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DYKE-Davidoff-Masson sendromu ile iki olgu
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OZET

Bu calismada direngli konviilziyon, serebral hemiatrofi, kont-
ralateral hemiparezi, siniislerde hiperpnomatizasyon ve
direngli nobet nedeniyle takip ettigimiz Dyke- Davidoff-Mason
Sendromu (DDMS) tanist konan iki hasta etiyoloji, klinik, rad-
yolojik ozellik ve tedavi acisindan gozden gecirildi.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Mason Syndrome, DDMS,
ilaca direngli epileptik hastalik, siniislerde hiperpnomatizas-
yon, hemiparezi, serebral hemiatrofi

SUMMARY
Two patients with DYKE-Davidoff-Masson syndrome

In this study, two patients with cerebral hemiatrophy, contrala-
teral hemiparesia, hyperpneumatisation of synisus and drug
resistant epileptic seizures were diagnosed as having Dyke-
Davidoff-Mason Syndrome (DDMS) and both patients were
evaluated as for clinical, radiological and etiological aspects
of the disease and the responses to the treatment were determi-
ned.

Key words: Dyke Davidoff Mason Syndrome, DDMS, drug
resistant seizure disorder, hyperpneumatisation of sinuses,
hemiparesia, cerebral hemiatrophy

Dyke Davidoff Mason Sendromu (DDMS); direng-
li konviilziyon, serebral hemiatrofi, kontralateral
hemiparezi, fasial asimetri, siniislerde hiperpnoma-
tizasyon, ipsilateral osseoz hipertrofi ile karakteri-
ze ender goriilen bir sendromdur (1.5-8), Hemipleji,
mental retardasyon ve 6grenme giigliigii, epileptik
nobetler klinik triadi olusturur (©). Sensorinéral isit-
me kaybi, psikiyatrik bozukluklar eglik edebilir (7.

Bu caligmada direncli nobet nedeniyle takip ettigimiz
ve DDMS tanisi konan iki hasta etiyoloji, klinik, rad-
yolojik 6zellik ve tedavi agisindan gézden gegirildi.

OLGU 1:

Yirmi yedi yasinda erkek. Sekiz aylikken baglayan
absans nébetlerine bir yil sonra generalize tonik
klonik nébetleri eklenen, zor dogum ve febril kon-
viilziyon Gykiisii olan olgunun, nérolojik muayene-
sinde sagda fasial asimetri, sag hemiparezi ile bir-

likte belirgin spastisite, sag el ve ayak bileginde
fleksiyon kontraktiirii mevcuttu. Laboratuvar ve
fizik muayenesinde 6zellik yoktu. Kranial MRI
incelemesinde, gliozisin eslik ettigi sol serebral
hemiatrofi, beyin sap1 sol yariminda atrofik degi-
siklikler ve kalvariumda kalinlagsma saptandi
(Resim 1-5).

Resim 1. Koronal T1: Kalvariumda kalinlasma, serebral sol
hemiatrofi.
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Hasta orta derecede mental retarde (IQ:43) idi. On
iki yasina kadar uygulanan monoterapiden belirgin
yarar gormeyen hastanin tedavisi Tegretol CR 400
2x1, Depakin Chrono 500 2x1 olarak diizenlendi.
Diizenli kontrolleri yapilan hastanin 10 yildir
ndbetleri kontrol altindaydi.

Resim 5. Kontrasth Aksiyal T1: Sol Serebral hemisferde atrofiye
sekonder ventrikiil dilatasyonu, siniislerde hiperpnomatizasyon,
kalvariyal kalinlasma.

OLGU 2:

Otuz bes yasinda erkek. Bir yasinda baglayan
absans nobetlerine tic yasinda generalize tonik klo-
nik nobetleri eklenen febril konviilziyon oykiisii
olan olgunun norolojik muayenesinde; solda fasial
asimetri, sol hemiparezi ile birlikte belirgin spasti-
site, sol el bileginde fleksiyon kontraktiirii mevcut-
tu. Laboratuvar ve fizik muayenesinde 6zellik
yoktu. Kranial MRI incelemesinde; sag serebral
hemisfer, bazal ganglia ve talamusta atrofi, sag
lateral ventrikiilde dilatasyon saptandi (Resim 6-9).
EEG incelemesinde; sag hemisferde hafif diizeyde

Resim 2. Sagital T2: Kalvariumda kalinlasma, gliosis, sol beyin
sapinda atrofi, sinuslerde hiperpnématizasyon.

Resim 6. Koronal T1: sag serebral hemisfer, bazal ganglia ve tala-

Resim 4. Aksiyal Flair: Sol Serebral hemiatrofi ve multipl gliotik musta atrofi, sag lateral ventrikiilde dilatasyon.

alanlar.
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organizasyon bozuklugu saptandi. Mono ve ikili
antiepileptik tedavi ile ndbet sikliginda degisiklik
olmayan hastanin tedavisi Tegretol CR400 2x1,
Mysolin 250 mg 2x1 olarak diizenlendi. Daha son-
rasinda hastanin son 1,5 yildir ticlii antiepileptik
tedavi ile nobet sikliginda azalma gézlendi.

Resim 7. Kontrasth Aksiyal T1: Sag hemisfer atrofisi, ventrikiil
asimetrisi.

Resim 8. Aksiyal Flair: Hiperpnématizasyon, ventrikiiler asimet-
ri, sag ventrikiil dilatasyonu, sag hemisferde atrofi, siniislerde
hiperpnématizasyon.
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Resim 9. Koronal Flair: Hiperpnomatizasyon, sag ventrikiil atro-
fisi, kalvarium kalinlagsmasi, siniislerde hiperpnématizasyon.

TARTISMA

Dyke-Davidoff Mason Sendromu ilk kez 1933
yilinda Dyke ve ark. tarafindan bildirilmis, krani-

yal malformasyonunda eslik ettigi bir sendromdur
(1,5.6).

Etiyolojide, infantil ve kazanilmis nedenlerle
immatiir beynin etkilenmesi sonucu néronal kayip
ve beyin gelisiminde gerilik vardir (2). Prenatal
donemde; konjenital malformasyon, orta serebral
arter sulama alanini kapsayan alanda neonatal veya
gestasyonel okliizyon, tek tarafli serebral dolagim
anomalileri, midaortik ark koarktasyonu, mezense-
falon hipoplazisi. Perinatal donemde; anoksi,
hipoksi, intrakranial hematom. Postnatal donemde;
travma, tiimor, infeksiyonlar uzun siireli febril kon-
viilziyon neden olarak gosterilebilir (3).

Radyolojik bulgular; tek tarafli serebral hacim
kaybr lateral ventrikiil; frontal, temporal ve oksipi-
tal hornunda dilatasyon, subaraknoid alanda genis-
leme ile birlikte kalvarial kemikler diploe ve mas-
toid hiicrelerde kalinlagsma, petréz kemik ve orbita
tabaninda elevasyon, paranazal sintislerde hiperp-
nomatizasyon saptanir. Kemik degisikliklerinin,
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hipoplastik serebrum dokusunun yarattig1 vakum
etkisiyle yasamin 6zellikle ilk iki yili icinde gelis-
tigi diigtiniilmektedir -5,

Unilateral serebral atrofi, ventrikiillerde ipsilaterale
shift, hasarli bolgedeki sulkuslarda genisleme ve
gliotik beyin dokusu gézlenir ©). DDMS etiyoloji-
sinin arastirilmasinda MRI goértintiileri BT incele-
mesinden daha fazla 6neme sahiptir. Lezyon in
utero olugmugsa orta hat yapilarda lezyon tarafina
shift gozlenir. Gliotik doku ve sulkuslarda derin-
lesme yoktur (7-9). DDMS'lu hastalarda kliniginde
cogunlukla adolesans donemde ortaya ¢ikan absans
benzeri ndbetler olmakla birlikte her nébet tipi
gortilebilir. Cogunlukla tedaviye direng vardir.

Unalp ve ark.'min ® sundugu 17 yasinda DDMS
tanist alan kiz olguda, 1,5 yasinda baslayan ndbet-
lerin tek bir antiepileptik karbamazepin dozu artti-
rilarak kontrol altina alinabildigi belirtilmistir.
Ancak, olgularimizdan birinde ikili anti epileptik
ile tam kontrol saglanmasina ragmen, ikinci olgu-
muzda ¢l antiepileptik ile kismen kontrol sagla-
nabildi.

Garg ve ark. (10), febril nobetler ile hemiatrofinin
iligkili oldugunu 6ne siirmiislerdir. Bizim de bir
olgumuzda febril konvulziyon Oykiisii ile birlikte
hemiatrofi mevcuttu.

Ono ve ark. D, ge¢c donem ¢ocukluk ¢caginda bas-
layan ndébetleri olan bir olgu sunmuslar, ancak
olgularimizin nébetleri biri 8 aylikken digeri 1,5
yaginda nobetleri baglamis ancak erigkin yasta tant
almig olgularda.

Unal ve ark. (12, DDMS'lu olgularda erkek domi-
nanst ve sol taraf tutulumunun daha sik oldugunu
belirtmislerdir. 1ki olgumuzda erkek olup, cinsiyet
dominansini desteklemektedir, ancak sol taraf tutu-
lumu ile ilgili olarak ilk olgumuzda solda atrofi,
ikinci olgumuzda ise sag serebral tutulum mevcut
oldugundan, olgu azlig1 nedeniyle bir sey soyle-
mek miimkiin olmadi. Ancak, konjenital oldugu
distiniilen birinci olgumuzun erkek olmasi ve sol

hemisfer tutulumunun olmas: literatiirti destekle-
misgtir.

Tasdemir ve ark. (13) ise 5 olguluk incelemelerinde,
parankimal ve kalvariyal degisiklikler ile hastaligin
baglangici, morfolojik ve patolojik degisikliklerin
miktar1 arasinda bir iliski olmadigini belirtmistir.
Buna karsin Shetty ve ark. (14 kompansatuar
homolateral kafa ve sinus kemiklerindeki degisi-
liklerin hipoplastik serebrum dokusunun yarattigi
vakum etkisiyle yasamin erken déneminde 6zellik-
le ilk iki yilinda gelisebilecegini vurgulamiglardir.

Ozetlemek gerekirse, direncli nébetler ile klinigi-
mize bagvuran iki olgu; 6yki, fizik muayene,
goriintiileme teknikleri ile saptanan serebral paren-
kimal ve kemik degisiklikleri ile DDMS ile uyum-
Iudur. Etiyolojide; MRI incelemesinde gliotik degi-
sikliklerin saptandig1 hastada (olgu 1) konjenital
malformasyon; gliozisin saptanmadigi hastada
(olgu 2) vaskiiler zedelenmenin sorumlu olabilece-
&i diistiniildii. Konjenital malformasyon diisiiniilen
olguda ise mental retardasyonun saptanmasi ve
nobetlerin daha erken dénemde baglamasi da bu
diistinceyi desteklemektedir. Her iki olgunun da
MR goriintiilemelerinde serebral atrofi, kalvarial
kalinlagmalar saptandi. Ventrikiil dilatasyonu ve
subaraknoid alanda genisleme yalnizca bir hasta-
mizda vardi. Norolojik muayenelerinde atrofiyle
uyumlu olarak hemiparezi, spastisite el ve ayak
bileginde kontraktiirler mevcuttu. DDMS'de genel-
likle absans nobetleri goriilmesine karsin olgulari-
mizda generalize tonik klonik ndbetler tespit edil-
di. Direncli nébetleri olan olgularin her ikisinde de
ndbet kontrolii icin en az ikili antiepileptik tedavi-
ye gereksinim duyuldu. Bu bulgular esliginde her
iki olgumuz da Dyke-Davidoff-Masson Sendromu
olarak degerlendirildi.

SONUC

Sonug olarak, néroloji ve epilepsi polikliniklerinde
ilaca direngli epileptik nobet veya absanslar ile
jeneralize tonik klonik ndbetler nedeniyle tetkik
edilen hastalar degerlendirilirken, ayirici tanida
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ender olmakla birlikte Dyke-Davidoff-Masson
Sendromu unutulmamast gereken bir sendrom
oldugu vurgulanmak istenmistir.
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