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P-153 - ENFERMEDAD LHERMITTE-DUCLOS: A PROPOSITO DE UN CASO
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Resumen

Introduccion: Laenfermedad Lhermitte-Duclos, también conocida como gangliocitoma displasico del
cerebel o, es una entidad infrecuente con pocos casos publicados en laliteraturay que suele estar relacionada
con el sindrome de Cowden. Presentamos una mujer de 41 afios que fue intervenida en nuestro servicio.

Caso clinico: Mujer de 35 afos, sin antecedentes personal es rel evantes, que refiere mareos de un afio de
evolucion asociado ainestabilidad de la marcha, cefaleay pérdida de audicion en e Ultimo mes. Presenta
disartria e hipoacusiaizquierda. Los estudios de imagen muestran LOE en hemisferio cerebel oso derecho con
hidrocefalia secundaria, compatible con gangliocitoma cerebelar displasico. El Total-Body objetiva bocio
multinodular, lesiones solidas en mama derecha, nédulo en el fundus vesicular y lipoma submucoso en
cardias, hallazgos sugestivos de sindrome de Cowden. Se realiza exéresis subtotal de lalesion cerebelosa con
anatomia compatible con gangliocitoma cerebelar displéisco y actualmente en estudio genético para
confirmar el sindrome de Cowden. La enfermedad L hermitte-Duclos es un tumor cerebel 0so unilateral,
lentamente progresivo, en ocasiones considerado un hamartoma, caracterizado por una hipertrofia difusa del
estrato granuloso del cerebel o presentdndose en la 32-42 década de la vida. Suele relacionarse con mutaciones
en el gen PTEN y asociarse a menudo con sindrome de Cowden. LaclinicasecundariaaHTIC esla
manifestacion mas frecuente y en laRM se puede observar el aspecto estriado en forma de bandas
caracteristico. El tratamiento es controvertido siendo la reseccion subtotal 10 mas aceptado.

Discusion: Laenfermedad Lhermitte-Duclos es poco frecuente siendo un criterio mayor para el diagnostico
de sindrome de Cowden. Dicho sindrome se relaciona con tumores malignos principal mente de mamay
tiroides por 1o que el diagndstico precoz es muy importante para acelerar el manejo terapéutico.
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