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AYIN OLGUSU

Editorler: ihsan Kafadar(*), Yiicel Tagtan(**), Halit Cam(**)

Olgu: iki yasinda kiz gocugu. Acil Birimimize havale
gecirme nedeniyle getirildi. Bir yasinda baslayan ates-
siz havale nedeniyle antiepileptik tedavi baslanmis, fa-
kat haftada 1-2 kez bir viicut yarisinda baslayip sonra
jeneralize olan konvulsiyonlan tekrarllyormus. Ayrica
15 ginliikten itibaren sag viicut yansindaki ekstremi-
telerini iyi kullanmadig farkedilmisti.

Fizik Muayenede: Genel durumu iyi, boy ve agirig
(25-50p), bas gevresi 3 persantilin altinda bulundu.
Yasina gore mental gelisimi geriydi. Yuz asimetrikti.
Solda merkezi tipte fasiyal paralizi mevcuttu. Sag vi-
cut yansinda kas tonusu ve derin tendon refleksleri
artmisti. Patolojik reflekslerden babinski sagda lakayd
olarak alind, klonus saptanmadi. Oraklayarak yurtiyor-
du. Diger sistem muayenelerinde belirgin bir 6zellik
saptanmad..

Laboratuvar: Hemogram, total protein, albumin, kan
sekeri, Na, K, Ca, Ure, kreatinin degerleri normal bu-
lundu. Protrombin zamani:13,1 sn (aktivitesi % 90,1),
INR 1.06, aPTT: 25,2 sn, Faktor V Leiden mutasyonu
tesbit ediimedi, Protein C %116, Protein S %75,5,

anti-thrombin 3 aktivitesi %151, Faktor VIII %182,
Faktor IX %133 ile normal degerlerdeydi. Elektroen-
sefalogramda (EEG) sekonder olarak jeneralize olan
fokal konvulsiyonla uyumlu bulgular vardi. Kraniyal to-
mografik incelemede serebral hemiatrofi, hemikraniyal
hipertrofi ve kompansatuvar serebral hipertrofi tesbit
edildi.Kraniyal bilgisayarli tomografi bulgulan tani igin
yol gosterici oldu (Resim 1,2).

Editoriin notu:

Bu sayfa ‘ayin olgusu’ bashg! ile ilging olgu bildirilerine
ayrimistr,

1-liging ve tani koydurucu gériintiisii olan ( resim, radyografi,
ultrason, bilgisayarli tomografi, magnetik rezonans veya
patolojik inceleme) olgular kabul edilecektir.

2- Genel olarak derginin yazim kurallan bu sayfada da geger-
lidir, kaynakga sayisi 10'u gegmemelidir,

3-Bigimsel olarak ilk sayfa olguya ait taniya yardimci goriin-
tllemeler yaninda kisaca olgu sunumu igin aynimistrr, taniya
gotiiren bulgular vurgulanmall, tanidan bahsedilmemelidir.
Ikinci sayfada ise gorlntllerin agiklamasi, giris, tanimlama,
tarihge, taniya yardimei laboratuvar incelemeleri, ayrici tani
ozellikleri ve tedavi metodlarini agiklayan, olgudaki 6zelliklerin
tartigildigr, 12 puntoyla, iki aralikli olarak yaziimis ve iki daktilo
sayfasini gegmeyen 6zIU bilgiye yer verilecektir.
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Tani ve tartisma
Dyke-Davidoff-Masson sendromu

Dyke-Davidoff-Masson sendromu diger adiyla serebral
hemiatrofi sendromu konvulsiyon, fasiyal asimetri, kontra-
lateral hemipleji / hemiparezi ve égrenme gliglugi ile ka-
rakterize bir sendromdur. llk kez 1933 yilinda C.G.Dyke,
L.M.Davidoff ve C.B. Masson tarafindan tanimlanmigtir
(1).

Etyolojiden prenatal désnemde beyin hasarina ve ndron
kaybina neden olan konjenital enfeksiyonlar, malformas-
yonlar ve 6zellikle vaskiiler patolojiler (a.menigea medya
iskemileri) ile perinatal dénemdeki dogum travmasi, anok-
si, hipoksi yada intrakraniyal kanama sorumlu tutulmakta-
dir. Ayrica postnatal dénemde travma, tlimor, enfeksiyon
ve uzamis febril konviilsiyonlar da Dyke-Davidoff-Masson
sendromuna yani serebral hemiatrofi sendromuna neden
olabilir (1,2).

Bu sendrom klinikte hemiparezi, hemipleji, degisik diizey-
lerde tek tarafli yliz ve ekstremite atrofisi ve konvulsiyon ile
karakterizedir. Bazi olgularda birlikte mental retardasyon
da gozlenebilir. Konvulsif hastalarda EEG anormallikleri
saptanabilir (2,7,12).

Tani, radyolojik olarak serebral hemiatrofi, hemikraniyal hi-
pertrofi, kraniyal asimetri, ipsilateral kraniyal kemik hipert-
rofi ile paranazal sinlis ve mastoid hiicrelerde hiperpng-
matizasyonun degisik derecelerde gosterilmesi ile konur
(6). Kraniyal gériintiilemede bu bulgulara ek olarak orta
kraniyal fossada hipoplazi, orta hatta sift, ventrikiiler dila-
tasyon, mezensefalon hipoplazisi, niikleus lentiformis hi-
poplazisi, talamus hipoplazisi, kontralateral parenkimal de-
gisiklikler, kompensatuvar serebral hipertrofi de gdsterile-
bilir (5,3,7). Gerek bilgisayarli tomografi (BT) gerekse
magnetik rezonans (MR) gériintileme yéntemleri, tanida
yararli olmakla birlkte MR beyin dokusunu daha detayli
gosterebilmesi ve etyolojik nedenler hakkinda da fikir yi-
ritebilmeye olanak saglamasi nedeniyle tercih edilmelidir
(9). Bilgisayarl tomografi ile saptanamayan ve beyin hemi-
atrofisi nedeniyle gelisen talamus, serebral pedinkiil asi-
metrisi gibi bulgular da MR'da gésterilebilir.

Erken yasta gelisen hemihipoplazi varliginda kafatasinin
gelisimi igin beyin dokusunun bliylimedeki uyarici etkisi
azalir. Bu boslugu doldurmak igin kemik dokuda sekonder
hipertrofik degisiklikler olusur (11). Kemik dokuda gériilen
degisiklikler genellikle atrofi diizeyi ile iligkilidir (2). Falks
serebri ve diger orta hat yapilarinda atrofik tarafa kayma,
hemisfer degisikliklerinin prenatal ya da perinatal dénem-
de olustugu yéniinde bir ipucu verebilir (10).
Hastamizda da sag viicut yansinda hemipleji, yliz asimet-
risi ve mental retardasyon mevcuttu ve tekrarlayan konvul-
siyon hikayesi vardi. Cekilen kraniyal BT'sinde sol beyin
hemisferinde atrofi, ventrikiler dilatasyon , paranazal sints
ve mastoid hiicrelerde hiperpnomatizasyon ve ipsilateral
kraniyal kemiklerde hipertrofi bulgular mevcuttu. Etyoloji-
ye yonelik tetkiklerimizde 6zellikle hemostaz tetkiklerinde
bir bozukluk saptanmadi.
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Serebral hemiatrofi tanisi gerek klinik bulgular gerekse
goriuintlileme sonuglarina gore kolayca konabilir. Bununla
birlikte ayirci tanida kitle etkisi olusturan patolojiler, bazi
norokutan sendromlar, atrofik evredeki I6kodistrofiler ve
hemimegalensefali dustintilmelidir.

Sturge-Weber sendromu klinik bulgularindan hemiparezi,
hemipleji, ekstremite hemiatrofisi, konviilsiyon ve mental
retardasyon ile bu sendroma benzerlik gosterebilir. Ancak
cilt ve goz bulgulan, ayrica BT ile ilk aylarda saptanabilen
tek, bazende iki tarafli giral kalsifikasyonlar ayirici tanida
dnemli yol géstericilerdir (11). Linear neviiste saptanan
hemiparezik bulgular yaninda viicuttaki yaygin dermoid ve
lipodermal patolojiler ayirt ettiricidir. Ayrica BT'de kalvaryal
asimetri yaninda bilateral makrensefali, beyin dokusunda
hamartom ve ak maddede hipodansite saptanabilir.

Kitle etkisiyle orta hattan sapmaya neden olan timdr, ab-
se ve benzer yer kaplayici olugsumlar da ayirici tanida du-
stinliimelidir. Fakat bu yer kaplayici lezyonlar atrofik veya
hipoplazik degisikliklere sekonder kemik degisikliklerine
neden olmazlar (12). Hemimegalensefalide ise etkilenen
beyin yarisinda venrikillerinin dilate gériinmeyip daha ufak
goriiniisii ayirici tanida yol géstericidir (4,5).

Hastaligin tedavisi semptomatiktir. Tedavi konvulsiyon,
hemipleji, hemiparezi ve 6grenme gligligl gibi problem-
lere yonelik olmalidir.
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