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Ozet

Lhermitte-Duclos Hastaligi (LDH), yavas biiylime gosteren,
serebellar korteksin kalinlagtigt ve santral beyaz cevherin
izlenmedigi, genellikle tek tarafli serebellar hemisferleri tutan
hamartomatoz bir hastaliktir. Kirk dokuz yasinda erkek hasta,
klinigimize yaklasik bir yildir devam eden bas agrisi ve bas
donmesi yakinmalar1 ile geldi. Yapilan beyin MR’inda, sol
serebellar hemisfer inferior yiizlinii tutan,serebellar folyumlarda
kalinlasmaya neden olan TI1 agirlikli kesitlerde ¢evresi
hipointens, T2 agirlikli kesitlerde hiperintens, IVKM sonrasi
piyal yiizde kontrast madde tutulumu gosteren, gevresel basi
etkisi ve 6dem bulunmayan lezyon goriildii. Bu MRG bulgulari
Lhermitte-Duclos  hastaligi  i¢in  tipik bulgular olarak
degerlendirildi. LDH nadir goriilmekle birlikte 6zellikle geng
erigkin bir hastada serebellar patoloji belirti ve bulgular1 ile MRG
bulgular1 varsa, aymric1 tamda diisiiniilmelidir. Tamda MRG
zorunlu ve genellikle yeterli bir goriintiileme yontemidir.
Anahtar Kelimeler: Lhermitte-Duclos hastaligi, displastik

serebellar gangliositom, manyetik rezonans

Abstract

Lhermitte-Duclos  disease (LDD), slow growth,
thickening of the cerebellar cortex and central white matter is not
monitored, is a hamartomatous disease that usually keeps
unilateral cerebellar hemisphere. 49-year-old male patient
complaining from headache and had vertigo for along last one
year visited our hospital. In T2-weighted images hyperintense
lesion at the inferior face of the left cerebellar hemisphere which
was caused thickening at cerebellar folium was seen at the brain
MRI. This lesion showed environmental hypointensity in T1-
weighted images. After intravenous contrast material
injectioning, there was contrast enhancement on the pial surface
but any pressure effect or edema was seen. These MRI findings
were evaluated as the typical findings for the Lhermitte-Duclos
disease. LDD although rare, especially in a young adult patient
with pathological cerebellar signs and symptoms and MRI
findings, should be considered in the differential diagnosis. MRI
is a usually sufficient and mandatory imaging method.
Keywords: Lhermitte-Duclos disease,
dysplastic cerebellar gangliocytoma, magnetic resonance
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Giris

Lhermitte-Duclos Hastaligi (LDH), ilk kez
Lhermitte ve Duclos tarafindan 1920
yilinda tanimlanmistir. Patogenezi tam
olarak aciklanamayan, nadir goriilen,
serebellar korteksin hamartomatdz lezyonu
olarak da bilinen iyi huylu bir hastaliktir
(1,2). Serebellar hamartom, gangliondrom,
purkinjom, serebellar korteksin diffiiz
hiperplazisi olarak da bilinir (3). Yavas
bliylime gosteren, serebellar korteksin
kalinlastig1 santral beyaz cevherin
izlenmedigi, genellikle tek tarafli serebellar
hemisferleri tutan hamartomatdoz  bir
hastaliktir. Bu c¢alismada oldukc¢a nadir
gorilen LDH’nin  klinik MRG
bulgularin1 literatiirii gozden gecirerek
sunmay1 amagladik.

\(

Ve

Olgu Sunumu

Kirk dokuz yasinda erkek hasta, yaklasik
bir yildir devam eden bas agrisi ve bas
donmesi  yakinmalar1  ile  Noroloji
poliklinigine bagvurdu. Yapilan ndrolojik
muayene bulgular1 normaldi. Hastanin ayni

zamanda  diabet  Oykiisi = mevcuttu.
Laboratuvar bulgular1 normaldi.
Hasta, beyin MRG tetkiki yapilmasi

amaciyla Radyoloji klinigine refere edildi.
Yapilan beyin MRG’sinde, sol serebellar
hemisfer inferior kesimini tutan, serebellar
folyalarda kalinlasmaya neden olan T1
agirhikli serilerde c¢evresi hipointens, T2
agirlikli serilerde hiperintens, intravendz
kontrast madde enjeksiyonu sonrasinda
piyal yilizde kontrast madde tutulumu
gosteren, ¢evresel basi etkisi ve Odem
bulunmayan lezyon izlendi. Bu MRG

bulgular1 Lhermitte-Duclos hastaligi ile
uyumlu olarak degerlendirildi.

Resim 1. T2 agirhikli aksiyel ve koronal MR goriintiilerinde sol serebellar hemisfer inferior
kesimini tutan serebellar folyalarda kalinlasmaya neden olan, gevresel basi etkisi ve 6dem
bulunmayan hiperintens lezyon goriilmektedir.
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Resim 2. T2 FLAIR aksiyel goriintide sol serebellar hemisfer inferior kesimini tutan

serebellar folyalarda kalinlagsmaya neden olan, gevresel basi etkisi ve 6dem bulunmayan

hiperintens lezyon goriilmektedir.

Resim 3. T1 agirlikli aksiyel MR goriintiisiinde sol serebellar hemisfer inferior kesimini tutan
serebellar folyalarda kalinlasmaya neden olan g¢evresi hipointens lezyon goériilmektedir (a).
Kontrasth T1 agirlikli MRG’ de piyal yiizde kontrast madde tutulumu gosteren, ¢evresel basi
etkisi ve 6dem bulunmayan lezyon izlenmektedir (b).

Tartisma
Lhermitte-Duclos  hastaligi  diger  bir
tanimlama  ile  serebellar  korteksin

displastik gangliositomu, ender goriilen bir
patolojidir.  Bu  serebellar  lezyonun
neoplastik, hamartomatéz ya da hangi
karakterde oldugu halen kesin degildir (4).
Posterior fossada yaptig1 basi etkisiyle
siklikla serebellar fonksiyon bozuklugu,
tikayict hidrosefali ve KIBAS bulgular ile
ortaya ¢ikar (1,2). En sik 3.-4. dekatlarda
goriilmesine ragmen dogumdan altinct
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dekata kadar bildirilen vakalar da vardir.
Her iki cins de esit siklikta izlenir (5,6).
LDH’da klinik bulgular genellikle tikayici
hidrosefali sonras1 akut gelisen ylirlime
bozuklugu, ataksi, kranial sinir belirtileri
seklindedir. Literatiirde gilinlimiize kadar
yaklasik 156 olgu bildirilmig, bunlarmn
1/3’i posterior fossa kitle bulgular ile
kaybedilmistir (7). LDH da semptom
siiresi bir ka¢ ay ile 10 yil arasinda
degiskenlik gostermektedir (8).



LDH’nmn megalensefali, polidaktili
otozomal dominant ge¢is  gOsteren
trisilemmom, hamartom, intestinal

polipozis, palmoplantar keratozis, artmis
tiroid ve meme kanserlerinin izlendigi
ailesel kanser sendromlarindan olan
Cowden  sendromu ile  birlikteligi
tanimlanmistir (4). LDH; megalensefali,
polidaktili, multipl hemanjiom,
hemihipertrofi, hidrosefali, hidromyeli,
heteropi, parsiyel jigantizm,
hemihipertrofi, ndrofibromatozis, mental
retardasyon,  epilepsi, ve  kafatasi
deformiteleri ile birlikte goriilebilir (1,2).

Histopatolojik  incelemede  serebellar
purkinje hiicre tabakasmnin olmadigi,
molekiiler tabakanm genisledigi, graniiler

tabakasmin  ise  hipertrofik  oldugu
gorilmiistiir. Genellikle serebellar
kortekste tek tarafli, yavas biiylime

gosteren kalinlasma izlenir (1). BT’de
serebellumda hipodens kontrast tutmayan
lezyon izlenirken bu lezyon orta hatta
ilerleyerek 4. ventrikiil distorsiyonuna
yolagabilir. ~ Periferik  kalsifikasyonlar
izlenebilir. Lezyonlar anjiyografide
avaskiiler olarak izlenir.

MRG  goriintiilemede T1A  serilerde
hipointens, T2A serilerde hiperintens
olarak izlenirler (9). Kalinlasmis serebellar
folyalar izlenir. Lezyon genellikle kontrast
tutmamakla  birlikte nadir olgularda
MRG’de kontrastlandig1 saptanabilir (4).
Bu nedenle karakteristik MRG goriintiisii
saptanan  olgularda
goriilmesi  Lhermitte-Duclos

kontrastlanmanin
hastalig1
tanisini ekarte etmemelidir.

Kulkantrakorn ve ark. LDH’da MRG
bulgularinin  tipik  olmasi  nedeniyle
patolojik inceleme yapilmaksizin
konulabilecegini ileri stirmiistiir (10).
LDH’nin diger bir MRG bulgusu; 6nemli
miktarda kontrast tutulumu goézlenmeyen,
icerisinde paralel lineer ¢izgiler bulunan

tan1
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kitle ile karakterize olmasidir.
gevresinde oOdem bulunmaz.
MRG bulgular1 diger
timorlerden  kolaylikla  aywrdedilebilir.
Ciinkii  diger serebellar kitleler folyal
paterni bozar ve belirgin kontrast tutulumu
gosterir. Cogu hastanin ameliyat 6ncesinde
MRG ile tanis1 konabilir (11,12).

Bizim olgumuzda da T1A ve T2A serilerde
tipik bulgular saptanmis ve kontrasth

Lezyon
LDH’nin
serebellar

serilerde  sol  serebellar hemisfer
inferiorunda lezyonda piyal kontrastlanma
paterni izlenmistir. LDH’li  vakalarda

genellikle kontrast tutulumu izlenmemekle
birlikte kontrast tutulumu LDH’y1 ekarte
ettirmemektedir.

LDH nadir goriilmekle birlikte o6zellikle
geng eriskin bir hastada serebellar patoloji
belirti ve bulgular1 ile MRG bulgular:
varsa, aywrict tanida  disiintilmelidir.
Tanida MRG zorunlu ve genellikle yeterli
bir goriintiilleme yontemidir.
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