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Dyke-Davidoff-Masson Sendrom’lu bir ¢cocuk
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Dyke-Davidoff-Masson Sendrom’u (DDMS), ilk olarak Dyke ve arkadaslar tarafindan bildirilmis
serebral hemiatrofi, kontralateral hemiparezi ve epilepsi ile karakterize klinik bir antitedir. ilk kez
1933 yilinda tanimlanan hastalik, konjenital ve kazanilmis bircok nedene bagli olarak ortaya ¢ika-
bilmektedir. Bu olgu bildirisinde, 10 yasinda, 8 yil 6nce bir kez febril konvilsiyon atagi gegirmis
DDMS'lu kiz cocugu tartisilmistir.

Anahtar sozctikler: Dyke-Davidoff-Masson Sendromu, epilepsi

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome, is a clinical entity with features of cerebral hemiatrophy, con-
tralateral hemiparesia and epilepsy. The syndrome was first described in 1933, and both congeni-
tal and acquired factors are involved in the etiology. In this case report, we discussed a 10-year-
old female patient with DDMS who had experienced an attack of febrile convulsion 8 years ago.
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yke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS), serebral hemiatrofi, kont-

ralateral hemiparezi ve epilepsi ile karakterize klinik bir antitedir (1).

Sendromun dogumsal defektlerin eslik ettigi konjenital tipi ve travma,
enfeksiyon veya intrakranial kanamaya sekonder gelisen edinsel tipi mevcuttur.
Biz bu olgu bildirisinde klinik ve goriintiileme yontemleri ile konjenital ve edin-
sel DDMS ayrimi yapilamayan bir olguyu sunmay1 amagladik.

Olgu sunumu

10 yagindaki kiz hasta son 6 aydir devam eden, 1-2 hafta ara ile olan yakla-
stk 5-6 dakika siiren yiiziinii sag sola ¢evirme, ¢evreye anlamsiz bakma, ellerini
siirekli ovugturma ve ayni sozciikleri tekrarlama sikayetleri ile hastanemize bas-
vurdu. Hastanin zamaninda sezaryen ile 1.9 kg dogdugu ve dogumda herhangi
bir sorun olmadig 6grenildi. Hastanin dykiisiinde 2 yasina kadar yiiksek ates
ile birlikte 4-5 defa konviizyon gecirmis oldugu ve medikal tedavi sonrasinda
tekrarlamadigt anlagilmisur. Dort yasinda yiiksekten diisme sonrasinda ¢ekilen
kranial bilgisayarli beyin tomografisinde (BT) patoloji saptanmamus. Aile dykii-
siinde belirgin bir 6zellik tariflemeyen hastanin fizik incelemesinde; genel duru-
mu iyi, bilinci agik, koopere, orofarenks ve tonsiller normal, pupiller izokorik,
derin tendon refleksleri normoaktif, herhangi bir motor defisiti yok, goz dibi
bulgular: bilateral normal, taban cildi refleksi yanit bilateral fleksiyon , sere-
bellar testler normal olarak degerlendirildi. Mental motor gelisimi normal olan
hastanin zihinsel becerilerinin iyi oldugu ancak matematik dersinde yasitlarina
gore bagarisinin daha diisiik oldugu 6grenildi. Hastaya yapilan laboratuar testleri

sonucunda; Hb: 11.7g/dl, plt: 262.000/mm?, BK: 6.700/ mm?, biyokimya tetki-
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ki, tiroid fonksiyon testleri normal idi ve viral serolojisinde
pozitif bulgusu yok idi. Yapilan iki saatlik EEG sonucun-
da belirgin patolojik bulgu saptanmadi. Hastaya yapilan
kranial Manyetik Rezonans Goriintiileme (MRG)'de T'1 ve
T2 agurlikli spin eko sekanslar kullanilarak aksiyel, koronal
ve sagital diizlemlerde, 0,5T (General Electric,USA) gii-

ciinde sistem kullanildi. Sonucta; sol serebral hemisfer vo-

limiin saga gore belirgin az ve sol oksipitalde mediolateral
oksipitotemporal, angiiler ve supramarginal girus ve kom-
su subkortikal alanda T1A ve T2A serilerde beyin omurilik
stvist ile izointens, gevresel gliotik alanin eglik ettigi fokal
ensefalomalazik alan mevcuttu. Sol lateral ventrikiil atrium
ve korpus posteriorunda da ensefalomalazik alana ¢ekinti
ve fokal dilatasyon izlenmekte idi. Solda paryetooksipital-
de tabula mesafesi saga gore minimal kalin izlenmektey-
di (Sekil 1). Hastanin bulgulart Dyke-Davidoff-Masson
sendromu ile uyumlu idi. Hastanin basit parsiyel nébet
gecirmekte oldugu diisiiniilerek Oxkarbazepin 300mgx2
PO. baglandi. Ancak bu tedaviye olumlu yanit vermeyen

Sekil 1. T1A aksiyel (A), koronal (C),
T2A aksiyel (B), koronal (D). Sol serebral
hemisfer voliimiin saga goére belirgin az
ve sol oksipitalde T1A ve T2A serilerde
BOS ile izointens, cevresel gliotik alanin
eslik ettigi fokal ensefalomalazik alan.
Sol lateral ventrikdl atrium ve korpus
posteriorunda ensefalomalazik alana
cekinti ve fokal dilatasyon. Solda
paryetooksipitalde tabula mesafesi saga
g6re minimal kalin izlenmekte.

hastaya Sodyum Valproat 500mgx2 P.O. ve primidon 25-
Omgx4 baglandi. Halen mevcut birlesim tedavisi ile hasta-
nin epileptik nobetleri baskilanmig durumdadir.

Tartisma

DDMS, ilk kez Dyke ve arkadaglar: tarafindan 1933'de
bildirilmig bir kraniyal malformasyondur. Major bulgulary;
unilateral serebral atrofi, kontrateral hemiparezi ve epilep-
sidir. Atrofik tarafta kalvaryum kalinliginda artma, parana-
zal ve petromastoid siniislerde genisleme de eslik edebilir
(1). DDMS, kalvaryum matiirasyonun heniiz tamamlan-
madigs intrauterin hayatta veya yagamun ilk 3 senesinde
meydana gelen beyin hasarlanmasi sonucunda ortaya ¢ik-
ug bildirilmistir (2). DDMS kazanilmis ya da konjenital
birgok nedene bagl gelisebilir. Konjenital nedenler arasin-
da; intrauterin beyin hasarina neden olan unilateral vas-
killer nedenler, mezensefalon hipoplazisi ya da Wallerian
dejenerasyonu sayilabilir. Stred ve arkadaglari (3), intraute-
rin midarkiis aort koarktasyonuna bagli serebral kan akimi
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azalmasina sekonder gelisen DDMS vakasi bildirmislerdir.
Konjenital nedenlere bagli DDMS hastalarinda semptom-
lar perinatal ya da bebeklik doneminde ortaya ¢ikabilir (4).
Olgunun oykiisiinde iki yasina kadar gecirdigi belirtilen
febril konviilsiyon ataklart mevcuttur. Ancak o dénemde
konviilsiyonlarin ayirici tanisinin yapilip yapilmadigy, ileri
goriintilleme yontemleriyle organik nedenlerin arastirilip
aragtirilmadigy hakkinda detayli veri yoktur. Kazanilmug
DDMS’de ise travma, enfeksiyon, dogum sirasinda ya da
cocuklukta meydana gelen intraserebral hemoraji nedenler
arasinda sayilabilir (4). Olgunun, dért yasinda gecirmis ol-
dugu travma 6ykiisiiniin ardindan BT ile degerlendirmesi
yapilmis ancak kontrol BT yapilmamis ve organik lezyon
yoniinden ileri goriintiileme ile ekarte edilmemistir. Kaza-
nilmis DDMS’de ise klinik tablonun ortaya ¢ikmasi etyo-
lojik fakt6riin zamanina ve niteligine gore ileri gocukluk
ya da ergenlik dénemine kadar uzayabilir (5). Bizim hasta-
mizda da semptomlar 10 yasinda belirginlesmistir.
Hastaligin sebeplerinin ¢esitli olmasi kranial BT ve
MRG’deki goriintiileme bulgularininda da ¢esitliligine ne-
den olur. Atrofik tarafta kalvaryum kalinliginda artma, pa-
ranazal siniislerde genigleme bize beyin hasarinin 2 yasin-
dan 6nce gelistigi diistindiirtiir (6). Dix ve arkadaglar1 (7)
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serebral hemiatrofiye paryetooksipital loblarda derin beyaz
cevherde T2 agirlikli sekanslarda yiiksek sinyal alanlarin
olabilecegini bildirmis olup, olgumuzda da sol paryetook-
sipitalde benzer sinyal 6zelliginde alanlar mevcuttu. Lee ve
arkadaglar1 (8) tarafindan bunun iskemiye sekonder dem-
yelinizasyon degisikliklerinin sonucu ortaya ¢ikugi diisii-
niilmiistir.

Olgumuzda bebeklik ¢aginda ortaya ¢ikan tedavi son-
rasi gerileyen ve 10 yasinda tekrarlayan semptomlar mev-
cuttur. Organik kraniyal patolojiyi telkin eden MRG bul-
gulari ve tedavi ile diizelen bebeklik donemi semptomlari
etyolojide konjenital nedenleri dustindiiriirken, travma
oykiisii ve semptomlarin ge¢ ortaya ¢ikmasi, gocukluk cagt
febril konviilziyonu ile birlikte, edinsel faktorleri disiin-
diirmekeedir. Febril konviilziyonun farkli mekanizmalarla
organik beyin hasarina ve DDMS’ye yol agabilecegini bu
vakadan ¢ikarim yaparak sdylemek uygun degildir. Bu ko-
nuda prospektif calismalara ihtiya¢ vardir.

Sonug olarak hayatin farkli iki evresinde semptomatik
olan, ge¢ dsnemde DDMS tanisi konan bu vaka, sendro-
mun tanist ve takibi i¢i hala genis serilere ihtiyag oldugunu
ortaya koymaktadir.
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