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Feminino , 36 anos

Doencas Cerebelares, Imagem por Ressonancia Magnética,
Cerebelo

http://bradcasesold.brad.org.br/pt/Cases/CaseDetails/289

Ahead of DOI

Doenca de Lhermitte-Duclos ou gangliocitoma cerebelar displasico € uma rara doenca
cerebelar de etiologia ainda incerta, com caracteristicas tipicas nas imagens de ressonancia

magnética (padrdo "tigroide").

Historico Clinico

Feminina, 36 anos, em investigagdo de crises convulsivas. Negava outras comorbidades.
Realizada ressonancia magnética (RM) que evidenciou sinais classicos de gangliocitoma
cerebelar displasico (Doenca de Lhermitte-Duclos).


http://bradcasesold.brad.org.br/pt/Cases/CaseDetails/289

Achados Radioldgicos

A ressonancia magnética caracterizou lesdo nodular no hemisfério cerebelar direito, bem
delimitada e heterogénea, com padrao "tigroide" tipico, caracterizado por espessamento das
folias e alteracdo de sinal, predominantemente elevado em T2/FLAIR, sem restricdo a difuséo
ou realce pelo contraste. A lesdo media aproximadamente 4,8 x 4,6 x 2,8 cm, e determinava
pequeno efeito de massa, promovendo discreta deformidade do IV ventriculo e deslocando o
vermis cerebelar para a esquerda. Também se caracterizava pequena projecao da tonsila
cerebelar esquerda abaixo do forame magno. O estudo por espectroscopia de protons na lesao
demonstrou reducao do pico de colina e elevagao do pico de lactato (Figuras 1, 2, 3 e 4).

Discussao

Gangliocitoma cerebelar displasico, também conhecido como doenca de Lhermitte-Duclos, é
uma rara doenca cerebelar que apresenta espessamento displasico das folias cerebelares,
assumindo padrao "tigroide" / estriado, achado tipico nas imagens de ressonancia magnética
[1]. A origem da doenca ainda permanece incerta, podendo estar relacionada a neoplasia,
hamartoma ou malformacao congénita [1, 2]. Evidéncias clinicas demonstram forte associacdo
com a sindrome de Cowden ou sindrome de mutiplos hamartomas. Com heranca autossémica
dominante, a sindrome de Cowden caracteriza-se por diversas lesées hamartomatosas na pele
e outros 6rgaos, incluindo a mama, tireoide e o sistema nervoso central [1, 2]. Mutacfes no
gene PTEN tem sido encontradas em pacientes com a sindrome de Cowden, inluindo alguns
pacientes com a doenca de Lhermitte-Duclos [1, 2, 3]. A desordem geralmente acomete adultos
jovens, na terceira e quarta décadas de vida, e ndo demonstra predilecdo por género [1,2]. A
clinica varia desde assintomatica até os determinados pelos efeitos de massa na fossa
posterior, tais como vémitos, disartria, ataxia e hidrocefalia [1, 2, 3]. O diagndstico geralmente
se faz através dos achados tipicos imaginolégicos na ressonancia magnética [1]. O tratamento
consiste em descompressao imediata, dependendo da sintomatologia, seguida de ressecg¢ao
tumoral. Entretanto, a resseccao completa do tumor torna-se dificil devido as margens
indistintas da leséo, e a recidiva torna-se possivel [1].

Lista de Diferenciais

. Astrocitoma Cerebelar
- Meduloblastoma

Diagnostico

- Gangliocitoma Cerebelar Displasico (Doenc¢a de Lhermitte-Duclos)

Aprendizado

A doenca de Lhermitte-Duclos € uma afeccéo cerebelar de origem incerta, com caracteristicas
tipicas nas imagens de ressonancia magnética.
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Imagens

Figura 1. RM ponderada em T2 (corte sagital) demonstra lesdo nodular no hemisfério cerebelar
direito, bem delimitada e heterogénea, com padréo "tigroide" tipico, caracterizada por
espessamento das folias e alteracao de sinal, predominantemente elevado em T2/FLAIR.



Figura 2. RM ponderada em T2/FLAIR (corte axial) demonstra lesdo nodular no hemisfério
cerebelar direito, bem delimitada e heterogénea, caracterizada por espessamento das folias e
alto sinal T2/FLAIR.



Figura 3. RM ponderada em T1 pds contraste demonstrando lesdo sem realce pelo meio de
contraste.

Figura 4. RM nas sequéncias de difusdo (DWI) e coeficiente de difusao aparente (ADC), planos
axiais, caracterizando leséo cerebelar sem restricdo a difusao.

Videos

Nenhum resultado econtrado



