne muutus vdib olla de novo ehk uustekkeline ning sel juhul kumbki vanematest
muutust ei kanna. Samas ~80% Von Hippel-Lindau siindroomi juhtudest leitakse ka uhel
vanemal sama geenimuutus. Geenimuutusega isik parandab sindroomi oma jarglasele 50%
tdendosusega.

Jalgimine ja ravi
Autosoomne dominantne

parandumisviis Von Hippel-Lindau stindroomile ei ole pdhjuslikku ravi.
Kuna Von Hippel-Lindau siindroomi puhul on erinevaid
Terve venem Haigevanem — 3imalikke terviseprobleeme, vajab patsient eluaegselt
7 mitme eriarsti jalgimist. Avastatud kasvajad ei pruugi
Wi vajada kohest sekkumist ja jadvad eriarsti jélgimisele.
m(m m | S6ltuvalt kasvaja tlitibist rakendatakse kas kirurgilist voi

N medikamentoosset ravi.
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Joonis 1. Autosoomne dominantne pédrandumisviis.
Modlifitseeritud. Wikimedia Commons, 2023
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