ADU Tip Fakiiltesi Dergisi 2011; 12(3) : 29 - 31

DYKE-DAVIDOFF-MASSON SENDROMU: OLGU SUNUMU

Turgay ERSOY', Meltem DURAKLI ULUKOK’

OZET

Dyke-Davidoff Masson sendromu (DDMS) nadir bir konjenital malformasyon olarak ilk kez 1933 yilinda Dyke
tarafindan bildirilmistir. Klasik klinik belirtileri fasial asimetri, karsi taraf hemipleji veya hemiparezisi ve
epilepsidir. Klinik bulgular beyin hasarinin bilyiikliigiine bagh olarak degisiklikler gdsterebilir. DDMS nun
etyolojisi ve serebral parankim hasarmin biiyiikliigiinii saptamada bilgisayarli tomografi ve magnetik rezonans
goriintiileme yontemleri kullanilmaktadir. Serebral atrofi ve ayni taraf lateral ventrikiilde genigleme, serebellar
atrofi, kalvariumda kalinlagma, mastoid hava hiicreleri ve paranazal siniislerde havalanma artis ve bombelesmis
temporal kemik DDMS da goriilen en 6nemli radyolojik bulgulardir Bu makalede DDMS' lu bir olgu klinik bulgu
ve radyolojik gortintiileri ile sunulmustur.

Anahtar sozciikler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu, serebral hemiatrofi, bilgisayarli tomografi

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome: A Case Report

SUMMARY

Dyke-Davidoff Masson syndrome (DDMS) was first reported as rare congenital malformation in 1933 by Dyke.
The classical clinical presentation includes facial asymmetry, contralateral hemiplegia or hemiparesis and
seizures. The clinical findings may be of variable degree according to the extent of the brain injury. Computer
tomography and magnetic resonance imaging are the procedures of choice to assess the etiology and the extent of
cerebral parenchymal involvoment in DDMS. Atrophy of the cerebral hemisphere with ipsilateral shift of the
ventricles, dilated lateral ventricle, cerebellar atrophy, prominent cortical sulci, calvarial thickening, enlargement
of mastoid air cells and paranasal sinuses, and elevated temporal bone are well-known radiological findings of

Olgu Sunumu

DDMS. We report a case of DDMS with clinical and radiological findings.
Key words: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, cerebral hemiatrohy, computed tomography

Dyke-Davidoff Masson sendromu (DDMS) ilk
defa 1933 yilinda Dyke ve ark. tarafindan nadir
gorilen bir konjenital malformasyon olarak
tanimlanmistir. Belli basli bulgulari; serebral
hemiatrofi, karsi tarafta hemiparezi ya da hemipleji ve
nobet seklindedir "°. Ayni tarafta kompansatuvar
kemik hipertrofisi ve paranazal siniis ile mastoid
hiicrelerin fazla havalanmasi gibi kemik
malformasyonlari bu tabloya eslik eder **. Serebral
hemiatrofinin nedeni hem konjenital hemde
kazanilmis lezyonlar ile ¢ok cesitli olabilir ‘. Biz
burada DDMS' lu bir olguyu klinik ve radyolojik
bulgulariile sunduk.

OLGU SUNUMU

Iki yasinda bir erkek cocuk viicudunun sag
yarisinda gii¢ kayb1 ve nobet sikayeti ile poliklinige
getirildi. Son bir ay igerisinde, en uzunu yaklasik iki
dakika siiren, atessiz, jeneralize tonik klonik iki nobeti
tanimlanan hasta tetkik ve tadavisi i¢in servise
yatirildi. Aile oykiisiinde bir 6zellik saptanmadi.
Hastamiz zamaninda ve normal dogum ile diinyaya
gelmis. Fizik muayenesinde viicudunun sag tarafinda
hemiatrofi ve hemiparezi saptandi. Laboratuar
bulgulari normaldi. Beyin tomografi tetkikinde sol
serebral hemisferde atrofi, sol lateral ventrikiilde

genigleme ve sol mastoid hiicrelerde havalanma artisi
goriildi (Resim 1). Beyin MR gériintiilemesinde T1
agirhikli goriintiilerde sol serebral atrofi, sol lateral
ventrikiilde genisleme ile birlikte talamus, kaudat
niikleus ve lentiform niikleusta hipoplazi gorildi. T2
agrliklt goriintiilerde bunlarla birlikte paryetal
bolgede beyaz cevherde artmis sinyal intensitesi
goriildii (Resim 2). Elektroensefalografisinde anormal
bulgular saptandi. Trasenin baslangicindan itibaren
sol hemisferde sag hemisferden diigiik amplitiid ve sol
frontal bolgede zaman zaman keskin dalgalar izlendi.
Hastanin jeneralize tonik klonik ndbeti giinliik 20
mg/kg dozunda sodyum valproik asit tedavisi ile
kontrol altina alind1.

TARTISMA

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS)
olarak bilinen serebral hemiatrofi klinik pratikte nadir
goriilen bir durumdur. Klasik klinik bulgulari; fasiyal
asimetri,karsi tarafta hemiparezi ya da hemipleji ve
epileptik nobettir. Mental retardasyon da eslik
edebilir. Klinik bulgular etkilenmis beyin hasarina
baglt olarak degisiklikler gosterebilir **°. Serebral
atrofi ve ayni taraf lateral ventrikiilde genisleme,
serebellar atrofi , kalvaryumda kalinlasma, mastoid
hava hiicreleri ve paranazal siniislerde havalanma
artist ve bombelesmis temporal kemik DDMS'da
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Resim 1. Aksiyel BT goriintiisiinde serebral hemiatrofi ve lateral ventrikiilde dilatasyon (A), sol

mastoid hava hiicrelerinde havalanma artis1 (B).

Resim 2. T1 agirlikli gériintiide sol serebral atrofi,lateral ventrikiilde dilatasyon ile talamus, kaudat
niikleus ve lentiform niikleusta hipoplazi (A). Aksiyel T2 agirlikli gorlintiilerde gri ve beyaz cevherde
azalma ile sol hemisferde atrofi, lateral ventrikiilde genisleme (B).

goriilen en 6nemli radyolojik bulgulardir **.

DDMS etyolojik olarak 2 tipe ayrilir. Konjenital
ya da primer tip ve kazamlmis ya da sekonder tip "*.
Konjenital tipte genellikle etken olarak belirgin bir
neden yoktur. Ancak Parker ve Gaede ¢alismalarinda
DDMS' lu hastalarda tek tarafli vaskiiler anomaliler
saptadiklarini bildirmislerdir °. Bu nedenle serebral
hasarin biiylik ihtimalle intrauterin dénemde ortaya
¢ikan vaskiiler anomali sonucu olustugu, semptom ve
bulgularin da dogumda ya da dogumdan kisa bir siire
sonra ortaya ciktigini bildirmislerdir. Bu hastalar
perinatal donemde ya da infantil donemde
semptomatik hale gelirler. Kazanilmig tipte ise
travma, enfeksiyon, nonspesifik vaskiiler
anomaliler,iskemik ve hemorajik durumlar gibi ¢ok
cesitli etyolojik faktorler rol alabilir .

Unal ve ark. yaptiklar1 caligmada erkek
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cinsiyetin kadin cinsiyetten daha fazla etkilendigini ve
serebral hemiatrofinin sol tarafta sag taraftan daha sik
goriildiigiinii bildirmislerdir .

Prognoz 2 yasindan sonra hemiparezi gelisen
¢ocuklarda ve uzun siireli ya da tekrarlayan ndbetleri
olmayanlarda daha iyidir .

DDMS tanis1 gerek klinik bulgular1 gerekse
gorilintiileme sonuglarma gore kolayca konabilir.
Bununla birlikte ayirici tanida Sturge Weber ve lineer
sebase neviis sendromlari, atrofik evredeki
16kodistrofiler ve hemimegalensefali bulunur **’.
Sturge Weber Sendromu klinik bulgularindan
hemiparezi, hemipleji, epilepsi ve mental retardasyon
ile DDMS'ma benzerlik gosterebilir. Ancak fasiyal
nevus ayirt edici 6zelliktir. Ayrica leptomeningial pial
tabakada vendz anjiomatozis ve glial kalsifikasyon
ayirict tamda dnemli yol gostericidir *. Linear neviiste



saptanan hemiparezik bulgularla birlikte viicutta
yaygin dermoid ve lipodermal patolojiler ayirt
ettiricidir. Ayrica bilgisayarli tomografide bilateral
makrensefali,beyin dokusunda hamartom ve ak
maddede hipodansite saptanabilir(9).
Hemimegalensefali; serebral hemiatrofi ve kortikal
displazi ile karakterize, nadir goriilen bir durumdur.
Tedaviye direncli epilepsi, ensefalopati ve hemipleji
goriilebilir. Radyolojik olarak pakigri-polimakrogri
ve gliosis, tutulan hemisferin tamamen hamartamat6z
goriilmesine neden olur. Ipsilateral ventrikiil
geniglemesi, hemisfer genislemesi ile orantilidir.
DDMS'da goriilen hemiatrofide ise genis lateral
ventrikiil serebral hemiatrofi olan taraftadir .

Olgumuz klinik ve radyolojik olarak DDMS'a
uymaktadir. Bu olgumuzda etyolojide daha ¢ok
konjenital nedenler diisiiniildii.

SONUC

Konjenital ya da kazanilmis serebral
hemiatrofide etyoloji ¢ok degisken olabilir. Serebral
hemiatrofili hastalarda altta yatan sebebi belirlemek
icin radyolojik tetkikler gerekmektedir. DDMS' da
altta yatan etyolojiyi belirlemek ve etkilenmis beyin
parankimal doku derecesini saptamak i¢in bilgisayarli
tomografi ve magnetik rezonans goriintiilleme
teknikleri tercih edilen goriintiileme yontemleridir.
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