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Dyke-Davidoff-Masson sendromu: Bir olgu sunumu

Dyke-Davidoff-Masson syndrome: A case report
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ÖZET

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) serebral hemiatrofi, kontralateral hemipa-
rezi veya hemipleji, epilepsi, mental retardasyon, tek taraflı kafatası kalınlaşması, 
paranazal sinuslarda genişleme ve fasial asimetri ile karakterize bir klinik tablodur. 
Bu olgu sunumunda 2,5 yaşından beri epilepsi tanısı ile takip edilmekte olan asimetrik 
yüz görünümü, sağ hemiparezi ve mental retardasyon ile birlikte kranial manyetik 
rezonans görüntülemede sol serebral hemiatrofi saptanarak DDMS tanısı konulan 15 
yaşında bir kız olgu sunulmuştur.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu, epilepsi, çocukluk çağı

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 
present here a case of a 15 year- old female patient with DDMS who had facial asym-
metry, right hemiparesis, left serebral hemiatrophy detected by cranial magnetic 
resonance image and presence of epilepsy since 2.5 years old.
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Olgu Sunumu

 GİRİŞ
 
 Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) ilk 
olarak 1933 yılında Dyke, Davidoff ve Mason (1) tara-
fından tanımlanmış bir kranial malformasyondur. Bu 
sendrom nöro-görüntülemede serebral hemiatrofi, 
homolateral kafatasında kalınlaşma, paranazal sinüs-
lerde genişleme ve havalanma artışı, kontralateral 
hemiparezi ve hemipleji, fasiyal asimetri, epilepsi, 
mental retardasyon ile karakterize bir klinik tablodur. 
Sendromun doğumsal defektlerin (intrauterin vaskü-
ler oklüzyon, damarsal anomaliler, mesensefalon 
hipoplazisi) eşlik ettiği konjenital tipi ve prenatal 
enfeksiyonlar, doğum travmaları, beyin tümörleri, 
febril nöbetler, iskemiye ya da intrakranial kanamaya 
sekonder gelişen edinsel tipi mevcuttur (2).

Bu olgu sunumunda parsiyel epilepsi tanısıyla 12 
yıldır takip edilmekte olan eşlik eden fasial asimetri, 
mental retardasyon, hemiparezi ve radyolojik görün-
tülemesinde DDMS ile uyumlu bulgular saptanan bir 
olgu ender görülmesi ve serebral hemiatrofi ayırıcı 
tanısında düşünülmesi gerektiğinin anımsatılması 
amacıyla sunulmuştur.

 olgu sunuMu

 On beş yaşında kız olgu epilepsi ve mental motor 
gelişim geriliği nedeni ile nöroloji polikliniğimize 
başvurdu. Öyküsünden, ilk kez 2,5 yaşında başlayan 
günde 5-6 kez sağ kol ve bacağından başlayıp tüm 
vücuda yayılan parsiyel başlangıçlı sekonder jenera-
lize olan nöbetler nedeni ile dış merkezde izlendiği, 

İzmir Dr. Behçet Uz Çocuk Hast. Dergisi 2012; 2(3):194-197
doi:10.5222/buchd.2012.194



195

H. Turan ve ark., Dyke-Davidoff-Masson sendromu

nöbetlerinin sodyum valproat tedavisi ile kontrol altı-
na alındığı öğrenildi. Özgeçmişinden miadında sezar-
yen ile 2250 g doğduğu, asfiksi bulgusu olmadığı, 
nöromotor gelişiminin yaşıtlarından geri olduğu 
öğrenildi. Soygeçmişinden ailede epilepsi veya nöro-
lojik hastalık öyküsü olmadığı saptandı. Anne-baba 
arasında akrabalık yoktu. Hastanın fizik muayenesin-
de genel durumu iyi, bilinci açık, pupiller normoizo-
korik, asimetrik yüz görünümü, sağ alt ve üst ektre-
mitelerde derin tendon reflekslerinde artış, sağ hemi-
parezi bulguları mevcuttu. Serebellar testleri normal 
olan olgunun mental gelişiminin yaşıtlarının gerisin-
de olduğu saptandı. Laboratuvar incelemeleri sonu-
cunda, hemogram, biyokimya tetkikleri, tiroid fonk-
siyon testleri normaldi. Elektroensefalografisinde sol 
hemisfer temporooksipital bölgeden kaynaklanan 
epileptiform deşarjlar mevcuttu. Yapılan WISC-R 
testi sonucunda duygusal, sosyal ve bilişsel gelişimi 
yaş düzeyinin altında saptandı.
 Beyin manyetik rezonans görüntülemede (MRG) 
sol serebral hemisferde ve bazal gangliyonlarda dif-
füz atrofi, sol lateral ventrikül serebral doku kaybına 
sekonder genişlemiş görünümde (Şekil 1a), sol hemi-
kalvarial kemik yapılarında kalınlaşma ve paranazal 

sinüslerde havalanma artışı saptandı (Şekil 1b).
 Fasial asimetri, sağ hemiparezi, sol serebral hemi-
atrofi, epilepsi ve mental retardasyon bulguları olan 
olguya DDMS tanısı konuldu. İzleminde 5 yıldan 
uzun süredir nöbet geçirme öyküsü olmayan hastanın 
antiepileptik tedavisinin 2 yıldır kesilmiş olduğu 
öğrenildi. Hemiparezisine yönelik fizyoterapi almak-
ta olan olguya özel eğitim önerildi. Aileye prognoz 
ile ilgili açıklama yapıldı.

 TARTıŞmA

 İlk kez 1933 yılında C.G.Dyke, L.M.Davidoff ve 
C.B. Masson (1) tarafından sunulan DDMS’nin klasik 
görünümü nöbetler, fasial asimetri ve mental retar-
dasyondur. Radyolojik incelemede tek taraflı serebral 
hemisferde atrofi, parankim kaybı bulunan tarafta 
kalvaryum kalınlığında artma, paranasal ve petro-
mastoid sinüslerde genişleme eşlik edebilir. 
Olgumuzda da sol serebral hemisferde atrofi, aynı 
taraflı paranasal sinüslerde genişleme, hiperpnömoti-
zasyon, fasial asimetri ve mental retardasyon mev-
cuttu. 1939 yılında Alpers ve Dear (2) serebral hemi-
atrofinin konjenital ve edinsel olarak iki tipini belir-

Şekil 1. (a) Sol serebral yarıkürede giruslarda atrofi,  ipsilateral sulkuslarda genişleme; sol serebral hemiatrofi.
        (b) Paranasal sinüslerde havalanma artışı.
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lemiştir. Konjenital hemiatrofi çoğunlukla intrauterin 
vasküler oklüzyonlara bağlı oluşur, mezensefalon 
hipoplazisi ya da wallerian dejenerasyon da ender 
nedenler arasında sayılabilir. İnutero vasküler oklüz-
yonda primer olarak orta serebral arter dolaşımı 
bozulur. Konjenital tipinde anormallik beyin matu-
rasyonu tamamlanmadan önce olmaktadır (3). 
Konjenital nedenlere bağlı DDMS olgularında semp-
tomlar perinatal ya da bebeklik çağında ortaya çıka-
bilir (4).
 Kazanılmış DDMS nedenleri arasında travma, 
enfeksiyon, intraserebral hemoraji, beyin tümörleri, 
febril nöbetler, iskemi sayılabilir. Yaşamın erken 
dönemlerinde (ilk iki yıl) hemiatrofi oluştuğunda 
ipsilateral kafa kemiklerinde kalınlaşma ve sinüsler-
de genişleme gibi kompansatuar değişiklikler oluşur 
(5). Edinsel DDMS olgularında semptomlar etiyolojik 
faktörün zamanına ve niteliğine göre ileri çocukluk 
ve ergenlik dönemine kadar uzayabilir (6).
 Olgumuzun miadında 1.950 g doğması intrauterin 
vasküler bir yetersizliği akla getirmektedir. Ayrıca 
erken bebeklik dönemlerinde yüzde asimetri bulun-
ması, kafa kemiklerinde kalınlaşma ve paranazal 
sinüslerde hiper-pnömotizasyon bulunması olgumu-
zun konjenital tip olabileceğini düşündürmektedir.
 Serebral hemiatrofisi olan hastalarda konvülsiyon, 
kontrlateral hemipleji ya da hemiparezi ve epilepsi 
görülebilir (7). Hastaların epileptik nöbetleri haftalar 
veya yıllar içinde başlayabilir. Bununla birlikte litera-
türde, epileptik nöbetlerinin erken dönemde başladığı 
görülmektedir (1). Olgumuzda da sol hemiatrofi ile 
beraber sağ hemiparezi ve 2,5 yaşında başlayan ve 
sodyum valproat tedavisi ile kontrol altına alınabilen 
epilepsi tanısı mevcuttu.
 DDMS olan hastalarda zekâ geriliğinin sıklığı 
%15-20 arasında saptanmıştır (8). Bizim olgumuzda 
da yapılan testlerle orta derecede zekâ geriliği saptan-
dı. DDMS ile birlikte şizofreni, şizoaffektif bozukluk 
ve birçok psikiyatrik semptom da görülebilir (9). 
Olgumuzda mental retardasyon dışında psikiyatrik 
komorbidite izlenmedi.
 DDMS ile ayırıcı tanıda serebral hemiatrofi ile 

giden Sturge-Weber sendromu, bazı beyin tümörleri, 
hemimegalensefali, Silver sendromu gibi hastalıklar 
da akılda tutulmalıdır. Sturge-Weber sendromu klinik 
bulgularından hemiparezi, hemipleji, ekstremite 
hemiatrofisi, konvülsiyon ve mental retardasyon ile 
bu sendroma benzerlik gösterebilir. Ancak cilt ve göz 
bulguları, ayrıca tomografi ile ilk aylarda saptanabi-
len tek, bazen de iki taraflı giral kalsifikasyonlar 
ayırıcı tanıda önemli yol göstericilerdir. Beyin tümör-
leri atrofik veya hipoplazik değişikliklere sekonder 
kemik değişikliklerine neden olmazlar. Hemime-
galensefalide ise etkilenen beyin yarısında venrikül-
lerin dilate görünmeyip daha ufak görünüşü ayırıcı 
tanıda yol göstericidir. Silver sendromunda ise hasta-
lar kısa boy, küçük üçgen yüz, düşük kulak, içe eğik 
serçe parmağı ve diğer bir grup yapısal değişikliklere 
sahiptir.
 Hastalığın tedavisi semptomatiktir. Tedavi kon-
vülsiyon, hemipleji veya hemiparezi ve öğrenme 
güçlüğü gibi sorunlara yönelik olmalıdır.
 Sonuç olarak, epilepsi tanısı ile izlenen hastalarda 
doğru etiyolojik tanımlama için nörolojik muayenede 
fasial asimetri ve hemiparezi de eşlik ediyorsa nöro-
görüntülemenin beyin MRI olarak yapılması ve 
MRI’da serebral hemiatrofi, pnömotosel ve kafatası 
kemiklerinde kalınlaşma gibi bulguların varlığının da 
araştırılması gerektiğini vurgulamak istedik. Fasiyal 
asimetri, nöro-görüntülemede hemihipertrofi ve kont-
ralateral hemipleji semptomları olan olgularda DDMS 
de aklımıza gelmeli ve diğer serebral hemiatrofi 
yapan nedenlerle ayırıcı tanı yapılmalıdır.
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