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Lhermitte-Duclos Hastaligi: Bir Asemptomatik Olgu
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OZET

Lhermitte-Duclos Hastaligi, serebellumun nadir goriilen, yavas biiyiime
ile karakterize Fkitlesel bir lezyonudur. Patogenezi heniiz tam olarak
actklanamanustir. Siklikla 2. ve 4. on yilda goriiliir. Ileri yaslarda goriilmesi
son derece nadirdir. Bazi yazarlar bu hastaligin tamisinin patolojik inceleme
olmaksizin néroradyolojik bulgularla konulabilecegini ileri siirmiislerdir.
Bu yazida MRI bulgular: ile tant konulan 65 yasinda, erkek bir Lhermitte-
Duclos hastaligi olgusu sunulmugtur.

Anahtar Kelimeler: Lhermitte-Duclos Hastaligi, Manyetik Rezonans
Goriintiileme, Serebellar gangliositoma,

Lhermitte-Duclos Disease: An Asymptomatic Case

SUMMARY

Lhermitte-Duclos disease is a rare disorder of cerebellum that
characterized by a slowly enlarging mass lesion. The exact nature of the
pathogenesis of this lesion remains unclear. It most frequently seen
between the 2nd and the 4th decades. In elderly ages is extremely rare.
Some authors proposed that it could be diagnosed by neuroimaging findings
without a pathological examination. In this report, we described a 65- year-
old man, who had Lhermitte-Duclos disease which was diagnosed by MRI
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findings.
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Lhermitte-Duclos Hastalig1 (LDH), ilk kez
Lhermitte ve Duclos tarafindan 1920’de
tanimlanmasina ragmen, halen patogenezi tam
olarak agiklanamayan, son derece seyrek
goriilen, serebellar korteksin hamartomatdz
lezyonu olarak ta bilinen iyi huylu bir hastalik-
tir. (1-9). Literatiirde; serebellar korteksin
displastik gangliositomu, serebellumun benign
hipertrofisi, nérositik blastoma, hamartoblasto-
ma, purkinjeoma gibi farkli isimlerle de
anilmaktadir (1-4, 8). Tipik olarak serebellar
korteksi tek tarafli tutar, yavas ve ilerleyici bir
seyir gosterir. Dogumdan itibaren 74 yasina
kadar goriildiigii bildirilmisse de ileri yaslarda
goriilmesi ¢ok nadirdir. Cogunlukla 3. ve 4. on
yilda ortaya c¢ikar (1-3). Bu yazida 65 yasina
kadar belirti ve bulgu vermeyen bir olgu

sunulmus, ilgili yayinlar gézden gecirilmistir.

Cerebeller gangliocytoma,

Lhermitte-Duclos disease,

OLGU SUNUMU

Altmig bes yasinda erkek hasta, klinigimize
yaklagik 1-2 aydir ortaya ¢ikan bas agrisi, basg
donmesi, dengesizlik yakinmalari ile basvurdu.
Oykiisiinden bu yakinmalar1 nedeniyle ig
hastaliklart uzmani tarafindan 1 aydir tedavi
altina alindig1 ancak yakmmalarinda diizelme
olmadig1r oOgrenildi. Hastanin mevcut veya
tedavi edilmig bir hastalik dykiisii yoktu.

Norolojik muayenesinde; genel durum iyi,
biling acik, koopere, oryante, boyun bdlgesinde
kas agris1 ve hassasiyet, iki tarafli 1- 2 atimlik
horizontal nistagmus, solda hafif dismetri
saptand1. Bigisayarli Beyin Tomografisi (BBT)

normaldi. Direk servikal grafisinde yasla
uyumlu spondilotik  degisikler mevcuttu.
Servikal manyetik rezonans goriintiileme
(MRG)’ de omurilik basist saptanmadi.

Bilateral karotis doppler ultrasonografi ve
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odyolojik muayenesi normal olarak
degerlendirildi. Beyin MR’inda, sag serebellar
yerlesimli, T1 agirlikli kesitlerde c¢evresi
hipointens, serebellumla hipo-izodens (sekil 1,
2), T2 agirlikli kesitlerde hiperintens, yer yer
hipointens ¢izgilenmeler gdsteren, kontrast
madde tutulumu olmayan, ¢evresel basi etkisi
ve Odem bulunmayan yaklasitk 2x3x2 cm
boyutlarinda lezyon goriildii (Sekil 3, 4).

Sekil 1. T1 agirlikli aksiyel MR goriintiisiinde
sag serebellar yerlesimli ¢cevresel hipointensite
gosteren lezyon goriilmektedir.
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Sekil 2. MRG’de aksiyel T2 agirlikli kesitlerde
sag serebellar hiperintens lezyon goriilmektedir.
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Sekil 3. MRG’de sagital T2 agirlikli kesitlerde
sag serebellar bolgede komsu parankimal
dokulara basi etkisi olmayan hiperintens
lezyon goriilmektedir.

Sekil 4. Kontrasth T1 agirliklh MRG de
kontrast tutulumu gostermeyen, ¢evresel
dokulara basi ve 6dem etkisi bulunmayan, yer
yer hipointens ¢izgilenmeler gosteren yaklasik
2x3x2 cm boyutlarinda lezyon goriilmektedir.

Bu MRG bulgulart Lhermitte-Duclas hastaligi
icin tipik bulgular olarak degerlendirildi.
Lezyon parankimal basi olusturmadigindan ve
kafa i¢i basing artist bulgular1 (KIBAS)
gostermediginden;  hastaya tibbi  tedavi
(analjezik, myeloraksan ve servikal yakalik)
verilerek izleme alindi. Alti hafta sonraki
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kontrolde bas agrisi ve bas donmesi
yakinmalarinda bir miktar diizelme saptandi,
hafif dismetri bulgular1 devam ediyordu. Bir
yildir mevcut bulgularinda hafif diizelmeler
olan hasta takip edilmektedir

TARTISMA

Lhermitte-Duclos  hastaligt  diger bir
tamimlama ile serebellar korteksin displastik
gangliositomu, ender goriilen hamartomatoz
bir lezyon olup posterior fossada yaptigi basi
etkisiyle  siklikla ~ serebellar  fonksiyon
bozuklugu, tikayict hidrosefali ve KIBAS
bulgular ile ortaya ¢ikar. Temel olarak benign
karekterdedir ancak patogenezi halen tam
olarak bilinmemektedir (1-9). Tipik olarak
serebellar korteksi tek tarafli tutar, yavas,
ilerleyici bir seyir gosterir. Cogunlukla geng-
erigkin donemde ortaya ¢ikar, 60 yas iistii son
derece seyrek olarak ve tek olgular seklinde
bildirilmistir. Cinsiyet  acisindan farklilik
saptanmamustir (1, 3, 8).

LDH’da klinik bulgular genellikle tikayici
hidrosefali sonras1 akut gelisen yiiriime
bozuklugu, ataksi, kranial sinir belirtileri
seklindedir. Ingilizce literatiirde giiniimiize
kadar yaklasik 156 olgu bildirilmis, bunlarin
1/3’i  posterior fossa kitle bulgulart ile
kaybedilmistir (7). LDH da semptom siiresi bir
kag ay ile 10 yil arasinda degiskenlik
gostermektedir (6). Hastamizin sikayetlerinin
tibbi tedavi ile gegmesi ve hastada spondiloz
bulunmasi, sikayetlerin spondiloza bagh
olabilecegini diisiindiirmektedir.

LDH; megalensefali, polidaktili, multipl

hemanjiom, hemihipertrofi, hidrosefali,
hidromyeli, heteropi, parsiyel jigantizm,
hemihipertrofi,  noérofibromatozis, = mental

retardasyon, epilepsi, ve kafatasi deformiteleri
ile birlikte goriilebilir ( 1, 8,9 ).

Histopatolojik  incelemede  serebellar
purkinje hiicre tabakasinin olmadigi, molekiiler
tabakanin genisledigi, graniiler tabakasinin ise
hipertrofik oldugu goriilmiistiir (1, 3, 7, 8).

Kulkantrakorn ve ark.(4) LDH da MRG
bulgularmin tipik olmasi nedeniyle patolojik
inceleme yapilmaksizin tani1 konulabilecegini
ileri siirmiistiir. Tanidda MRG zorunlu ve yeterli
bir yontemdir (4). MRG’de serebellar
folialarda genisleme saptanir. T1 goriintiilerde
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cevresel hipointensite gosteren hipo-izointens,
T2’de nonhomojen hiperintens lezyon seklinde
goriiliir, kontrast tutulumu gézlenmez (2, 5).
BBT de hipo ya da izointens olarak goriilebilir
(1, 2, 5). Bizim olgumuzun BBT’si normal
sinirlardaydi ancak MRG bulgular1 LDH ile
uyumluydu.

LDH seyrek goriilmekle birlikte 6zellikle
geng eriskin bir hastada posterior fossa belirti
ve bulgulart varsa disiiniilmelidir. Ayirict
tanida serebellar enfarkt, medulloblastoma ve
astrositoma diigliniilmelidir (2). Serebellar
enfarktlar bir arterin sulama alam ile smirli,
siklikla basi etkisi yapmayan, T1 de hipo, T2
de hiperintens homojen goriiniimii ve hastanin
bulgularinin ani baslamasi, astrositomlar ise
siklikla moral nodoliin eslik ettigi, kontrast
madde tutulumu gosteren kistik kitleler
seklinde, medulloblastomlar ise  yogun
kontrastlanma gostermesi ile ayirt edilebilir.

LDH iyi huylu ve yavas ilerleyici
oldugundan kitle basi bulgular1 yoksa tedavi
konservatiftir ve “’bekle-gor’’stratejisi
izlenmektedir. Kitle bulgular1 olan hastalarda
ise total eksizyon Onerilmektedir (1, 8).

Sonu¢ olarak; nadir goriilen Lhermitte-
Duclos hastaligina her ne kadar geng¢ yasta
daha sik karsilasildigi bildirilse de her yasta
goriilebilir. Hastalik uzun yillar asemptomatik
kalabilir, bu nedenle ileri yas grubu
yakinmalarindan olan ve sikg¢a karsilasilan bas
donmesi LDH’nin da bir belirtisi olabilir.
Hastalar bu yoniiyle de incelenmelidir.
Olgumuz, ileri yasa kadar asemptomatik kalan
nadir bir Lhermitte-Duclos olgusu olmasi
nedeniyle sunulmustur.
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