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Santrauka. Lhermitte-Duclos liga (LDL) arba displastiné smegenéliy gangliocitoma yra re-
tas susirgimas, kuriam buidingas létai progresuojantis smegenéliy zievés auglinis darinys.
Vis dar diskutuojama apie Sio pazeidimo kilme - ar tai neoplazma, ar malformacija, ar ha-
martoma. Sios ligos priezastis ir patogenezé dar néra zinoma. LDL dazniausiai pasireiskia
trecig-ketvirta gyvenimo desimtmetj galviniy nervy pazeidimu, eisenos pakitimu ar staigiu
neurologiniy simptomy blogéjimu dél besivystancios okliuzinés hidrocefalijos. Budingas li-
gos derinys su kitomis igimtomis malformacijomis. MRT metu randamas biidingas kontras-
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to nekaupiantis vingiuotas smegenéliy lapy sustoréjimas.

Straipsnyje apzvelgiama literattra bei pristatomas 22 mety vyro, kuriam kliniskai bei ra-
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formacija, hamartoma.

diologiskai nustatytas LDL, atvejis.

RaktaZodziai: Lhermitte-Duclos liga, displastiné smegenéliy gangliocitoma, smegeny mal-
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Lhermitte-Duclos liga (LDL) arba displastiné smegenéliy
gangliocitoma yra retas smegenéliy susirgimas, kuriam
budingas lokalus ar difuzinis smegenéliy vingiy, vadina-
my smegenéliy lapais, padidéjimas, paprastai apimantis
viena pusrutuli. Literatiiroje ji dar vadinama difuzine sme-
genéliy zievés ganglioneuroma, gerybine smegenéliy hi-
pertrofija, purkinjoma, smegenéliy hamartoma, displasti-
ne smegenéliy gangliocitoma, smegenéliy grudétojo
sluoksnio lasteliy hipertrofija [1, 2].

Pirma karta LDL aprasyta 1920 metais Lhermitte ir Duc-
los. Jie pavadino ja difuzine mielinine smegenéliy Zievés
ganglioneuroma, nurodé jos naviking kilme - jgimtos mal-
formacijos ir naviko, kylancio i§ gangliniy lasteliy, derinj [3].
1930 metais Bielschowsky ir Simons $ia liga pavadino ha-
martoma [4], 1943 metais Duncan ir Snodgrass pabrézé ge-
rybing kilme, nes tumoras atsiranda dél gangliniy lasteliy hi-
pertrofijos [5]. 1969 metais Ambler ir kt. teigé, kad LDL yra
besidauginanciy smegenéliy lasteliy liga, jis aprasé ir pirmaji
Seiminj atveji [6]. Taigi vis dar diskutuojama, ar $is smegené-
liy tumoras yra malformacija, hamartoma ar neoplasma.

1991 m. Padberg aprasé LDL ir daugybiniy naviky -
hamartomy sindromo derini, dar vadinama Cowdeno sin-
dromu (CS). Pastarasis yra autosominiu dominantiniu ba-
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du paveldimas navikinis sindromas, kuriam budingas
odos-gleiviniy pazeidimas bei kitos sisteminés hamarto-
mos. Daznai kartu buna krities, skydliaukés, virskinimo
sistemos, urogenitalinés sistemos navikai [7]. 2000 m. Ro-
binson su Cohen apibiidino siy sindromy visuma kaip nau-
ja fakomatoze, pavadindami ja ,,Cowden ir Lhermitte-
Duclos ligos kompleksu (COLD)* [8, 9]. Iki Siol ligos pa-
togenezé néra aiski.

Iki KT ir ypa¢ MRT atsiradimo liga dazniausiai buvo
diagnozuojama tik autopsijos metu. Jei iki 2000 m. litera-
taroje aprasyta 60 LDL atvejy [1], tai 2004 m. jau 150 atve-
ju [2]. Lietuvoje si liga iki Siol nebuvo aprasyta.

2000 m. liga itraukta pagal PSAO histologing naviky
klasifikacija kaip I piktybiskumo laipsnio navikas. Trecia-
jame tarptautinés ligy klasifikacijos onkologijoje leidinyje
(ICD-O) ji koduojama 9493/0 [1].

Tiriant autopsijos metu randama labai iSplatéjusi sme-
genéliy zieve, sunykusi ar net visai iSnykusi centriné baltoji
medziaga. Histologiskai vietoj vidinio grudétyjy lasteliy
sluoksnio stebimi dideli neuronai bei pakite hipermielini-
zuoti aksony pluostai. Tai pakeicia folia cerebelli architek-
tonika, smegenéliy zievé atrodo tarsi apversta. Kai kada is-
platéjusiame molekuliniame sluoksnyje $alia smulkiy krau-
jagysliy randami kalcinatai. Manoma, kad tai patologiSkai
padidéje kapiliarai [1, 8]. Baltojoje medziagoje daznai ste-
bima zZymi vaskuliné proliferacija ir vakuolizacija [10].

Klinika prasideda jvairiame amziuje, dazniausiai
30-40 mety, bet aprasyta atvejy nuo kudikystés iki 74 me-
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ty [1, 2]. Vyrai ir moterys serga vienodai, nors yra duome-
ny, nurodanéiy daznesni jauny vyry sergamuma [11]. Su-
sirgimo klinika labai jvairi, daznai budingas ilgas besimp-
tomis periodas. Klinika apsprendzia uzpakalinés daubos
tarinis procesas, sukeliantis galvos skausma, ataksija, re-
géjimo sutrikima, kity galviniy nervy pazeidima. Net
60-70% atvejy pirmiausia pasireiskia smegenéliy simpto-
matika. Tai gali biiti pirmasis ir vienintelis simptomas. Pra-
dzioje ligoniai skundziasi svaigimu, métymu i Salis, stebi-
mas nistagmas, disartrija, smegenéliy ataksija. Antroje
vietoje pagal daznj yra padidéjusio galvospiidzio simpto-
mai - galvos skausmas, pykinimas, vémimas, pusei ligo-
niy randama optiniy nervy papily edema. Minéti simpto-
mai intensyvéja navikui augant, gali vystytis hidrocefali-
nis-okliuzinis sindromas. Minéti reiskiniai gali buti stebi-
mi ligos pradzioje arba iSsivystyti tik vélesnése stadijose,
progresuojant masés efektui [1, 8, 11, 12]. Gali atsirasti at-
minties sutrikimy, samonés netekimo paroksizmy, epilep-
sijos priepuoliy, kurie gali pasireiksti ligos eigoje ar net bii-
ti pirmuoju simptomu. PaZymeétina, kad sergant sia liga bu-
na daznos lydin¢ios malformacijos [8]. Siy malformacijy
ivertinimas gali padéti nustatyti LDL diagnoze. Dazniau-
sios lydinc¢ios malformacijos iSvardytos 1 lenteléje.

Liga gali trukti nuo keliy ménesiy iki daugiau kaip
10 mety [1, 8]. Todél rekomenduojamas nuolatinis neuro-
loginés biiklés ir pokyciy smegenélése stebéjimas, karto-
jant MRT, kity organizmo sistemy steb¢jimas dél galimy
augliy vystymosi.

LDL diagnozuojama vaizdiniais tyrimais. Kompiuteri-
nése tomogramose LDL gali imituoti uzpakalinés kaukolés
daubos navika. Matomas blogai ribotas hipodensinis ar izo-
densinis pakenkimas, nekaupiantis kontrastinés medzia-
gos. Gali bati IV skilvelio deformacija ar dislokacija, taip
pat kalcinatai ir vidiné hidrocefalija [13, 14]. MRT yra pasi-
rinkimo tyrimas, diagnozuojant LDL, kur matomi kontras-
to nekaupiantys sustoréje smegenéliy zievés lapai, kurie
praranda antrinius vingius ir asimetriskai padidina pakenk-
to smegenéliy pusrutulio apimti. Badinga, kad T1 rezimu
pakitimai yra hipointensiniai, nekaupiantys arba labai silp-
nai kaupiantys kontrasta. Kontrasto nekaupimas nurodo tik
nezymiai pazeista hematoencefalinj barjera bei ekstraceliu-
ilinés edemos nebuvima. T2 rezimu labai charakteringa hi-
perintensinio signalo zona su juostomis, atspindin¢iomis
padidéjusius smegenéliy vingius [13, 14]. Pastaraisiais me-
tais atliekami funkciniai vaizdiniai tyrimai suteikia dar dau-
giau informacijos ir leidzia prognozuoti ligos eiga [16].

Gydymas. Nustacius smegenéliy gangliocitoma, pa-
prastai rekomenduojamas operacinis gydymas bei histolo-
ginis jos verifikavimas. Anksti diagnozavus liga, gali buti
skiriamas konservatyvus simptominis gydymas. Laikoma-
si strategijos ,,laukti ir stebéti“ [12]. Esant hipertenziniam
sindromui skiriama dehidracija, kartojantis epilepsijos
priepuoliams - vaistai nuo epilepsijos. Jei navikas progre-
suoja arba ryskéja vidiné hidrocefalija, reikia skubiai ope-
ruoti [2, 8]. Kai kurie autoriai anksti rekomenduoja planinj
chirurgini gydyma, nes pastarasis, jy nuomone, gali suma-
zinti klinikinius simptomus. Optimalus yra radikalus chi-
rurginis gydymas, taciau jis ne visuomet ijmanomas. Esant

1 lentelé. Lhermitte-Duclos liga lydin¢ios malformacijos

Daznos malformacijos:

Megalocefalija
Megalencefalija
Hidrocefalija
Syringomielija
Skeleto anomalijos:
Polidaktilija
Sindaktilija
Veido asimetrija

Retos malformacijos:
Odos ir gleiviniy pazeidimai:
Lipomos
Neurofibromos
Hemangiomos
Liezuvio papulés
Gleiviniy hiperplazija
Gerybiniai pazeidimai:
Skydliaukéje
Krityse
Virskinimo sistemoje
Gimdoje ir jos prieduose
Piktybiniai pazeidimai:
Urogenitalinéje sistemoje
Krityse
Skydliaukéje

daliniam gangliocitomos Salinimui, daznesni recidyvai
[2]. Spindulinis gydymas netaikomas, vertinamas kaip ne-
efektyvus [8].

Atvejo aprasSymas. 22 mety pacientas M. S. nuo
2003 m. spalio ménesio stebimas ir gydomas KMUK ner-
vy sistemos ligy ambulatoriniame skyriuje. Jis kreipési dél
spaudzianc¢io pobudzio galvos skausmo, aptemimy akyse,
galvos svaigimo, pasikartojanciy epilepsijos priepuoliy,
blogos atminties ir orientacijos.

Antras vaikas i§ dviejy vaiky Seimos, gimé laiku, nor-
maliai. Nezymiai vélavo fiziné raida. Nuo 3-4 mety mama
pastebéjo epizodus, kai vaikas atsijungdavo, nebendrauda-
vo, zvilgsnis biidavo nereiksmingas, trukdavo 10-20 se-
kundziy, kartodavosi vieng karta per ménesi ar reciau. Bu-
vo itarta epilepsija, skirtas karbamazepinas, Zymesnio
efekto negauta, be to, pacientas vaista vartojo neregulia-
riai, nes minéti priepuoliai nevargino. Kadangi sulétéjo
vaiko psichiné raida, nuo 8 mety pradéjo mokytis spec.
mokykloje-internate. 1990 metais patyré lengva galvos
smegeny trauma, po kurios padaznéjo biisenos, kai imdavo
svaigti galva, aptemdavo akyse, apimdavo jausmas, kad
praras samong, skubédavo atsigulti. Paprastai tuo parok-
sizmai ir pasibaigdavo, kartodavosi 1-2 kartus per ménesi,
vaisty nuo epilepsijos nevartojo. Nuo 1995 mety nuolat
randami staziniai pokyc¢iai akiy dugnuose. Savijautai ne-
geréjant, 2003 metais stacionarizuojamas nervy ligy sky-
riuje pagal gyvenamaja vieta, patvirtinta zidininés epilep-
sijos diagnozé. Atliktoje MRT smegenéliy kairiajame pus-
rutulyje stebéti pakitimai, kurie buvo vertinti kaip igimta
anomalija. Nukreiptas | KMUK istirti dél epilepsijos ir hi-
pertenzinio sindromo bei pakitimy MRT. Konsultuotas
2003 m. spalio ménesi ir 2005 m. kovo ménesi.
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1 pav. T2W (TR 2500 ms, TE 90 ms) rezimas, koronariné plokstuma

2003 m. spalio ménesj skundési galvos svaigimu, apte-
mimais akyse, retais sgmonés atsijungimo paroksizmais.
Somatiné biiklé - be Zymesniy nukrypimy nuo normos, tik
kiine gausu jvairaus diametro apgamy. Galvos apimtis -
56 cm, tgis - 165 cm, svoris - 56 kg.

Neurologiné buklé: horizontalus nistagmas i abi puses,
ryskesnis i kaire. Kiti galvos nervai be pakitimy. Galiiniy
judesiai normalis, raumeny tonusas nepakitgs. Rankose ir
kojose refleksai normalis, lygis. Patologiniy refleksy né-
ra. Pilvo odos refleksai gaunami abipusiai, nepakite. Eise-
na nesutrikusi. Apsunkintoje Rombergo padétyje svyra i
kairg. PirSto-nosies méginj kairigja ranka atlieka kiek ne-
tiksliai. Akiy dugnuose optiniy nervy disky ribos nerys-

2 pav. T2W/FLAIR (TR 5000 ms, TE 80 ms) reZimas, aksiali-
né plokstuma
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kios, venos placios, vingiuotos, stebimi optiniy disky neto-
lygus iSkilimai. Atliktas intelekto tyrimas Vekslerio meto-
du, IQ - 58.

Apzvalginéje EEG stebimi grupiniai epilepsiforminiy
bangy iskriiviai kairéje frontotemporalin€je zonoje su ge-
neralizacija.

MRT (2003.09.), skenuota aksialinéje ir koronarinéje
plokstumose, T2W/FLAIR, T2W/SE, TIW/IR rezimais.
Kairysis smegenéliy pusrutulis didesnés apimties, defor-
muotas, virsutinéje kairéje pusrutulio dalyje matoma svel-
niai hiperintensinio signalo T2ZW/FLAIR rezimu ir hiper-
intensinio signalo T2W rezimu zona su pilko signalo juos-
telémis. T1W/IR rezimu - pilko signalo zona. Deformuota

3 pav. TIW/IR (TR 1800 ms, TE 25 ms, TI 400 ms) rezZimas,
aksialiné plokstuma
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IV skilvelio kairioji kisené. Vermis cerebelli apatinés da-
lies hipoplazija. Kontrastinés medziagos kaupimo néra. Is-
vada: pakitimai biidingi displastinei gangliocitomai
(1-3 pav.).

Remiantis klinika ir pakitimais MRT diagnozuota
Lhermitte-Duclos liga (Gangliocytoma cerebelli hemisp-
herii sin). Gydymui rekomenduota 600 mg finlepsino pa-
rai. Ligonis buvo paliktas tolesniam stebéjimui.

Po 1,5 mety atvyko pakartotiniam patikrinimui ir ligos
eigai jvertinti. Savijauta isliko panasi. Paroksizmai su sa-
moneés netekimu nesikartojo. Tvarkingai vartojo karbama-
zeping. Mokési 11 klaséje specialioje mokykloje. Somati-
né ir neurologiné buklé nekito, intelektas toks pat. Akiy
dugne islieka abiejy regos nervy neryskios ribos. EEG is-
lieka generalizuoti epilepsiforminiai i§kriiviai su maksi-
malia amplitude kairéje frontalinéje srityje. Po 1,5 mety at-
liktoje MRT radiniai identiski.

Istirti abu tévai, jy neurologiné buiklé normali, atliktose
MRT pakitimy nerasta.

Tartasi dél paciento operacinio gydymo: savijautai ne-
blogéjant, galvos skausmui nestipréjant, neprogresuojant
staziniams pokyc¢iams akiy dugnuose, esant kompensuo-
tiems epilepsijos priepuoliams bei stabiliems pakitimams
MRT, nutarta neoperuoti. Pacientas ir jo tévai perspéti, kad
pablogéjus savijautai bitina nedelsiant atvykti pas neuro-
chirurga konsultuotis dél operacinio gydymo.

APIBENDRINIMAS

LDL - gerybinés kilmés smegenéliy hamartoma yra reta li-
ga, vis délto turéty biti jtarta jauniems zmonéms, turin-
tiems progresuojancia uzpakalinés daubos tiirinio proceso
simptomatika. Atliekant MRT galima nustatyti tipinius pa-
kitimus, atspindin¢ius nenormaliai sustoréjusius smegené-
liy vingius, nekaupiancius kontrasto. Svarbu jvertinti ir
stebéti kity organizmo sistemy bikle dél padidéjusios ha-
martomy ar kity augliy rizikos, susijusios su galimu Cow-
den sindromu. Operacinio gydymo taktikos pasirinkimas
priklauso nuo neurologinés simptomatikos progresavimo
bei okliuzinio hidrocefalinio sindromo atsiradimo.
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LHERMITTE-DUCLOS DISEASE (DYSPLASTIC
CEREBELLAR GANGLIOCYTOMA)

Summary

Lhermitte-Duclos disease (LDD) or dysplastic cerebellar
gangliocytoma is a rare disorder characterized by a slowly pro-
gressive unilateral tumor mass of a cerebellar cortex. The debate
whether it represents a neoplastic, malformative or hamarto-
matous lesion is still in progress. The nature and pathogenesis of
this disease remain unknown. LDD usually occurs in the third to
fourth life decades with the symptoms of cranial nerve palsies,
unsteadiness of gait, ataxia and sudden neurological deteriora-
tion as a result of occlusive hydrocephalus. Associations with
other congenital malformations are common. MRl is the diagnos-
tic tool of choice which reveals characteristic non-enhancing
gyriform patterns with enlargement of cerebellar folia.

The paper deals with review of the literature and presents a
case report of 22 years old male who was diagnosed having
Lhermitte-Duclos syndrome based on clinical and typical MRI
picture.

Keywords: Lhermitte-Duclos disease, dysplastic cerebellar
gangliocytoma, cerebral malformation, hamartoma.
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