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Lhermitte-Duclos hastalığı serebellumun nadir görülen, yavaș büyüme gösteren hamartömatöz 
lezyonudur. En sık üçüncü ve dördüncü dekadda görülür. Hastalar asemptomatik olabileceği gibi 
intrakranial basınç artıșı ve posterior fossada bası sonucu bazı semptom ve klinik bulgular göste-
rebilir. Hastalığın manyetik rezonans görüntüleme (MR) bulguları tipiktir ve histopatolojik ince-
leme olmaksızın MR ile tanı konulabileceği bildirilmiștir. Bu olgu sunusunda 73 yașında tanı alan 
ve tanısı histopatolojik olarak ta doğrulanan bir hastanın bilgisayarlı tomografi (BT) ve MR bulgu-
larını sunmayı amaçladık. 
 
Anahtar Sözcükler: Lhermitte-Duclos hastalığı, manyetik rezonans görüntüleme, bilgisayarlı 
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 hastalığı, serebellumun 
displastik gangliositoma olarak ta ad-
landırılan ve oldukça nadir görülen 
benign hamartomatöz lezyonudur. 
Patogenezi tam olarak anlaşılamamış-
tır.  Đlk kez Lhermitte ve Duclos tara-
fından 1920 yılında tanımlanmıştır (1, 
2). Patolojik olarak serebellar kortek-
sin moleküler ve granüler hücre taba-
kalarının kalınlaşması ile karakterize-
dir (3). Tipik olarak serebellumda tek 
taraflı yerleşim gösterir ve sol tarafta 
sağa göre daha fazla olma eğiliminde-
dir (4). Hastalık yavaş ilerleme göste-
rir ve sıklıkla 3 ve 4. dekadlarda 
prezente olur (5, 6). 

Bu olgu sunumunda 73 yaşında 
Lhermitte-Duclos hastalığı tanısı alan 
bir kadın hastada bilgisayarlı tomo 
grafi (BT) ve manyetik rezonans    

görüntüleme (MR) bulgularını sun-
mayı amaçladık. 

OLGU 

Bulantı ve kusma yakınmalarıyla başvu-
ran 73 yaşındaki kadın hastaya, klini-
ğimizde beyin tomografisi ve tomog-
rafide lezyon saptanması üzerine, be-
yin MR ve difüzyon ağırlıklı beyin 
MR görüntüleme yapıldı. Beyin BT 
tetkiki kontrastsız, beyin MR tetkiki 
ise kontrastlı olarak gerçekleştirildi.  

Hastanın çekilen beyin tomografisinde, 
sağ serebellar hemisferde milimetrik 
kalsifikasyon içeren, IV. ventrikülü 
hafif sola iten, hipodens kitle lezyonu 
izlendi (Şekil 1, 2).  
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Şekil 1: Sağ serebellar hemisferde yerleşik lezyonun 
kontrastsız aksiyel BT görünümü. 

 

 

 

 

 

 

 
Şekil 2: Aksiyel BT kesitinde lezyonun 
kalsifikasyon içerdiği izleniyor. 

Hastanın MR görüntülemesinde ise, sağ 
serebellar hemisferde, T1AG’lerde 
hipointens (Şekil 3), T2AG’lerde 
hiperintens (Şekil 4), içerisinde 
hipointens lineer çizgilenmeler izle-
nen, intravenöz gadolinyum enjeksi-
yonu sonrası aşikar kontrast tutulumu 
göstermeyen (Şekil 5) lezyon alanı 
kaydedildi. Tanımlı lezyona sekonder 
beyin sapında hafif anteriora ve IV. 
ventrikülde orta hattan sola doğru 
itilme gözlendi. Ayrıca serebellar 
tonsilde inferiora doğru hafif 
migrasyon mevcut olup  III. ve her 
iki lateral ventrikül ile IV. ventrikül 
normalden genişti (Şekil 6). 

 

 

 

 

 

 

 

 
Şekil 3: Lezyonun kontrastsız T1 ağırlıklı aksiyel 
MR görünümü. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Şekil 4: Lezyonun T2 ağırlıklı aksiyel MR 
Görünümü. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Şekil 5: Lezyonun kontrastlı T1 ağırlıklı aksiyel MR 
görünümü. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Şekil 6: Lezyonun sagittal kontrastsız T1 ağırlıklı 
MR görünümü. Serebellar tonsiller  herniasyon ve 
ventriküler dilatasyon izleniyor. 

Difüzyon ağırlıklı MR görüntülemede, 
lezyon alanının difüzyon ağırlıklı gö-
rüntülerde belirgin hiperintens oldu-
ğu ADC haritasında ise aşikar sinyal 
intensite değişikliği göstermediği sap-
tandı (Şekil 7a, b).  

 

 

 

 

 

 

 

 

 
Şekil 7a: Difüzyon ağırlıklı MRG’de lezyon alanın-
da belirgin sinyal artışı izleniyor. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Şekil 7b: ADC haritasında lezyonda belirgin sinyal  
değişikliği gözlenmiyor. 

Bulgular Lhermitte-Duclos hastalığı ile 
uyumlu olarak değerlendirildi. Hasta-
nın patoloji sonucu da bu tanı ile 
uyumlu idi. 

TARTIŞMA 

Lhermitte Duclos hastalığı, serebellar 
kortekste yavaş büyüme gösteren, 
serebellar korteksin hamartamatöz 
kitle lezyonudur (7). Histopatolojik 
olarak purkinje hücre tabakasının 
yokluğu, moleküler tabakadaki akson-
ların myelinizasyonunda artış, 
granüler hücre tabakasında hipertrofi  
ve serebellar beyaz cevherde atrofi 
bulguları mevcuttur (7,8). 

Hastalığın patogenezi halen tam olarak 
anlaşılamamıştır. Ganglion hücreleri-
nin neoplazmı ve Purkinje hücre 
prekürsörlerinden köken alan bir 
malformasyonun kombinasyonu ola-
rak tanımlanmaktadır (7). Daha çok 
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benign davranışlı bir hamartom oldu-
ğu kabul görmektedir.  

Doğumdan altıncı dekada kadar her yaşta 
görülebilir ancak en sık 3 ve 4. 
dekadda görüldüğü bildirilmiştir (5, 6, 
9). Hastalar asemptomatik olabileceği 
gibi, intrakranial basınç artışına 
sekonder klinik bulgular (başağrısı, 
bulantı, kusma, papilödem gibi) ve 
daha az sıklıkla serebellar ataksi, gör-
me bozuklukları ve diğer intrakranial 
sinirlerin etkilenmesine bağlı bulgu-
larla da prezente olabilir (7). Semp-
tomların süresi birkaç ay olabileceği 
gibi on yıldan uzun süre de olabilir 
(10). 

Lhermitte-Duclos hastalığına başka bir-
takım anomaliler de eşlik edebilir.  
Megalensefali, sringomyeli, 
polidaktili, kranial asimetri ve 
mukokutanöz lezyonlar bunlardan 
bazılarıdır (7). Ayrıca multipl 
herediter hamartom ve neoplaziler 
(meme, tiroid, genitoüriner ve 
endometrium) ile karakterize 
otozomal dominant bir antite olan 
Cowden Sendromu ile birlikteliği 
mevcuttur, (11).    

Lhermitte-Duclos hastalığı ve Cowden 
sendromunun birlikteliği ilk kez 
Padberg ve arkadaşları l. tarafından 
tanımlanmıştır (12). Cowden send-
romlu hastalarda bir tümör supressor 
gen olan PTEN gen mutasyonu tespit 
edilmiş olup Lhermitte-Duclos hasta-
larının bazılarında da bu gen mutas-
yonunun varlığı saptanmıştır (13). 

Lezyonun MR görünümü, posterior 
fossada çoğunlukla tek taraflı, T1AG 
de hipointens, T2 AG de heterojen 
hiperintens sinyal özelliğinde kitle et-
kisi yaratan lezyon şeklindedir. Lez-
yon içerisinde “striated  pattern” veya 
“tiger striped” denilen çizgilenmelerin 
görülmesi karakteristiktir. Bu çizgi-
lenmeler T1AG’de hipointens veya 
gri cevherle isointens ve T2AG’de 
izointens olarak izlenir (6, 10). Bu 
çizgilenme paterninin en iyi turbo 
inversion recovery (TIR) sekanlar ile 
gösterilebileceği belirtilmiştir (6). 
Lezyon içerisindeki kalsifikasyonlar 
ise T2 ağırlıklı görüntüler ve BT ile 
net olarak ayırtedilebilir. Đntravenöz 
gadolinyum enjeksiyonu sonrası be-
lirgin kontrast tutulumu gözlenmez 

(14,15). Kontrast tutulumunun olma-
yışı kan beyin bariyerinin bozulmadı-
ğının göstergesidir. Difüzyon ağırlıklı 
görüntülerde hafif sinyal artışı izlenir-
ken ADC haritasında belirgin difüz-
yon bozukluğu beklenmez (6, 9). 

Lezyon BT’de ise hipodens veya daha 
nadir izodens, intravenöz kontrast 
madde sonrası kontrast tutulumu 
göstermeyen ve bazen kalsifikasyon-
lar içerebilen serebellar kitle şeklinde 
izlenir.   

Tanıda MR bulguları tipik olduğundan 
histopatolojik incelemenin şart olma-
dığı belirtilmiştir (10). IV. ventrikülde 
basılanma, hidrosefali ve serebellar 
tonsiller herniasyon eşlik edebilen di-
ğer görüntüleme bulgularıdır.  

Tedavi, bası bulguları olmayan veya  
asemptomatik hastalarda konservatif 
yaklaşım, bası bulguları olan hastalar-
da ise cerrahi eksizyon şeklindedir 
(5,8 ) 
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