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Dyke-Davidoff-Masson sendromu: Bir olgu sunumu
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OZET

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) serebral hemiatrofi, kontralateral hemipa-
rezi veya hemipleji, epilepsi, mental retardasyon, tek tarafh kafatasi kalinlagsmasa,
paranazal sinuslarda genigleme ve fasial asimetri ile karakterize bir klinik tablodur.
Bu olgu sunumunda 2,5 yasindan beri epilepsi tanisi ile takip edilmekte olan asimetrik
yiiz goriiniimii, sag hemiparezi ve mental retardasyon ile birlikte kranial manyetik
rezonans goriintiilemede sol serebral hemiatrofi saptanarak DDMS tams1 konulan 15
yasinda bir kiz olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu, epilepsi, ¢ocukluk ¢ag
ABSTRACT

Dyke-Davidoff-Masson syndrome (DDMS) is characterized by cerebral hemiatrophy,

contralateral hemiparesis or hemiplegia, epilepsy, mental retardation, unilateral

hypertrophy of the skull and widening of paranasal sinuses and facial asymmetry. We Alindiga tarih: 24.12.2011
present here a case of a 15 year- old female patient with DDMS who had facial asym-  gapul tarihi: 22.05.2012
metry, right hemiparesis, left serebral hemiatrophy detected by cranial magnetic
resonance image and presence of epilepsy since 2.5 years old. Yazisma adresi: Ass. Hande Turan, Alsancak-
35530-1zmir

Key words: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, epilepsy, childhood e-mail: handeerdogan2846@yahoo.com

GIRIS Bu olgu sunumunda parsiyel epilepsi tanisiyla 12
yildir takip edilmekte olan eglik eden fasial asimetri,

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) ilk
olarak 1933 yilinda Dyke, Davidoff ve Mason " tara-

mental retardasyon, hemiparezi ve radyolojik goriin-
tillemesinde DDMS ile uyumlu bulgular saptanan bir

findan tanimlanmig bir kranial malformasyondur. Bu
sendrom noro-goriintiilemede serebral hemiatrofi,
homolateral kafatasinda kalinlagsma, paranazal siniis-
lerde genigleme ve havalanma artigi, kontralateral
hemiparezi ve hemipleji, fasiyal asimetri, epilepsi,
mental retardasyon ile karakterize bir klinik tablodur.
Sendromun dogumsal defektlerin (intrauterin vaskii-
ler okliizyon, damarsal anomaliler, mesensefalon
hipoplazisi) eslik ettigi konjenital tipi ve prenatal
enfeksiyonlar, dogum travmalari, beyin tiimorleri,
febril nobetler, iskemiye ya da intrakranial kanamaya
sekonder gelisen edinsel tipi mevcuttur @.
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olgu ender goriilmesi ve serebral hemiatrofi ayirici
tanisinda diigtiniilmesi gerektiginin animsatilmasi
amaciyla sunulmustur.

OLGU SUNUMU

On bes yasinda kiz olgu epilepsi ve mental motor
gelisim geriligi nedeni ile noroloji poliklinigimize
basvurdu. Oykiisiinden, ilk kez 2,5 yasinda baglayan
glinde 5-6 kez sag kol ve bacagindan baglayip tiim
viicuda yayilan parsiyel baslangicl sekonder jenera-
lize olan nébetler nedeni ile dis merkezde izlendigi,
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Sekil 1. (a) Sol serebral yarikiirede giruslarda atrofi, ipsilateral sulkuslarda genisleme; sol serebral hemiatrofi.
(b) Paranasal siniislerde havalanma artisi.

ndbetlerinin sodyum valproat tedavisi ile kontrol alti-
na alindig1 6grenildi. Ozgecmisinden miadinda sezar-
yen ile 2250 g dogdugu, asfiksi bulgusu olmadigi,
noromotor gelisiminin yasitlarindan geri oldugu
ogrenildi. Soyge¢cmisinden ailede epilepsi veya noro-
lojik hastalik Oykiisii olmadigr saptandi. Anne-baba
arasinda akrabalik yoktu. Hastanin fizik muayenesin-
de genel durumu iyi, bilinci agik, pupiller normoizo-
korik, asimetrik yliz goriiniimii, sag alt ve tist ektre-
mitelerde derin tendon reflekslerinde artig, sag hemi-
parezi bulgulari mevcuttu. Serebellar testleri normal
olan olgunun mental gelisiminin yasitlarinin gerisin-
de oldugu saptandi. Laboratuvar incelemeleri sonu-
cunda, hemogram, biyokimya tetkikleri, tiroid fonk-
siyon testleri normaldi. Elektroensefalografisinde sol
hemisfer temporooksipital bolgeden kaynaklanan
epileptiform desarjlar mevcuttu. Yapilan WISC-R
testi sonucunda duygusal, sosyal ve biligsel gelisimi
yas diizeyinin altinda saptandi.

Beyin manyetik rezonans goriintiilemede (MRQG)
sol serebral hemisferde ve bazal gangliyonlarda dif-
filiz atrofi, sol lateral ventrikiil serebral doku kaybina
sekonder geniglemis goriiniimde (Sekil 1a), sol hemi-
kalvarial kemik yapilarinda kalinlasma ve paranazal

siniislerde havalanma artigt saptandi (Sekil 1b).

Fasial asimetri, sag hemiparezi, sol serebral hemi-
atrofi, epilepsi ve mental retardasyon bulgular: olan
olguya DDMS tanis1 konuldu. Izleminde 5 yildan
uzun siiredir nobet gecirme Sykiisii olmayan hastanin
antiepileptik tedavisinin 2 yildir kesilmis oldugu
ogrenildi. Hemiparezisine yonelik fizyoterapi almak-
ta olan olguya 6zel egitim Onerildi. Aileye prognoz
ile ilgili aciklama yapildu.

TARTISMA

Ik kez 1933 yilinda C.G.Dyke, L.M.Davidoff ve
C.B. Masson ¥ tarafindan sunulan DDMS’nin klasik
goriinimii nobetler, fasial asimetri ve mental retar-
dasyondur. Radyolojik incelemede tek tarafli serebral
hemisferde atrofi, parankim kaybi bulunan tarafta
kalvaryum kalinliginda artma, paranasal ve petro-
mastoid siniislerde genisleme eslik edebilir.
Olgumuzda da sol serebral hemisferde atrofi, ayni
tarafl1 paranasal siniislerde genigleme, hiperpnomoti-
zasyon, fasial asimetri ve mental retardasyon mev-
cuttu. 1939 yilinda Alpers ve Dear  serebral hemi-
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lemistir. Konjenital hemiatrofi ¢cogunlukla intrauterin
vaskiiler okliizyonlara bagli olusur, mezensefalon
hipoplazisi ya da wallerian dejenerasyon da ender
nedenler arasinda sayilabilir. Inutero vaskiiler okliiz-
yonda primer olarak orta serebral arter dolagimi
bozulur. Konjenital tipinde anormallik beyin matu-
rasyonu tamamlanmadan oOnce olmaktadir ©.
Konjenital nedenlere bagli DDMS olgularinda semp-
tomlar perinatal ya da bebeklik ¢aginda ortaya cika-
bilir @,

Kazanilmig DDMS nedenleri arasinda travma,
enfeksiyon, intraserebral hemoraji, beyin tiimérleri,
febril nobetler, iskemi sayilabilir. Yasamin erken
donemlerinde (ilk iki yil) hemiatrofi olustugunda
ipsilateral kafa kemiklerinde kalinlagma ve sintisler-
de genisleme gibi kompansatuar degisiklikler olusur
©. Edinsel DDMS olgularinda semptomlar etiyolojik
faktoriin zamanina ve niteligine gore ileri ¢ocukluk
ve ergenlik donemine kadar uzayabilir ©.

Olgumuzun miadinda 1.950 g dogmas: intrauterin
vaskiiler bir yetersizligi akla getirmektedir. Ayrica
erken bebeklik dénemlerinde yiizde asimetri bulun-
masi, kafa kemiklerinde kalinlasma ve paranazal
sintislerde hiper-pnomotizasyon bulunmast olgumu-
zun konjenital tip olabilecegini diistindiirmektedir.

Serebral hemiatrofisi olan hastalarda konviilsiyon,
kontrlateral hemipleji ya da hemiparezi ve epilepsi
gortilebilir 7. Hastalarin epileptik nobetleri haftalar
veya yillar icinde baslayabilir. Bununla birlikte litera-
tiirde, epileptik nbetlerinin erken donemde bagladigi
goriilmektedir V. Olgumuzda da sol hemiatrofi ile
beraber sag hemiparezi ve 2,5 yasinda baglayan ve
sodyum valproat tedavisi ile kontrol altina alinabilen
epilepsi tanist mevcuttu.

DDMS olan hastalarda zeka geriliginin sikligi
%15-20 arasinda saptanmistir ®. Bizim olgumuzda
da yapilan testlerle orta derecede zeka geriligi saptan-
di. DDMS ile birlikte sizofreni, sizoaffektif bozukluk
ve birgok psikiyatrik semptom da gorilebilir ©.
Olgumuzda mental retardasyon diginda psikiyatrik
komorbidite izlenmedi.

DDMS ile ayirict tanida serebral hemiatrofi ile
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giden Sturge-Weber sendromu, bazi beyin tiimérleri,
hemimegalensefali, Silver sendromu gibi hastaliklar
da akilda tutulmalidir. Sturge-Weber sendromu klinik
bulgularindan hemiparezi, hemipleji, ekstremite
hemiatrofisi, konviilsiyon ve mental retardasyon ile
bu sendroma benzerlik gosterebilir. Ancak cilt ve goz
bulgulari, ayrica tomografi ile ilk aylarda saptanabi-
len tek, bazen de iki tarafli giral kalsifikasyonlar
ayirict tanida 6nemli yol gostericilerdir. Beyin timor-
leri atrofik veya hipoplazik degisikliklere sekonder
kemik degisikliklerine neden olmazlar. Hemime-
galensefalide ise etkilenen beyin yarisinda venrikiil-
lerin dilate goriinmeyip daha ufak goriiniisii ayirict
tanida yol gostericidir. Silver sendromunda ise hasta-
lar kisa boy, kiiciik ticgen ytiz, diisiik kulak, ice egik
serce parmagi ve diger bir grup yapisal degisikliklere
sahiptir.

Hastaligin tedavisi semptomatiktir. Tedavi kon-
viilsiyon, hemipleji veya hemiparezi ve Ggrenme
glicliigii gibi sorunlara yonelik olmalidir.

Sonug olarak, epilepsi tanisi ile izlenen hastalarda
dogru etiyolojik tanimlama i¢in norolojik muayenede
fasial asimetri ve hemiparezi de eslik ediyorsa noro-
goriintiilemenin beyin MRI olarak yapilmasi ve
MRI’da serebral hemiatrofi, pndmotosel ve kafatasi
kemiklerinde kalinlagma gibi bulgularin varliginin da
arastirllmasi gerektigini vurgulamak istedik. Fasiyal
asimetri, noro-goriintiilemede hemihipertrofi ve kont-
ralateral hemipleji semptomlari olan olgularda DDMS
de aklimiza gelmeli ve diger serebral hemiatrofi
yapan nedenlerle ayirici tant yapilmalidir.
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