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iletisim

Lhermitte-Duclos hastaligi serebellumun nadir gérilen, yavas biiylime gosteren hamartomatoz
lezyonudur. En sik Gglincti ve dordiincti dekadda goéralur. Hastalar asemptomatik olabilecedi gibi
intrakranial basing artisi ve posterior fossada basi sonucu bazi semptom ve klinik bulgular goste-
rebilir. Hastaligin manyetik rezonans gorintileme (MR) bulgulari tipiktir ve histopatolojik ince-
leme olmaksizin MR ile tani konulabilecegi bildirilmistir. Bu olgu sunusunda 73 yasinda tani alan
ve tanisi histopatolojik olarak ta dogrulanan bir hastanin bilgisayarli tomografi (BT) ve MR bulgu-
larini sunmayi amagladik.

Anahtar Sozciikler: Lhermitte-Duclos hastaligi, manyetik rezonans goérintiileme, bilgisayarli
tomografi

Lhermitte-Duclos disease is a rare and slowly progressive hamartomatous lesion of cerebellum. It
is most commonly seen at the third or fourth decades. Patients may have either no symptoms or
may show symptoms and findings due to increased intracranial pressure or compression. It has
typical MRI findings, and it has been suggested that the disease may be diagnosed by MR even
without histopathologic examination. In this report, we present computerized tomography and
MRI findings of a 73-year-old female diagnosed with Lhermitte-Duclos disease.
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Lhermitte-Duclos hastaligi, serebellumun
displastik gangliositoma olarak ta ad-
landirlan ve oldukca nadir goriilen
benign hamartomatéz lezyonudur.
Patogenezi tam olarak anlasilamamus-
tir. 1k kez Lhermitte ve Duclos tara-
findan 1920 yilinda tanimlanmustir (1,
2). Patolojik olarak serebellar kortek-
sin molekiiler ve grantler hiicre taba-
kalarinin kalinlasmasi ile karakterize-
dir (3). Tipik olarak serebellumda tek
taraflt yerlesim gOsterir ve sol tarafta
saga gore daha fazla olma egiliminde-
dir (4). Hastalik yavas ilerleme gOste-
rir ve siklikla 3 ve 4. dekadlarda
prezente olur (5, 6).

Bu olgu sunumunda 73  yasinda
Lhermitte-Duclos hastalig1 tanist alan
bir kadin hastada bilgisayarli tomo
grafi (BT) ve manyetik rezonans

gorintileme (MR) bulgularini sun-
mayt amagladik.

OLGU

Bulantt ve kusma yakinmalariyla bagvu-
ran 73 yagindaki kadin hastaya, klini-
gimizde beyin tomografisi ve tomog-
rafide lezyon saptanmasi Uzerine, be-
yin MR ve diflizyon agurlikli beyin
MR géruntileme yapildi. Beyin BT
tetkiki kontrastsiz, beyin MR tetkiki
ise kontrastli olarak gerceklestirildi.

Hastanin ¢ekilen beyin tomografisinde,
sag serebellar hemisferde milimetrik
kalsifikasyon iceren, IV. ventrikili
hafif sola iten, hipodens kitle lezyonu
izlendi (Sekil 1, 2).
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HASTANESI

Sekil 1: Sag serebellar hemisferde yerlesik lezyonun
kontrastsiz aksiyel BT gorintimii.

HASTANESI

Sekil 2: Aksiyel BT kesitinde lezyonun
kalsifikasyon igerdigi izleniyor.

Hastanin MR géruntilemesinde ise, sag

serebellar  hemisferde, T1AG’lerde
hipointens  (Sekil 3), T2AG’lerde
hiperintens ~ (Sekil  4), igerisinde

hipointens lineer cizgilenmeler izle-
nen, intravenéz gadolinyum enjeksi-
yonu sonrast asikar kontrast tutulumu
gostermeyen (Sekil 5) lezyon alam
kaydedildi. Tanimli lezyona sekonder
beyin sapinda hafif anteriora ve IV.
ventrikiilde orta hattan sola dogru
itilme gozlendi. Ayrica serebellar
tonsilde  inferiora  dogru  hafif
migrasyon mevcut olup IIL. ve her
iki lateral ventrikdl ile IV. ventrikil
normalden genisti (Sekil 6).

Sekil 3: Lezyonun kontrastsiz T1 agirlikl aksiyel
MR gorintimii.

Sekil 4: Lezyonun T2 agirlikl aksiyel MR
Gortintimd.

Sekil 5: Lezyonun kontrastli T1 agirlikl aksiyel MR
gorunimi.

Sekil 6: Lezyonun sagittal kontrastsiz T1 agirlikls
MR gériintimii. Serebellar tonsiller herniasyon ve
ventrikiiler dilatasyon izleniyor.

Difiizyon agirhiklh MR géruntilemede,
lezyon alaninin diftizyon agirlikli g6-
rintilerde belirgin hiperintens oldu-
gu ADC haritasinda ise agikar sinyal
intensite degisikligi gostermedigi sap-
tandt (Sekil 7a, b).

WW: 1712WL: 847

Sekil 7a: Difiizyon agirlikli MRG’de lezyon alanin-
da belirgin sinyal artist izleniyor.

Sekil 7b: ADC haritasinda lezyonda belirgin sinyal
degisikligi gézlenmiyor.

Bulgular Lhermitte-Duclos hastaligr ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Hasta-
nin patoloji sonucu da bu tani ile
uyumlu idi.

TARTISMA

Lhermitte Duclos hastaligi, serebellar
kortekste yavas biylime gosteren,
serebellar  korteksin  hamartamat6z
kitle lezyonudur (7). Histopatolojik
olarak purkinje hiicre tabakasinin
yoklugu, molekiiler tabakadaki akson-
larin myelinizasyonunda artis,
grantler hiicre tabakasinda hipertrofi
ve serebellar beyaz cevherde atrofi
bulgulart mevcuttur (7,8).

Hastaligin patogenezi halen tam olarak
anlagtlamamustir. Ganglion hiicreleri-
nin neoplazmi ve Purkinje hiicre
prekirsorlerinden  kdken alan  bir
malformasyonun kombinasyonu ola-
rak tanimlanmaktadir (7). Daha ¢ok
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benign davrangh bir hamartom oldu-
gu kabul gérmektedir.

Dogumdan altinct dekada kadar her yasta
gortlebilir ancak en stk 3 ve 4.
dekadda goruldugi bildirilmistir (5, 6,
9). Hastalar asemptomatik olabilecegi
gibi, intrakranial basing artisina
sckonder klinik bulgular (basagris,
bulanti, kusma, papilédem gibi) ve
daha az siklikla serebellar ataksi, gor-
me bozukluklari ve diger intrakranial
sinirlerin etkilenmesine bagli bulgu-
larla da prezente olabilir (7). Semp-
tomlarin stresi birkag ay olabilecegi
gibi on yildan uzun siire de olabilir

(10).

Lhermitte-Duclos hastaligina baska bir-
takim anomaliler de eslik edebilir.
Megalensefali, sringomyeli,
polidaktili, — kranial  asimetri ve
mukokutanéz lezyonlar bunlardan
bazilaridir (7).  Ayrica  multipl
herediter hamartom ve neoplaziler
(meme, tiroid, genitolriner ve
endometrium) ile karakterize
otozomal dominant bir antite olan
Cowden Sendromu ile birlikteligi
mevcuttur, (11).

Lhermitte-Duclos hastaligt ve Cowden
sendromunun  birlikteligi ik  kez
Padberg ve arkadaslart 1. tarafindan
tanimlanmistir (12). Cowden send-
romlu hastalarda bir timor supressor
gen olan PTEN gen mutasyonu tespit
edilmis olup Lhermitte-Duclos hasta-
larinin bazilarinda da bu gen mutas-
yonunun varligi saptanmustir (13).

Lezyonun MR gOriinimii, posterior
fossada ¢ogunlukla tek tarafli, TIAG
de hipointens, T2 AG de heterojen
hiperintens sinyal 6zelliginde kitle et-
kisi yaratan lezyon seklindedir. Lez-
yon igerisinde “striated pattern” veya
“tiger striped” denilen cizgilenmelerin
gorilmesi karakteristiktir. Bu ¢izgi-
lenmeler T1AG’de hipointens veya
gri cevherle isointens ve T2AG’de
izointens olarak izlenir (6, 10). Bu
cizgilenme paterninin en iyi turbo
inversion recovery (TIR) sekanlar ile
gosterilebilecegi  belirtilmistir  (6).
Lezyon igerisindeki kalsifikasyonlar
ise T2 agirlikli gorintiler ve BT ile
net olarak ayirtedilebilir. Intravenoz
gadolinyum enjeksiyonu sonrast be-
lirgin kontrast tutulumu gézlenmez

(14,15). Kontrast tutulumunun olma-
yist kan beyin bariyerinin bozulmadi-
ginin gostergesidir. Difiizyon agihkl
gorintilerde hafif sinyal artist izlenir-
ken ADC haritasinda belirgin diftiz-
yon bozuklugu beklenmez (6, 9).

Lezyon BT’de ise hipodens veya daha
nadir izodens, intraventz kontrast
madde sonrast kontrast tutulumu
gOstermeyen ve bazen kalsifikasyon-
lar icerebilen serebellar kitle seklinde
izlenir.

Tanida MR bulgulart tipik oldugundan
histopatolojik incelemenin sart olma-
dig1 belirtilmistir (10). IV. ventrikiilde
basilanma, hidrosefali ve serebellar
tonsiller herniasyon eglik edebilen di-
ger goruntileme bulgularidir.

Tedavi, bast bulgulart olmayan veya
asemptomatik hastalarda konservatif
yaklasim, bast bulgulart olan hastalar-
da ise cerrahi eksizyon seklindedir
©8)
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