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Lher mit te-Duc los li ga (LDL) ar ba dis plas ti në sme ge në liø
gan glio ci to ma yra re tas sme ge në liø su sir gi mas, ku riam
bû din gas lo ka lus ar di fu zi nis sme ge në liø vin giø, va di na -
mø sme ge në liø la pais, pa di dë ji mas, pa pras tai ap iman tis
vie nà pus ru tu lá. Li te ra tû ro je ji dar va di na ma di fu zi ne sme -
ge në liø þie vës gan glio neu ro ma, gery bi ne sme ge në liø hi -
per tro fi ja, pur kin jo ma, sme ge në liø ha mar to ma, dis plas ti -
ne sme ge në liø gan glio ci to ma, sme ge në liø grû dë to jo
sluoks nio làs te liø hi per tro fi ja [1, 2].

Pir mà kar tà LDL ap ra ðy ta 1920 me tais Lher mit te ir Duc -
los. Jie pa va di no jà di fu zi ne mie li ni ne sme ge në liø þie vës
gan glio neu ro ma, nu ro dë jos na vi ki næ kil mæ – ágim tos mal -
for ma ci jos ir na vi ko, ky lan èio ið gan gli niø làs te liø, de ri ná [3]. 
1930 me tais Biels chow sky ir Si mons ðià li gà pa va di no ha -
mar to ma [4], 1943 me tais Dun can ir Snod grass pa brë þë ge -
ry bi næ kil mæ, nes tu mo ras at si ran da dël gan gli niø làs te liø hi -
per tro fi jos [5]. 1969 me tais Am bler ir kt. tei gë, kad LDL yra
be si dau gi nan èiø sme ge në liø làs te liø li ga, jis ap ra ðë ir pir mà já 
ðei mi ná at ve já [6]. Tai gi vis dar dis ku tuo ja ma, ar ðis sme ge në -
liø tu mo ras yra mal for ma ci ja, ha mar to ma ar ne op las ma.

1991 m. Pad berg ap ra ðë LDL ir dau gy bi niø na vi kø –
ha mar to mø sin dro mo de ri ná, dar va di na mà Cow de no sin -
dro mu (CS). Pas ta ra sis yra au to so mi niu do mi nan ti niu bû -

du pa vel di mas na vi ki nis sin dro mas, ku riam bû din gas
odos- glei vi niø pa þei di mas bei ki tos sis te mi nës ha mar to -
mos. Daþ nai kar tu bû na krû ties, skyd liau kës, virð ki ni mo
sis te mos, uro ge ni ta li nës sis te mos na vi kai [7]. 2000 m. Ro -
b in son su Co hen api bû di no ðiø sin dro mø vi su mà kaip nau -
jà fa ko ma to zæ, pa va din da mi jà „Cow den ir Lher mit te-
 Duc los li gos kom plek su (COLD)“ [8, 9]. Iki ðiol li gos pa -
to ge ne zë në ra aið ki.

Iki KT ir ypaè MRT at si ra di mo li ga daþ niau siai bu vo
diag no zuo ja ma tik au to psi jos me tu. Jei iki 2000 m. li te ra -
tû ro je ap ra ðy ta 60 LDL at ve jø [1], tai 2004 m. jau 150 at ve -
jø [2]. Lie tu vo je ði li ga iki ðiol ne bu vo ap ra ðy ta.

2000 m. li ga átrauk ta pa gal PSAO his to lo gi næ na vi kø
kla si fi ka ci jà kaip I pik ty bið ku mo laips nio na vi kas. Tre èia -
ja me tarp tau ti nës li gø kla si fi ka ci jos on ko lo gi jo je lei di ny je
(ICD-O) ji ko duo ja ma 9493/0 [1].

Ti riant au to psi jos me tu ran da ma la bai ið pla të ju si sme -
ge në liø þie vë, su ny ku si ar net vi sai ið ny ku si cen tri në bal to ji
me dþia ga. His to lo gið kai vie toj vi di nio grû dë tø jø làs te liø
sluoks nio ste bi mi di de li neu ro nai bei pa ki tæ hi per mie li ni -
zuo ti ak so nø pluoð tai. Tai pa kei èia fo lia ce re bel li ar chi tek -
to ni kà, sme ge në liø þie vë at ro do tar si ap vers ta. Kai ka da ið -
pla të ju sia me mo le ku li nia me sluoks ny je ða lia smul kiø krau -
ja gys liø ran da mi kal ci na tai. Ma no ma, kad tai pa to lo gið kai
pa di dë jæ ka pi lia rai [1, 8]. Bal to jo je me dþia go je daþ nai ste -
bi ma þy mi vas ku li në pro li fe ra ci ja ir va kuo li za ci ja [10].

Kli ni ka pra si de da ávai ria me am þiu je, daþ niau siai
30–40 me tø, bet  ap ra ðy ta at ve jø nuo kû di kys tës iki 74 me -
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tø [1, 2]. Vy rai ir mo te rys ser ga vie no dai, nors yra duo me -
nø, nu ro dan èiø daþ nes ná jau nø vy rø ser ga mu mà [11]. Su -
sir gi mo kli ni ka la bai ávai ri, daþ nai bû din gas il gas be simp -
to mis pe ri odas. Kli ni kà ap spren dþia uþ pa ka li nës dau bos
tû ri nis pro ce sas, su ke lian tis gal vos skaus mà, atak si jà, re -
gë ji mo su tri ki mà, ki tø gal vi niø ner vø pa þei di mà. Net
60–70% at ve jø pir miau sia pa si reið kia sme ge në liø simp to -
ma ti ka. Tai ga li bû ti pir ma sis ir vie nin te lis simp to mas. Pra -
dþio je li go niai skun dþia si svai gi mu, më ty mu á ða lis, ste bi -
mas nis tag mas, di sar tri ja, sme ge në liø atak si ja. Ant ro je
vie to je pa gal daþ ná yra pa di dë ju sio gal vos pû dþio simp to -
mai – gal vos skaus mas, py ki ni mas, vë mi mas, pu sei li go -
niø ran da ma op ti niø ner vø pa pi lø ede ma. Mi në ti simp to -
mai in ten sy vë ja na vi kui au gant, ga li vys ty tis hid ro ce fa li -
nis- ok liu zi nis sin dro mas. Mi në ti reið ki niai ga li bû ti ste bi -
mi li gos pra dþio je ar ba ið si vys ty ti tik vë les në se sta di jo se,
pro gre suo jant ma sës efek tui [1, 8, 11, 12]. Ga li at si ras ti at -
min ties su tri ki mø, sà mo nës ne te ki mo pa rok siz mø, epi lep -
si jos prie puo liø, ku rie ga li pa si reikð ti li gos ei go je ar net bû -
ti pir muo ju simp to mu. Pa þy më ti na, kad ser gant ðia li ga bû -
na daþ nos ly din èios mal for ma ci jos [8]. Ðiø mal for ma ci jø
áver ti ni mas ga li pa dë ti nu sta ty ti LDL diag no zæ. Daþ niau -
sios ly din èios mal for ma ci jos ið var dy tos 1 len te lë je.

Li ga ga li truk ti nuo ke liø më ne siø iki dau giau kaip
10 me tø [1, 8]. To dël re ko men duo ja mas nuo la ti nis neu ro -
lo gi nës bûk lës ir po ky èiø sme ge në lë se ste bë ji mas, kar to -
jant MRT, ki tø or ga niz mo sis te mø ste bë ji mas dël ga li mø
aug liø vys ty mo si.

LDL diag no zuo ja ma vaiz di niais ty ri mais. Kom piu te ri -
në se to mog ra mo se LDL ga li imi tuo ti uþ pa ka li nës kau ko lës
dau bos na vi kà. Ma to mas blo gai ri bo tas hi po den si nis ar izo -
den si nis pa ken ki mas, ne kau pian tis kon tras ti nës me dþia -
gos. Ga li bû ti IV skil ve lio de for ma ci ja ar dis lo ka ci ja, taip
pat kal ci na tai ir vi di në hid ro ce fa li ja [13, 14]. MRT yra pa si -
rin ki mo ty ri mas, diag no zuo jant LDL, kur ma to mi kon tras -
to ne kau pian tys su sto rë jæ sme ge në liø þie vës la pai, ku rie
pra ran da ant ri nius vin gius ir asi met rið kai pa di di na pa kenk -
to sme ge në liø pus ru tu lio ap im tá. Bû din ga, kad T1 re þi mu
pa ki ti mai yra hi poin ten si niai, ne kau pian tys ar ba la bai silp -
nai kau pian tys kon tras tà. Kon tras to ne kau pi mas nu ro do tik
ne þy miai pa þeis tà he ma to en ce fa li ná bar je rà bei eks tra ce liu -
i li nës ede mos ne bu vi mà. T2 re þi mu la bai cha rak te rin ga hi -
pe rin ten si nio sig na lo zo na su juos to mis, at spin din èio mis
pa di dë ju sius sme ge në liø vin gius [13, 14]. Pas ta rai siais me -
tais at lie ka mi funk ci niai vaiz di niai ty ri mai su tei kia dar dau -
giau in for ma ci jos ir lei dþia prog no zuo ti li gos ei gà [16].

Gy dy mas. Nu sta èius sme ge në liø gan glio ci to mà, pa -
pras tai re ko men duo ja mas ope ra ci nis gy dy mas bei his to lo -
gi nis jos ve ri fi ka vi mas. Anks ti diag no za vus li gà, ga li bû ti
ski ria mas kon ser va ty vus simp to mi nis gy dy mas. Lai ko ma -
si stra te gi jos „lauk ti ir ste bë ti“ [12]. Esant hi per ten zi niam
sin dro mui ski ria ma de hid ra ci ja, kar to jan tis epi lep si jos
prie puo liams – vais tai nuo epi lep si jos. Jei na vi kas pro gre -
suo ja ar ba ryð kë ja vi di në hid ro ce fa li ja, rei kia sku biai ope -
ruo ti [2, 8]. Kai ku rie au to riai anks ti re ko men duo ja pla ni ná
chi rur gi ná gy dy mà, nes pas ta ra sis, jø nuo mo ne, ga li su ma -
þin ti kli ni ki nius simp to mus. Op ti ma lus yra ra di ka lus chi -
rur gi nis gy dy mas, ta èiau jis ne vi suo met áma no mas. Esant

da li niam gan glio ci to mos ða li ni mui, daþ nes ni re ci dy vai
[2]. Spin du li nis gy dy mas ne tai ko mas, ver ti na mas kaip ne -
efek ty vus [8].

At ve jo ap ra ðy mas. 22 me tø pa cien tas M. S. nuo
2003 m. spa lio më ne sio ste bi mas ir gy do mas KMUK ner -
vø sis te mos li gø am bu la to ri nia me sky riu je. Jis krei pë si dël
spau dþian èio po bû dþio gal vos skaus mo, ap te mi mø aky se,
gal vos svai gi mo, pa si kar to jan èiø epi lep si jos prie puo liø,
blo gos at min ties ir orien ta ci jos.

Ant ras vai kas ið dvie jø vai kø ðei mos, gi më lai ku, nor -
ma liai. Ne þy miai vë la vo fi zi në rai da. Nuo 3–4 me tø ma ma
pa ste bë jo epi zo dus, kai vai kas at si jung da vo, ne ben drau da -
vo, þvilgs nis bû da vo ne reikð min gas, truk da vo 10–20 se -
kun dþiø, kar to da vo si vie nà kar tà per më ne sá ar re èiau. Bu -
vo átar ta epi lep si ja, skir tas kar ba ma ze pi nas, þy mes nio
efek to ne gau ta, be to, pa cien tas vais tà var to jo ne re gu lia -
riai, nes mi në ti prie puo liai ne var gi no. Ka dan gi su lë të jo
vai ko psi chi në rai da, nuo 8 me tø pra dë jo mo ky tis spec.
mo kyk lo je-in ter na te. 1990 me tais pa ty rë leng và gal vos
sme ge nø trau mà, po ku rios pa daþ në jo bû se nos, kai im da vo 
svaig ti gal va, ap tem da vo aky se, ap im da vo jaus mas, kad
pra ras sà mo næ, sku bë da vo at si gul ti. Pa pras tai tuo pa rok -
siz mai ir pa si baig da vo, kar to da vo si 1–2 kar tus per më ne sá,
vais tø nuo epi lep si jos ne var to jo. Nuo 1995 me tø nuo lat
ran da mi sta zi niai po ky èiai akiø dug nuo se. Sa vi jau tai ne -
ge rë jant, 2003 me tais sta cio na ri zuo ja mas ner vø li gø sky -
riu je pa gal gy ve na mà jà vie tà, pa tvir tin ta þi di ni nës epi lep -
si jos diag no zë. At lik to je MRT sme ge në liø kai ria ja me pus -
ru tu ly je ste bë ti pa ki ti mai, ku rie bu vo ver tin ti kaip ágim ta
ano ma li ja. Nu kreip tas á KMUK ið tir ti dël epi lep si jos ir hi -
per ten zi nio sin dro mo bei pa ki ti mø MRT. Kon sul tuo tas
2003 m. spa lio më ne sá ir 2005 m. ko vo më ne sá.
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1 len te lë. Lher mit te-Duc los li gà ly din èios mal for ma ci jos

Daþ nos mal for ma ci jos:

Me ga lo ce fa li ja
Me ga len ce fa li ja
Hid ro ce fa li ja
Sy rin go mie li ja
Ske le to ano ma li jos:

Po li dak ti li ja
Sin dak ti li ja
Vei do asi met ri ja

Re tos mal for ma ci jos:

Odos ir glei vi niø pa þei di mai:
Li po mos
Neu ro fib ro mos
He man gio mos
Lie þu vio pa pu lës
Glei vi niø hi per pla zi ja

Ge ry bi niai pa þei di mai:
Skyd liau kë je
Krû ty se
Virð ki ni mo sis te mo je
Gim do je ir jos prie duo se

Pik ty bi niai pa þei di mai:
Uro ge ni ta li në je sis te mo je
Krû ty se
Skyd liau kë je



2003 m. spa lio më ne sá skun dë si gal vos svai gi mu, ap te -
mi mais aky se, re tais sà mo nës at si jun gi mo pa rok siz mais.
So ma ti në bûk lë – be þy mes niø nu kry pi mø nuo nor mos, tik
kû ne gau su ávai raus dia met ro ap ga mø. Gal vos ap im tis –
56 cm, ûgis – 165 cm, svo ris – 56 kg.

Neu ro lo gi në bûk lë: ho ri zon ta lus nis tag mas á abi pu ses,
ryð kes nis á kai ræ. Ki ti gal vos ner vai be pa ki ti mø. Ga lû niø
ju de siai nor ma lûs, rau me nø to nu sas ne pa ki tæs. Ran ko se ir
ko jo se re flek sai nor ma lûs, ly gûs. Pa to lo gi niø re flek sø në -
ra. Pil vo odos re flek sai gau na mi abi pu siai, ne pa ki tæ. Ei se -
na ne su tri ku si. Ap sun kin to je Rom ber go pa dë ty je svy ra á
kai ræ. Pirð to-no sies më gi ná kai ri à ja ran ka at lie ka kiek ne -
tiks liai. Akiø dug nuo se op ti niø ner vø dis kø ri bos ne ryð -

kios, ve nos pla èios, vin giuo tos, ste bi mi op ti niø dis kø ne to -
ly gûs ið ki li mai. At lik tas in te lek to ty ri mas Veks le rio me to -
du, IQ – 58.

Ap þval gi në je EEG ste bi mi gru pi niai epi lep si for mi niø
ban gø ið krû viai kai rë je fron to tem po ra li në je zo no je su ge -
ne ra li za ci ja.

MRT (2003.09.), ske nuo ta ak sia li në je ir ko ro na ri në je
plokð tu mo se, T2W/FLAIR, T2W/SE, T1W/IR re þi mais.
Kai ry sis sme ge në liø pus ru tu lis di des nës ap im ties, de for -
muo tas, vir ðu ti në je kai rë je pus ru tu lio da ly je ma to ma ðvel -
niai hi pe rin ten si nio sig na lo T2W/FLAIR re þi mu ir hi per -
in ten si nio sig na lo T2W re þi mu zo na su pil ko sig na lo juos -
te lë mis. T1W/IR re þi mu – pil ko sig na lo zo na. De for muo ta
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1 pav. T2W (TR 2500 ms, TE 90 ms) reþimas, koronarinë plokð tu ma

2 pav. T2W/FLAIR (TR 5000 ms, TE 80 ms) reþimas, ak sia li -
në plokðtuma

3 pav. T1W/IR (TR 1800 ms, TE 25 ms, TI 400 ms) reþimas,
ak sia li në plokðtuma



IV skil ve lio kai rio ji ki ðe në. Ver mis ce re bel li apa ti nës da -
lies hi pop la zi ja. Kon tras ti nës me dþia gos kau pi mo në ra. Ið -
va da: pa ki ti mai bû din gi dis plas ti nei gan glio ci to mai
(1–3 pav.).

Re mian tis kli ni ka ir pa ki ti mais MRT diag no zuo ta
Lher mit te-Duc los li ga (Gan glio cy to ma ce re bel li he misp -
he rii sin). Gy dy mui re ko men duo ta 600 mg fin lep si no pa -
rai. Li go nis bu vo pa lik tas to les niam ste bë ji mui.

Po 1,5 me tø at vy ko pa kar to ti niam pa tik ri ni mui ir li gos
ei gai áver tin ti. Sa vi jau ta ið li ko pa na ði. Pa rok siz mai su sà -
mo nës ne te ki mu ne si kar to jo. Tvar kin gai var to jo kar ba ma -
ze pi nà. Mo kë si 11 kla së je spe cia lio je mo kyk lo je. So ma ti -
në ir neu ro lo gi në bûk lë ne ki to, in te lek tas toks pat. Akiø
dug ne ið lie ka abie jø re gos ner vø ne ryð kios ri bos. EEG ið -
lie ka ge ne ra li zuo ti epi lep si for mi niai ið krû viai su mak si -
ma lia am pli tu de kai rë je fron ta li në je sri ty je. Po 1,5 me tø at -
lik to je MRT ra di niai iden tið ki.

Ið tir ti abu të vai, jø neu ro lo gi në bûk lë nor ma li, at lik to se
MRT pa ki ti mø ne ras ta.

Tar ta si dël pa cien to ope ra ci nio gy dy mo: sa vi jau tai ne -
blo gë jant, gal vos skaus mui ne stip rë jant, ne prog re suo jant
sta zi niams po ky èiams akiø dug nuo se, esant kom pen suo -
tiems epi lep si jos prie puo liams bei sta bi liems pa ki ti mams
MRT, nu tar ta ne ope ruo ti. Pa cien tas ir jo të vai per spë ti, kad 
pa blo gë jus sa vi jau tai bû ti na ne del siant at vyk ti pas neu ro -
chi rur gà kon sul tuo tis dël ope ra ci nio gy dy mo.

APIBENDRINIMAS

LDL – ge ry bi nës kil mës sme ge në liø ha mar to ma yra re ta li -
ga, vis dël to tu rë tø bû ti átar ta jau niems þmo nëms, tu rin -
tiems pro gre suo jan èià uþ pa ka li nës dau bos tû ri nio pro ce so
simp to ma ti kà. At lie kant MRT ga li ma nu sta ty ti ti pi nius pa -
ki ti mus, at spin din èius ne nor ma liai su sto rë ju sius sme ge në -
liø vin gius, ne kau pian èius kon tras to. Svar bu áver tin ti ir
ste bë ti ki tø or ga niz mo sis te mø bûk læ dël pa di dë ju sios ha -
mar to mø ar ki tø aug liø ri zi kos, su si ju sios su ga li mu Cow -
den sin dro mu. Ope ra ci nio gy dy mo tak ti kos pa si rin ki mas
pri klau so nuo neu ro lo gi nës simp to ma ti kos pro gre sa vi mo
bei ok liu zi nio hid ro ce fa li nio sin dro mo at si ra di mo.
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LHERMITTE-DUCLOS DIS EASE (DYSPLASTIC
CER E BEL LAR GANGLIOCYTOMA)

Sum mary

Lhermitte-Duclos dis ease (LDD) or dysplastic cer e bel lar
gangliocytoma is a rare dis or der char ac ter ized by a slowly pro -
gres sive uni lat eral tu mor mass of a cer e bel lar cor tex. The de bate
whether it rep re sents a neo plas tic, malformative or hamar to -
matous le sion is still in prog ress. The na ture and pathogenesis of
this dis ease re main un known. LDD usu ally oc curs in the third to
fourth life de cades with the symp toms of cra nial nerve pal sies,
un steadi ness of gait, ataxia and sud den neu ro log i cal de te ri o ra -
tion as a re sult of oc clu sive hy dro ceph a lus. As so ci a tions with
other con gen i tal mal for ma tions are com mon. MRI is the di ag nos -
tic tool of choice which re veals char ac ter is tic non-en hanc ing
gyriform pat terns with en large ment of cer e bel lar folia.

The pa per deals with re view of the lit er a ture and pres ents a
case re port of 22 years old male who was di ag nosed hav ing
Lhermitte-Duclos syn drome based on clin i cal and typ i cal MRI
pic ture.

Keywords: Lhermitte-Duclos dis ease, dysplastic cer e bel lar
gangliocytoma, ce re bral mal for ma tion, hamartoma.
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