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Posterior Fossa Hemanjioblastomalarinda ve Atipik Teratoid/
Rabdoid Tiimdr, Lhermitte-Duclos gibi Nadir Goriilen Diger
Tiimorlerde Tani, Tedavi ve Cerrahi Prensipler

Diagnosis, Management and Surgical Principles in Posterior
Fossa Hemangioblastomas and Rare Tumors such as Atypical
Teratoid/Rhabdoid Tumor and Lhermitte-Duclos
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Merkezi sinir sisteminde gdérilen hemanjioblastomalar iyi davranigh timérlerdir. Sporadik veya von Hippel-Lindau hastalidi ile ilintili
olarak gelisirler. Hemanjioblastomalar en ¢gok serebellum, beyin sapi ve omurilikde yerlesir. Atipik Teratoid/Rabdoid TUm&r merkezi
sinir sisteminin ender goérilen, cogunlukla Ug yasin altindaki ¢cocuklarda ortaya gikan, son derece kétl huylu embriyonel timaériddr.
Lhermitte-Duclos hastaligi veya Displastik Serebellar Gangliositoma, serebellumun malformasyon, hamartoma ve benign neoplazm
Ozellikleri gosteren bir bozuklugudur. Posterior fossada yerlesimli bu timérler gesitli 6zellikleri ile gézden gegirilmistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Hemanjioblastoma, vonHippel-Lindau, Atipik teratoid/rabdoid tiimér, Lhermitte-Duclos, Displastik
serebellar gangliositoma

ABSTRACT

Hemangioblastomas of the central nervous system are benign tumors. They present sporadically or in association with von Hippel-
Lindau disease. They are mostly located in the cerebellum, the brainstem, and the spinal cord. Atypical teratoid/rhabdoid tumor is
a rare, extremely malignant embryonal tumor of the central nervous system, and occurs mostly in children under three years of age.
Lhermitte-Duclos disease or dysplastic cerebellar gangliocytoma is a cerebellar disorder with features of cerebellar malformation,
hamartoma, and benign neoplasma. These posterior fossa tumors are reviewed with their various characteristics.
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gangliocytoma
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B SEREBELLAR HEMANJIOBLASTOMA
Genel Bilgiler

emanjioblastoma (HB) Diinya Saglik Orgiitiinin (WHO)
H2016 yilinda gézden gecirdigi son Merkezi Sinir Sis-

temi TUmodrleri Siniflamasinda “Mezenkimal non-
meningotelial” adi altinda gegen, davranigl kesin olarak bilin-
meyen, borderline, birinci derece (WHO Grade I) timorlerdir
(22).

HB’lar sporadik veya von Hippel-Lindau (VHL) hastaligi ile
ilintili olarak gelisir (6,16,21,36). Sporadik tim®érler tim HB’larin
yaklasik %60-75 kadarini olusturur, genelde ileri yaslarda
ve siklikla tek lezyonlar olarak ortaya cikarlar (5,9,16,21).
Sekil 1’de sporadik hemanjioblastoma olgusu 32 yasinda
kadin hastada kontrastl T1 manyetik rezonans (MR) sagittal
kesitinde sag hemisfer yerlesimli kontrast tutan timér ve timér
kisti gértilmektedir. Bunun yaninda, sporadik HB’larin baska
alanlarda dissemine yayilimlar gérilebilir (5). VHL hastalidi ile
ilintili olan HB’lar olgularin yaklasik %25-40 kadarini olusturur
ve genelde daha genc¢ hastalarda gérilir (5,15,16,36). VHL
hastaligina 3p25-6 kromozomu Uzerindeki VHL geninde
mutasyon yol acar. Bunun sonucunda pVHL timdr stipresyon
protein iglevi kaybi gelisir. Bu proteininin ana islevi vaskuler
endoteliyal biyime faktoérinin (VEGF) dizenlemesi olup,
kaybi ile hemanjioblastoma, retinal anjioma, renal Kkistler
ve berrak hicreli karsinoma, feokromositoma, pankreas
timorleri, epidermal kistler ve orta kulagin endolenfatik kese
timoru gibi neoplastik olusumlar gelisir (5,39).

HB’lar en ¢ok serebellum, beyin sapi ve omurilik olmak Uzere,
merkezi sinir sisteminin her yerinde primer olarak ortaya
cikar. Amerikan NIH (Ulusal Saglk Enstitisl) kayitlarinda
yas ortalamasi 32,6+11,6 olan 19 hastada 143 VHL ilintili HB
timorin %48’ i serebellumda, %12’si beyin sapinda ve %40’
nin da omurilikte yerlesik olduklari gérilmdistar (2).

Serebellar HB solid ve kistik olabilir, solid timor kistik sekle
doénebilir. VHL ilintili HB’da solid timdrlerden kistik timdrlere
gelisimi irdeleyen Slater ve ark.nin serisinde 8 hastada 28
timor izlenmis, 14 kistik timdrin bastan kistik oldugu, diger
14 solid timoérin ise, sadece bir solid timorin kistik olmadan
blyUmesi disinda, 13 solid timdriin zaman i¢inde kistik sekle
dondugu bildirilmistir (34). Sekil 2A ve B’ de VHL ilintili bir
timdorun 1,5-2 yillik bir izlem siresinde kistik sekle geldigi
gorilmektedir.

HB hastalarinin yakinma, belirti ve bulgulari posterior fossa
timdr hastalarinin genel dzelliklerini tasir. Jagannathan ve
ark. Bethesda, Maryland’ daki VHL ilintili HB’da 88 olguluk
ve girisim yapilan 164 serebellar tUmdér serisinde hastalarin
basvuru nedenleri bas agrisi (%75), ataksi (%55), dismetri
(%29) belirti ve bulgulari ve hidrosefali (%28) seklinde
oldugunu bildirmiglerdir (14). Bu seride belirti ve bulgulara
yol acan semptomatik tUmérlerin ortalama capr 1,8+1,9
cm, hacmi 2,8+3,4 cm3; belirti vermeyen asemptomatik
timorlerin ortalama capi 1,1+0,9 cm ve hacmi 0,7+0,4 cm3
olarak bulunmustur (14). Fukuda ve ark. 17-79 yas arasi (ort
49 yas) 36 hastalik serebellar sporadik HB serilerinde timor
boyutunun (timor ve kist) 10-67 mm (ort 36,4 mm) oldugunu,
% 58,3 olguda hidrosefaliye neden oldugunu bildirmislerdir
(10).

Hicdénmez T.: Nadir Gériilen Timorler

VHL ilintili HB hastalarinda bir¢gok timd&rin de, hicbir zaman
semptom vermeyebildigi ve bu nedenle tedavi gerektirmedigi
de bildirilmistir (2). Bu nedenle sonradan semptomatik hale
gelebilecek lezyonlarin erken dénemde taninmalarinin 6nemine
deginilmistir. Bu konuda Ammerman ve ark.nin Ulusal Saglik
Enstitist (NIH) kayitlarinda 143 HB timorinde 12,4+1,4
yil takip slresince timérlerin %97’sinde 6lcllebilir boyut
artisi olmasina karsillk sadece %41 tumdrin semptomatik
hale geldigi ortaya c¢ikmistir. Bu tUmorlerin %45’inin ilk
radyolojik incelemelerde belirgin olmayan timédrlerden
gelistigi gortlmustir. Serebellar HB’larin ayda 112 mm¥den
daha fazla blylyen veya 69 mm®den daha biylk ve birlikte
oldugu timdr ve kist blylime hizi ayda 14 mm? ve daha buyik
olan serebellar HB’larin semptomatik hale gectigi sonucuna
variimistir (2).

Goriintileme

Kontrastsiz bilgisayarli tomografi (BT) incelemesinde hipodens
kistik lezyon ve serebellumun pial ylzeyinde izodens timéral
mural nodul gérilir, kontrast verilmesi sonrasi timér mural
nodull yogun sekilde boyanir (27,36). Manyetik rezonans
(MR) incelemesinde, T1 kesitlerde timor kisti beyin-omurilik
sivisina (BOS) gore izointens, T2 kesitlerde izo-hiperintens
sekilde gordlir. Tumér nodulinin intensitesi degiskendir,
bulyik nodullerde akim (flow void) gorulebilir. Kanama bulgulari
siktir. Degisik boyutlarda peritimoral 6dem gorilebilir. TUmor
nodlli kontrast madde ile yodun sekilde boyanir. Dijital
substraksiyon anjiyografisinde (DSA) timdér boyanmasi ve
degisik derecelerde arterio-vendz (AV) santlar gorilebilir (27).

Tedavi, Sonuclar ve izlem

Sporadik ve VHL ilintili serebellar hemanjioblastoma olgula-
rinda timd&run genel prensipler uyarinca rezidi ve niiks olma-
masi icin total c¢ikariimasi amagclanir. Sporadik ve tek lezyon
olan olgularda tedavi cerrahi olup, total ¢ikarildiginda olgularin
c¢ogunda niiks goérilmez (16). HB dogasi geregi damarlanma-
dan zengin timdrler oldugundan cerrahisi zor olabilecegi igin
preoperatif embolizasyonun bazi olgularda dikkate alinmasi
gerektigi vurgulanmistir (32).

Tumodrin solid kismi olan mural nodilin boyutu, yogun
damarsal yapisi ve kanlanmasi dikkate alinarak, o&zellikle
blylk mural nodil varliginda dikkatli davranilmasi gerekir.
Tumdrin éncelikle besleyici damari belirlenmeli (Sekil 2C) ve
yakilip timdrin kanlanmasi kontrol altina alinmalidir. HB’ da
kist duvarinin ¢ikarilmasi sart degildir (36).

Fukuda ve ark.nin 36 hastalik serebellar sporadik HB serisinde
total rezeksiyon %86 olguda saglanmis, hasta yasinin ve
timor ozelliklerinin uzun dénem prognoz da etkili oldugu ve
kistik timorlerin prognozlarinin solid olanlara gére daha iyi
oldugu bildirilmistir (10).

VHL ilintili HB’da 164 serebellar timdrlt 88 olguluk serilerinde
Jagannathan ve ark. cerrahi girisim ve rezeksiyon sonrasi
dclncli ayda semptomlarin %98 ve hidrosefalinin %94
olguda dulzeldiginin gérildigunid ve bes yillik takipte niks
gorilmedigini bildiriimektedir (14).

VHL ilintili hemanjioblastomada yillik kontrol kranial ve spinal
MR incelemesi ve yillik retinal anjioma takibi énerilmektedir (4).
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VHL ilintili serebellar HB’un ameliyat edildikleri dénemde renal
kistleri oldugu belirlenen iki olguda uzun dénem takiplerinde
111 ve 209 ay sonunda renal hicreli karsinoma’ya progresyon
bildirilmistir (20). VHL ilintili HB’nin serebellar tim&r ameliya-
tindan 5 yil sonra filum terminalede ortaya ¢iktigi bildirilmistir
(38).

VHL ilintili hemanijioblastom olgularinin yagsamlarinda bir¢gok
kez cerrahi girisim gecirdiklerinden yola c¢ikarak, Amerikan

Sekil 1: Sporadik hemanjioblastoma olgusu 32 yasinda kadin
hastada kontrastli sagittal T1 MR kesitinde sag hemisfer yerlesimli
kist ve kontrast tutan timor gortlmekte. Dr. LUtfi Kirdar Kartal
EAH Beyin Cerrahisi Klinigi olgusu.

NIH ve Ulusal Kanser Enstitlisii kraniyospinal infratentoriyal
radyoterapinin etkisini arastirmig ve timoér biylme hizinin
dogal seyre gore azaldidi, cerrahi girisim sayisini azalttigi ve
o6nemli bir potansiyel tedavi segenegi olarak degerlendirildigi
sonucuna varmistir (33).

B ATiPiK TERATOID/RABDOID TUMOR
Genel Bilgiler

Atipik Teratoid/Rabdoid Timér (AT/RT) merkezi sinir sis-
teminin ender ve cok klc¢lk ¢ocuklarda ortaya cikan, son
derece kotu huylu ve kétlu seyirli embriyonel timériadir
(7,13,19,23,25,35,37,40). Diinya Saglk Orgiiti 2016 Sinifla-
masinda Embryonal Timoérler baghgi altinda yer almaktadir.
Bu siniflamada, malign karakterli ve dordiinct derece (WHO
Grade V) timérlerdir (22).

AT/RT cocuk beyin timérlerinin %1-2’si olup, ¢odu ilk 2 yas-
ta ¢cok sik olmak Uzere 5 yas 6ncesi goralir (11,13,19,25,28,
37,40). Primitif néroektodermal timérlere (PNET) gbre daha
da kugik yasta goriltr. Ancak PNET terimi WHO 2016 sinifla-
masinda listeden cikartilimistir (22). Eriskinlerde nadiren ortaya
cikar (13,30). Az bir erkek predominansindan s6z edilmektedir
(28).

AT/RT olgularin yaklasik yarisinda posterior fossa yerlesimlidir
(18). Meyers ve ark.nin serisinde timorler %47 infratentoriyal,
%41 supratentoriyal, %4-12 arasindaise hem infratentoriyal ve
hem supratentoriyal yerlesimli ve ortalama boyutu 3,6x3,8x3,9
cm olarak bildirilmistir (24).

Klinik belirti ve bulgu olarak, yerlesimleri ile ilgili olarak AT/RT’li
¢ocuklarda letarji, bulanti, kusma ve kraniyal sinir bulgulari
vardir (18).

AT/RT sadece tumoér slpressér gen ile ilintili olan tek
pediatrik timoérdir. Gen analizinde 22. kromozom (zerinde
yerlesik INI1T/hSNF5/BAF47 timor slpresyon geni kaybi

Sekil 2: A) vonHippel-Lindau hastaligi olan serebellar hemanjioblastoma olgusu 28 yasinda erkek hastada kontrastli T1 MR incelemesinde
(Nisan 2013) posterior fossa orta hat yerlesimli vaskuler timdr. Dr. Litfi Kirdar Kartal EAH Beyin Cerrahisi Klinigi olgusu. B) Ayni hastanin
takibinde (Aralik 2014) 20 ay icinde serebellar hemanjioblastoma kitlesinin belirgin sekilde bliyimesi ve kist gelisimi gérilmekte. C) Ayni
hastanin koronal T1 kontrastl MR kesitinde vaskuler timorin besleyici damari (beyaz ok) ve kitlenin yeni gelismis olan kistik bolimu (ok)
goriluyor. Daha 6nce sag serebellar hemanjioblastoma nedeniyle ameliyat edilen hastanin cerrahi girisim izi de gériimekte.
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gOsterilmistir (18,28). Genin timér gelisiminde iglevi tam
olarak belirlenememis olmakla beraber hiicre déngusini
kontrolinde bir bozukluk ve INI-1 yoklugunda, Siklin D1’in
rabdoid timor proliferasyonunu baglatmaya ve AT/RT ortaya
cikmasina neden oldugu gésterilmistir (11,18).

Gorece olarak daha yeni tanimlanmis bir timor olan AT/RT ile
ilgili klinik, néroradyolojik ve histopatolojik farkindaligin artmasi
bu timorin giderek daha fazla dogru tani konulur olmasina
yol agmistir (37). Ozellikle 2 yasin altindaki gocuklarda biiyiik,
heterojen, kistik/solid posterior fossa kitlesi gérulduginde
ayirici tani olasiliklari iginde AT/RT disunudlmelidir (7). AT/
RT’'nin morfolojik o&zellikleri ¢ok degisik olabileceginden,
tanisinda immdinhistokimyanin ve molekuler genetik panelinin
6nemi vurgulanmistir (1,23). Histopatolojik olarak indifferansiye
kiglk hucreler yaninda, AT/RT rabdoid tiimér hlcreleri ve
mezenkimal d&geler ile, EMA, vimentin, sinaptofizin ve diz
kas aktini immunhistokimyasal olarak boyanma g&sterir
(23,40). immunhistokimyasal ayirici tanida 6zellikle PNET
icin infantlarin ve gocuklarin merkezi sinir sistemi embriyonal
timorlerinde INI-1/BAF47 imminboyasi tanida 6nemlidir
(1,23,40).

Meyers ve ark.nin yas ortalamasi 4 ay ve 15 yil arasinda (med.
2,9 yas) olan 13 olguluk Rochester serisinde serisinde tani

Hicdénmez T.: Nadir Gériilen Timorler

asamasinda MR’da % 24 olguda disseminasyon bulundugu
bildirilmistir (24). Bu oran Kubicky ve ark. tarafindan %35-40
olarak verilmigtir (18). Meyers ve ark.nin serilerinde diger bir
%35 olguda ise disseminasyonun cerrahiden ortalama 1,1 yil
sonra ortaya ¢iktigi ve MR’da disseminasyon bulgusunun koti
prognozu gosterdigi bildiriimektedir (24).

Goriintlileme

Diger embriyonel timdrler ile ortak ydnleri bulunmakta, BT ve
MR gérinumleri PNET ile benzemektedir. Yogun hticresel yapl,
siklikla timér igi kanama, nekroz, kist, kalsifikasyon olusumlari
nedeniyle heterojen BT dansite ve MR intensiteleri solid ve
kistik bilesenlerin karisik 6zelliklerini yansitir (13,18,24,28).
Tamoér BT incelemesinde tipik olarak hiperdens gorindr,
yogun sekilde kontrastlanma gésterir, kalsifikasyon sik degildir
(13,17).

MR incelemesinde heterojen olarak T1 sekanslarda beyin
ile hipo-izointens, T2 sekanslarda izo-hiperintens (Sekil 3),
difizyon sekansinda hafif - orta derece difiizyon kisitlamasi,
MR spektrografide ise yiksel Cho degeri ve azalmis NAA
degerleri gorilir (18,28).

Supratentoriyeltimdrlerde PNET, supratentoriyelependimoma,
teratoma, ylksek dereceli astrositoma; infratentoriyel yerlesen

Sekil 3: Atipik teratoid/rabdoid
timor (AT/RT) olgusu 14 aylik
bebegin sagd serebellumda
yerlesmis, kitle etkisi yapan,
heterojen yapida posterior fossa
timoranin T2 aksiyal (sol Ust)
ve T1 kontrastsiz sagittal, T1
kontrastl koronal ve aksiyal

MR sekanslarinda 6zellikleri
gériltiyor. Marmara Universitesi
Pendik EAH Beyin ve Sinir
Cerrahisi Klinigi olgusu.
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timérlerde ise 6zellikle medulloblastoma ile ayirici tani dnem
tasir. Primitif néroektodermal timérlerin (PNET) tersine AT/RT
orta hat disinda yerlesir, kalsifikasyon gérilebilir, kist olusumu
vardir ve kist duvari kontrast tutabilir (7).

Tedavi

Ender gorulmesi ve randomize kontrolli ¢calismalarin eksikligi
nedeniyle yaygin kabul géren ve uygulanan optimal tedavi
protokoli olusturulamamistir (3,11). Bu tip agresif ve kot
seyirli timorlere genel yaklasim, cerrahi girisim ve ardindan
lokal veya kraniospinal radyoterapi ve kemoterapi seklinde
olmalidir. Her timor gibi AT/RT’Un total veya olabildigince
subtotal cerrahi rezeksiyonu prognostik agidan 6nemlidir
(18). AT/RT kemoterapiye duyarli olmasina karsin, 6 ay icinde
niksler gortlebilir ve hizli ilerler (7). Athale ve ark. degisik
kemoterapi protokollerinin, cerrahi rezeksiyon orani, yas ve
timor yerlesiminden bagimsiz olarak, genel sag kalim slresini
artirdigi (med 17,3 ay) ve intratekal kemoterapinin daha etkili
oldugunu bildirmektedir (3).

Ek radyoterapi, prognoz uzerine etkisi olmasina karsin, genel
yaklasim olarak U¢ yasin altindaki ¢ocuklara uzun dénem
nérokognitif zararlari nedeniyle veriimemektedir. Ancak, AT/
RT’de birgcok kemoterapi protokolinin yaninda, sadece

90 | Turk Nérosir Derg 27(1):86-92, 2017

tUmor rezeksiyon alani ve rezidl timére ybnelik radyoterapi
ve disseminasyon varliginda kraniospinal radyoterapinin
glindeme geldigi ve prospektif klinik calismalarin bagladigi
bildiriimektedir (3,18).

AT/RT son derece agresif seyreden bir tumoérdir. Genel sag
kalim orani dislktir ve medyan degeri 9,5 - 10 ay olarak
bildirilmistir (17). Kore’li Lee ve ark.nin cerrahi ve ek tedavi
sonuglarinin irdelendigi 13 ¢ocuk hastalik serisinde, (7 hasta
bir yasin altinda, 7 hastada tani sirasinda disseminasyon, ikisi
3 yasin altinda 4 hastaya radyoterapi uygulanmis, 10 hastaya
kemoterapi verilmis) progresyonsuz sire 4 ay ve medyan sag
kalim suresi 9 ay olarak bildirilmistir (19). Bir baska calismada
medyan sag kallm degeri 17 ay olarak bulunmustur (11).

B LHERMITTE-DUCLOS HASTALIGI veya
DiSPLASTIK SEREBELLAR GANGLIOSITOMA

Genel Bilgiler

Lhermitte-Duclos (LD) Hastaligi, Displastik Serebellar Gangli-
ositoma, serebellumun malformasyon, hamartoma ve benign
neoplazma 6zellikleri gdsteren bir bozuklugudur, histolojik ola-
rak gangliositoma ile drtlisen yonlerine karsin gergek bir ne-
oplazmadan ¢ok, genislemis displastik hlcreler ile daha gok

A B B

Sekil 4: Lhermitte-Duclos,
Displastik Serebellar
Gangliositoma, olgusu 12
yasinda ¢ocuk hastanin MR
goérlintilerinde T2 aksiyal
ve sagittal ve kontrasth T1
aksiyal MR sekanslarinda
sol serebellar hemisferi
dolduran ve orta hatta
uzanan kitle ve gizgisel (ok)
genislemis serebellar folya
hipertrofilerinin 6zellikleri
gorilmekte. Marmara
Universitesi Pendik EAH
Beyin ve Sinir Cerrahisi
Klinigi olgusu.



hamartoma ve malformasyon &zellikleri gésterir (8,17,26,31).
Ancak, Diinya Saglk Orgiti’niin 2016 Timdr Siniflamasinda
Noronal ve miks Noéronal-glial timérler bashg altinda gegen
Serebellumun Displastik Gangliositomasi, Lhermitte-Duclos
(LD) adi altinda yer almaktadir. Bu siniflamada birinci derece,
iyi huylu (WHO Grade ) timérdir (22).

Serebellumda yerlesen, oldukga ender goriilen ve her yasta
gérulmesine karsin, geng-orta yaglarda 20-40 yaglari arasinda
daha fazla ortaya ¢ikan bu patolojik siirecin son dénemlerde
fakomatozlar ve Cowden Sendromu ile iliskisi dne ¢gikmaktadir
(8,12,29,31). Cowden Sendromu, Cowden Muiltipl Neoplazi/
Hamartoma Sendromu son derece ender goriilen, otozomal
dominant gegisli ve malign timérlerle yakin iligkili olan bir
surectir (12). Lhermitte-Duclos olgularinn % 40 kadari
Cowden sendromu ile iligkilidir (29). Bunun yaninda, 6zellikle
cocukluk caginda ortaya c¢ikan sporadik Lhermitte-Duclos
hastaligi olgulari da bulunmaktadir (8,26).

Lhermitte-Duclos hastaliginda lezyon serebellar hemisferlerde
ve vermiste yerlesir. Her iki serebellar hemisferi tutmus bilateral
LD olgulari da bildirilmistir (5). Klinik 6zellikleri ele alindiginda,
degisken ve c¢ogunlukla ilerleyici olarak posterior fossa da
kitle etkisi ve serebellar disfonksiyon Ozellikleri ile bas agrisi,
dispraksi, denge bozuklugu, ytirime bozuklugu, papil 6demi
gibi belirti ve bulgularla seyreder (5,18,26,28).

Histopatolojik tanida &zellikle Lhermitte-Duclos konusunda
farkindalik énemli olup dusuk dereceli glial tUmdrlerden ve
noéronal timérlerden ayirt edilmelidir (26). Ozellikle graniiler
tabakada diffiiz hipertrofi, displastik dzellikte mattir ganglion
hiicreleri, perivaskuler lenfositik infiltrasyon olmasi, glial
neoplastik 6zelliklerin olmamasi histopatolojik tanida énemlidir.
immiinohistokimyasal degerlendirmede, ganglion hiicrelerinin
ndrofilamentler, MAP2 proteini, sinaptofizin, kromogranin A ve
S-100 proteini eksprime ettikleri gériltr (17).

Goriintlleme

BT’de hipodens alanlar, 4.ventrikilin basisi, kitle etkisi, obs-
triktif hidrosefali serebellopontin sisternanin basiimasi ve si-
linmesi ve belirgin bir kontrastlanma olmamasi gérilen 6zel-
liklerdir. MR incelemesinde T1-sekanslarda gizgisel hipointens
yapllar tipiktir, T2 sekanslarda kaplan ¢izgilerine benzetilen ge-
niglemis serebellar folya yapilan (serebellar folya hipertrofisi)
goralar (Sekil 4)(29). Ayrica eslik eden beyaz madde atrofisi de
bulunur (12). Ayirici tanida, medulloblastoma, serebellar infarkt
alanlari, ganglioglioma, serebellar kortikal displazi gibi lezyon-
lar g6z 6nlnde tutulmaldir (29).

Tedavi

Cowden sendromu ile olan LD hastalarinda serebellar gang-
liositomun nérolojik belirti ve bulgu olmayan ve tiumérin ya-
vas blylume sergiledigi olgularda konservatif takip bir segenek
olabilir. Ancak takip siresince timdrlerin gelisebilecegi olasili-
ginin géz énuinde tutulmasi gerekir (31). Cerrahi girisimde sant
(hidrosefali nedeniyle) ve cerrahi rezeksiyon segenekleri vardir.
Lhermitte-Duclos tumori kapsullu ve sinirli degil, buna karsilik
diffiz oldugu igin timdr sinirnin ve normal serebellar dokunun
ayirt edilmesi kolay degildir. Bu nedenle cerrahi rezeksiyon
zorluk goésterebilir ve morbiditeye yol agma riski bulunur.
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