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Caso Clinico

Se comunica el caso de una paciente de 29 afios previamente sana, quien con-
sulta por cefalea occipital de 4 meses de evolucién con examen neurolégico nor-
mal y sin edema de papila.

La TAC de encéfalo mostré una extensa lesién hipodensa con algunas areas
calcicas a nivel del hemisferio cerebeloso derecho.

En resonancia magnética, la lesién es heterogénea de aspecto seudoquistico
multitabicada, imitando un panal de abejas con sefal hipointensa en T1, hiperin-
tensa en T2 y sin refuerzo post-gadolinio. Hay minimo efecto de masa.

No se hizo espectroscopia.

Los hallazgos imagenol6gicos corresponden a un gangliocitoma cerebeloso
displdsico descripto en la literatura como enfermedad de Lhermitte-Duclos que
en su expresion completa incluye macrocefalia, polidactilia, hemangiomas mul-
tiples y ataxia.

Cuando se hace espectroscopia, el pico de colina es normal, hay descenso
de N-acetilaspartato y presencia anormal de acido ldctico indicando respectiva-
mente ausencia de proliferacion neuronal, menor densidad neuronal y desvio del
metabolismo normal a la anaerobiosis.

A su vez, la enfermedad de Lhermitte Duclos cosegrega con la enfermedad de
Cowden, que es un sindrome autosémico dominante que predispone a cdncer con
significativo aumento de riesgo de tumores de mama, tiroides y tricolemomas
mucocutaneos. El vinculo més frecuente entre Lhermitte-Duclos y Cowden es la
presencia de hamartomas, tumores benignos que contienen células diferenciadas
pero desorganizadas indigenas al tejido en el cual se encuentran.

Se ha podido determinar que un locus tinico en el cromosoma 10q22-23 pue-
de ser el responsable de ambas entidades. Un gen supresor tumoral candidato
(PTEN) en esta regién se encuentra mutado en tumores esporadicos de cerebro,
prostata y mama. En 4 de 5 familias con enfermedad de Cowden el andlisis mu-
tacional de PTEN ha identificado mutaciones de la linea germinal. Por lo tanto,
en este momento se cree que PTEN puede comportarse como gen supresor de
tumor y quiza actuar como regulador de la diferenciacion de tipos celulares en un
organo durante el desarrollo.
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Figural: Corte axial de TC de cerebro sin contraste. Lesion
de baja densidad y con areas cdlcicas ubicada en el hemisferio

cerebeloso derecho.

Figuras 2 A y B: Cortes axiales de RM en FSET2 y Flair Voluminosa lesién nodular hiperintensa en T2 y mutitabicada simulando “panal

de abejas”

Figuras 3 A y B: Cortes coronales de RM FSET2 y SPGR T
con contraste. Ndtese el efecto de masa y la ausencia de dreas

de refuerzo.
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