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Presentacion del caso

Paciente masculino de 44 anos, que consultd por episodios de
cefalea holocraneana de moderada a severa intensidad, de dos
meses de evolucién, en centro externo, donde indican una
tomografia computada que mostré un proceso expansivo de la
fosa posterior. El paciente fue trasladado al Hospital de Clinicas
donde se le realizé la siguiente RMN de encéfalo:

Planos axiales (A-F):

(A) ponderaciéon en T1 (B) ponderacion en T2 (C) ponderacién
en T1 con gadolinio (D) secuencia de difusién (E) mapa de
coeficiente de difusion aparente (F) T2 Ecogradiente. Se
reconoce una lesion en el hemisferio cerebeloso derecho vy
vermis, hipointensa en T1 e hiperintensa T2, con efecto de
masa sobre el cuarto ventriculo mostrando el tipico aspecto
atigrado de la ELD. La masa exhibe escaso realce
postcontrastal superficial. En las secuencias de difusion y
mapa de ADC se evidencia cierta restriccion a la difusion, leve
a moderada. Se observan aisladas zonas hipointensas
atribuibles a focos de calcificaciones visibles en T2 eco
gradiente.

(G) Plano sagital en T1 +C se observa la herniacidon amigdalina
transtentorial derecha.

(H) Plano coronal en T2 demostrando la hidrocefalia proximal
a la masa.

(1) Plano axial en T2 evidenciando eversion de la papila dptica
bilateral como signo de HTE.
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Debido a los hallazgos de hipertensidon endocraneana, se decide
someter al paciente a cirugia. Durante la intervencion quirurgica,
se pudo observar un marcado engrosamiento de las folias
cerebelosas en el hemisferio derecho.

Los fragmentos de tejidos extirpados son enviados a la Unidad de Anatomia
Patoldgica, donde se confirma el diagndstico de ELD.

(A): Marcado y difuso engrosamiento de la capa granular interna del cerebelo a
expensas de neuronas displdsicas (HE 10x).

(B): Neuronas grandes ovoides de amplio citoplasma eosinéfilo con nucleos
centrales y nucledlo prominente. (HE 40x). La sustancia blanca muestra vacuolas
claras y edema y numerosas calcificaciones distroficas.



Discusion

La enfermedad de Lhermitte-Duclos se caracteriza por hemisferios cerebelosos marcadamente engrosados, con una ampliacion de la corteza cerebelosa. Este
engrosamiento del cerebelo produce un efecto de masa en la fosa posterior, causando sintomas de disfuncidn cerebelosa, hidrocefalia no comunicante y
disfuncién de nervios craneanos. Los sintomas cerebelosos pueden estar presentes durante varios afios antes de establecer el diagndstico. Debido a este
comportamiento, se suele diagnosticar alrededor de la tercera y cuarta década de la vida (1,2), lo que coincide con nuestro caso en particular. En cuanto a las
caracteristicas radioldgicas, la masa se presenta con patrén atigrado tipico y otros signos asociados que se reportan en la literatura, como los depdsitos de calcio,
compresion del cuarto ventriculo, hidrocefalia proximal, hipertensién intracraneal secundaria y herniacidn tonsilar (1,3).La histopatologia de esta entidad forma la
base de los hallazgos de |la resonancia magnética (4).

La presencia de la restriccion a la difusion leve a moderada obliga a plantear en el diagndstico diferencial a los procesos neoplasicos hipercelulares que pueden
imitar el patréon atigrado del la ELD, como Meduloblastomas nodulares extendidos (subgrupo SHH). En la bibliografia existen casos reportados de
meduloblastomas que simulaban una lesién similar al gangliocitoma displasico cerebeloso (5,6).Cheng et al mencionan que en las secuencias de difusiéon la ELD
demuestra un aumento de la sefial debido al efecto de brillo T2 mas que por una difusion restringida, lo que se refleja por la falta de hipointensidad en los
Mapas de ADC (7). Sin embargo, otras fuentes sefalan que el comportamiento de esta rara masa cerebelosa en las secuencias de difusiéon puede variar
significativamente y verse influenciado por la hipercelularidad y la alta concentracién axonal intralesional.(8,9).

Nuestro paciente presentaba una leve restriccion a la difusion, con moderada caida de la seial en el MAPA de ADC. Debido a los sintomas de hipertension
endocraneana secundaria fue sometido a cirugia. El reporte anatomopatoldgico confirmo el diagndstico de gangliocitoma displasico cerebeloso agregando un
caso a la literatura de ELD con leve a moderada restriccion a la difusidon que, a su vez, se relaciond con la hipercelularidad encintada en la anatomia patoldgica,
la cual demostré un marcado y difuso engrosamiento de la capa granular interna del cerebelo a expensas de neuronas displasicas.

La enfermedad de Lhermitte Duclos no presenta realce con el contraste EV en la mayoria de las documentaciones. Sin embargo, hay casos reportados de
presentacion  atipica, con realce superficial posiblemente debido a proliferacién  vascular (10), como en nuestro caso.




Conclusion

Consideramos de gran importancia la presentacion de este caso de Enfermedad de Lhermitte Duclos, dada su
extrema rareza. Es fundamental tenerla en mente al enfrentar un tumor en la fosa posterior, ya que su
diagndstico puede lograrse mediante los hallazgos en la resonancia magnética, lo que facilita la preparacion
prequirurgica. Es imperativo que los médicos estemos capacitados para identificar esta condicién, ya que su
abordaje difiere significativamente de otras patologias que podrian presentar similitudes. Un tratamiento y
diagndstico oportuno resulta esencial para el prondstico y la supervivencia de los pacientes.
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