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OZET:

Dyke-Davidoff Masson sendromu: Olgu sunumu

Dyke-Davidoff Masson Sendromu (DDMS) serebral hemiatrofi, kontralateral hemiparezi ve epilepsi ile karakterize
nadir bir klinik antitedir. Bu olgu bildirisinde 11 yasinda DDMS tanisi alan erkek hasta; serebral hemiatrofi ve epi-
lepsi ayirici tanisinda DDMS'nun distntlmesi gerektigine vurgu yapmak amaci ile sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson Sendromu, epilepsi, unilateral serebral atrofi

ABSTRACT:

Dyke-Davidoff Masson syndrome: a case report

Dyke Davidoff Mason Syndrome (DDMS) is a rarely seen clinical picture characterized with cerebral hemiatrophy,
contralateral hemiparesis and epilepsy. This DDMS patient, 11 years old male, is presented to emphasize the
importance of recognizing DDMS in differential diagnosis of cerebral hemiatrophy and epilepsy.
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GiRi$

Dyke-Davidoff-Masson sendromu ilk olarak 1933
yilinda Dyke ve arkadaslari tarafindan tanimlanan;
fasiyal asimetri, hemipleji/hemiparezi, mental retar-
dasyon, sensorinoral isitme kaybi, psikiyatrik bozuk-
luklar, epilepsi, norogoriintiilemede serebral hemiat-
rofi, tek tarafli kafatasi kalinlasmasi, paranazal sints-
lerde asiri genisleme ve havalanma artisi ile karakte-
rize bir klinik tablodur. 11 yasinda konvilziyon
nedeniyle cocuk noroloji poliklinigine bagvuran ve
nadir bir sendrom olan Dyke-Davidoff Mason send-
romu tanisi alan erkek hasta; mental retardasyon ve
hemipleji/hemiparezi gibi bulgulari olan epileptik
hastalarda, serebral hemiatrofi nedenlerinden biri
olan bu sendromunda ayirici tanida dastiniImesi
gerektigini vurgulamak amaciyla sunuldu.

OLGU

11 yasinda erkek hasta sag kol ve bacakta kasil-
ma, gozlerde saga kayma seklinde nobet gecirme
nedeniyle Cocuk Noroloji poliklinigine getirildi.
Olgunun 6zgecmisinde hipoksik dogum o6ykusu

mevcuttu. Olgunun epilepsi ve otizm tanilariyla
takipli oldugu ve antikonviilzan tedavi almakta oldu-
gu ogrenildi. Solunum sistemi, kardiyovaskdiler sis-
tem ve gastrointestinal sistem muayenelerinde bir
ozellik yoktu. Hastanin yapilan nérolojik muayene-
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Resim 1: Olgunun kraniyal MR gériintileri
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Resim 2: Olgunun kraniyal MR gérintdleri

sinde mental retardasyonu ve sag hemiparazisi tesbit
edildi. Hastanin uyku elektroensefalograminda (EEG)
sol frontosentrotemporal bolgede tekrarlayan, grup-
lar halinde veya izole keskin dalga aktivitesi mevcut-
tu. Cekilen kraniyal manyetik rezonans tomografide
(MRT) sol serebral hemisferde hemiatrofik goriinim
sol inferior-orta frontal girus diizeyinde kortiko-sub-
kortikal alanda periventrikiler derin ak maddeye
kadar uzanan tim sekanslarda beyin omurilik sivisi
(BOS) ile izointens kistik alan ve cevresinde insular
korteksede uzanarak tutan sol lateral ventrikilde asi-
metrik genisleme ile giden sekel gliotik ensefaloma-
lazik degisiklikler gorildi. Sol hemikalvarial kemik
yapilarinda kalinlasma ve ipsi lataral paranazal sinis
aerasyonunda artig tesbit edildi (Resim 1,2). Olguda
tesbit edilen sag hemipleji ile birlikte hastaya Dyke-
Davidoff- Masson sendromu tanisi kondu.

TARTISMA

Dyke- Davidoff- Masson sendromu, ilk kez Ame-
rikali néroradyologlar Cornelius G. Dyke, Leo Max
Davidoff ve C. B. Masson tarafindan 1933 yilinda
tanimlanmig bir klinik antitedir (1). Bu klinik tablo-
nun temel bulgulari; unilateral serebral atrofi, kontra-
teral hemiparezi ve epilepsidir. Bu bulgulara atrofik
tarafta kalvaryum kalinhiginda artma ile paranazal ve

mastoid sinuslerde genisleme de eslik edebilir (2).
DDMS edinsel ya da konjenital bircok nedene bagl
gelisebilmektedir. Konjenital nedenlere bagli DDMS
hastalarinda semptomlar perinatal ya da bebeklik
doéneminde ortaya cikabilir. Tim bu nedenlerle olu-
san anormallikler, serebral maturasyon tamamlan-
madan 6nce olusmaktadir (3). Kazanilmis DDMS’de
ise travma, enfeksiyon, dogum sirasinda ya da cocuk-
lukta meydana gelen intraserebral hemoraji nedenler
arasinda sayilabilir (4). Kazanilmis DDMS’de klinik
tablonun ortaya ¢ikmasi etyolojik faktorlerin zamani-
na ve niteligine gore ileri cocukluk ya da ergenlik
donemine kadar uzayabilir (5). Bizim olgumuzda
hastanin klinik bulgulari erken cocukluk caginda
belirginlesmisti. Olgunun kraniyal goriintilemesinde
tespit edilen ensefalomalazik degisiklikler olgunun
DDMS etyolojisinde konjenital nedenlerin rol aldigi-
ni dustindirmekteydi. Edinsel serebral hemiatrofide
kalvariyal ve fasiyal degisikliklerin gozlemlenmedigi
bildirilmektedir. Bu degisikliklerin olusabilmesi icin
serebral hasarin beyin gelisiminden 6nce olusmasi
gerektigi ifade edilmektedir. Atrofik tarafta kalvar-
yum kalinhiginda artma, paranazal sinislerde genis-
leme bize beyin hasarinin 2 yasindan 6nce gelistigi
dustindirtmektedir (6). Olgumuzda kalvariyal degi-
sikliklerin olmus olmasi 6n planda intrauterin etyolo-
jik nedenleri distindirmekteydi.

DDMS kliniginde degisik derecelerde kranio-fasi-
yal asimetri, epilepsi, sintizit, hemiparezi/hemipleji
ve mental retardasyon bulunabilmektedir. Mental
retardasyon bazi vakalarda olmayabilir (7,8).
DDMS’de nobetler daha cok adélesan donemde
ortaya c¢itkan absans benzeri nobetler olmakla bera-
ber her tirlti nébet sekli ile gelebilirler (7,9). Olguda
epileptik nébetler on yas civarinda sag tarafa lokalize
fokal nobetler ve generalize tonik klonik nobetler ile
baglamisti. Olgunun poliklinige bagvurusunda da sag
tarafa lokalize fokal konvulsiyonlari mevcuttu. Olgu-
nun EEG tetkikinde fokal epileptiform aktivite tesbit
edildi.

Dix ve arkadaslari serebral hemiatrofiye paryeto-
oksipital loblarda derin beyaz cevherde T2 agirlikli
sekanslarda yiiksek sinyal alanlarin olabilecegini bil-
dirmis olup, olgumuzda da sag periventrikiler ak
maddede sinyal degisikligi gosteren alanlar mevcuttu
(10).
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DDMS ayirici tanisinda daha ¢ok unilateral sereb-
ral hemiatrofinin gorildiugu Sturge Weber ve lineer
sebase neviis sendromlari, lokodistrofilerin atrofik
donemleri ve hemimegalensefali bulunur. Serebral
hemiatrofisi olan olgularda Sturge Weber sendromu
ayirici tanisinda ytizde tesbit edilen porto sarabi
neviis, lineer neviis sendromunda deride tesbit edilen
lineer nevisler, hemimegalensefalide kortikal displa-
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