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Olgu: ‹ki  yafl›nda k›z çocu¤u. Acil Birimimize havale
geçirme nedeniyle getirildi. Bir yafl›nda bafllayan atefl-
siz havale nedeniyle antiepileptik tedavi bafllanm›fl, fa-
kat haftada 1-2 kez bir vücut yar›s›nda bafllay›p sonra
jeneralize olan  konvulsiyonlar› tekrarl›yormufl. Ayr›ca
15 günlükten itibaren sa¤ vücut yar›s›ndaki ekstremi-
telerini iyi kullanmad›¤› farkedilmiflti.
Fizik Muayenede: Genel durumu iyi, boy ve a¤›rl›¤›
(25-50p), bafl çevresi 3 persantilin alt›nda bulundu.
Yafl›na göre mental geliflimi geriydi. Yüz asimetrikti.
Solda merkezi tipte fasiyal paralizi mevcuttu. Sa¤ vü-
cut yar›s›nda kas tonusu  ve derin tendon refleksleri
artm›flt›. Patolojik reflekslerden babinski sa¤da lakayd
olarak al›nd›, klonus saptanmad›. Oraklayarak yürüyor-
du. Di¤er sistem muayenelerinde belirgin bir özellik
saptanmad›. 

Laboratuvar: Hemogram, total protein, albumin, kan
flekeri,  Na, K, Ca, üre, kreatinin  de¤erleri normal bu-
lundu.  Protrombin zaman›:13,1 sn (aktivitesi % 90,1),
INR 1.06, aPTT: 25,2 sn, Faktör V Leiden mutasyonu
tesbit edilmedi, Protein C %116, Protein S %75,5,

anti-thrombin 3 aktivitesi %151, Faktör VIII %182,
Faktör IX %133  ile normal de¤erlerdeydi. Elektroen-
sefalogramda (EEG) sekonder olarak jeneralize olan
fokal konvulsiyonla uyumlu bulgular vard›. Kraniyal to-
mografik incelemede serebral hemiatrofi, hemikraniyal
hipertrofi ve kompansatuvar serebral hipertrofi tesbit
edildi.Kraniyal bilgisayarl› tomografi bulgular› tan› için
yol gösterici oldu  (Resim 1,2).

Editörün notu:
Bu sayfa ‘ay›n olgusu’ bafll›¤› ile ilginç olgu bildirilerine
ayr›lm›flt›r.
1-‹lginç ve tan› koydurucu görüntüsü olan ( resim, radyografi,
ultrason, bilgisayarl› tomografi, magnetik rezonans veya
patolojik inceleme) olgular kabul edilecektir.
2- Genel olarak derginin yaz›m kurallar› bu sayfada da geçer-
lidir, kaynakça say›s› 10’u geçmemelidir,
3-Biçimsel olarak ilk sayfa olguya ait tan›ya yard›mc› görün-
tülemeler yan›nda k›saca olgu sunumu için ayr›lm›flt›r, tan›ya
götüren bulgular vurgulanmal›, tan›dan bahsedilmemelidir.
‹kinci sayfada ise görüntülerin aç›klamas›, girifl, tan›mlama,
tarihçe, tan›ya yard›mc› laboratuvar incelemeleri, ayr›c› tan›
özellikleri ve tedavi metodlar›n› aç›klayan, olgudaki özelliklerin
tart›fl›ld›¤›, 12 puntoyla, iki aral›kl› olarak yaz›lm›fl ve iki daktilo
sayfas›n› geçmeyen özlü bilgiye yer verilecektir.
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Tan› ve tart›flma

Dyke-Davidoff-Masson sendromu

Dyke-Davidoff-Masson sendromu di¤er ad›yla  serebral
hemiatrofi  sendromu konvulsiyon, fasiyal asimetri, kontra-
lateral hemipleji / hemiparezi  ve  ö¤renme güçlü¤ü ile ka-
rakterize bir sendromdur. ‹lk kez 1933 y›l›nda C.G.Dyke,
L.M.Davidoff ve C.B. Masson taraf›ndan tan›mlanm›flt›r
(1).
Etyolojiden  prenatal dönemde beyin hasar›na ve nöron
kayb›na neden olan konjenital enfeksiyonlar, malformas-
yonlar ve özellikle vasküler patolojiler (a.menigea medya
iskemileri) ile perinatal dönemdeki do¤um travmas›, anok-
si, hipoksi yada intrakraniyal kanama sorumlu tutulmakta-
d›r. Ayr›ca postnatal dönemde travma, tümör, enfeksiyon
ve uzam›fl febril konvülsiyonlar da Dyke-Davidoff-Masson
sendromuna yani serebral hemiatrofi sendromuna neden
olabilir (1,2).
Bu sendrom klinikte hemiparezi, hemipleji, de¤iflik düzey-
lerde tek tarafl› yüz ve ekstremite atrofisi ve konvulsiyon ile
karakterizedir. Baz› olgularda birlikte mental retardasyon
da gözlenebilir. Konvulsif hastalarda EEG anormallikleri
saptanabilir (2,7,12).
Tan›, radyolojik olarak serebral hemiatrofi, hemikraniyal hi-
pertrofi, kraniyal asimetri, ipsilateral kraniyal kemik hipert-
rofi ile paranazal sinüs ve mastoid hücrelerde hiperpnö-
matizasyonun de¤iflik derecelerde gösterilmesi ile konur
(5). Kraniyal görüntülemede bu bulgulara ek olarak orta
kraniyal fossada  hipoplazi, orta hatta flift, ventriküler dila-
tasyon, mezensefalon hipoplazisi, nükleus lentiformis hi-
poplazisi, talamus hipoplazisi, kontralateral parenkimal de-
¤ifliklikler, kompensatuvar serebral hipertrofi de gösterile-
bilir (5,3,7). Gerek bilgisayarl› tomografi (BT) gerekse
magnetik rezonans (MR) görüntüleme yöntemleri, tan›da
yararl› olmakla birlikte MR beyin dokusunu daha detayl›
gösterebilmesi ve etyolojik nedenler hakk›nda da fikir yü-
rütebilmeye olanak sa¤lamas› nedeniyle tercih edilmelidir
(9). Bilgisayarl› tomografi ile saptanamayan ve beyin hemi-
atrofisi nedeniyle geliflen talamus, serebral pedinkül asi-
metrisi gibi bulgular da MR’da gösterilebilir.
Erken yaflta geliflen hemihipoplazi varl›¤›nda kafatas›n›n
geliflimi için beyin dokusunun büyümedeki uyar›c› etkisi
azal›r. Bu bofllu¤u doldurmak için kemik dokuda sekonder
hipertrofik de¤ifliklikler oluflur (11). Kemik dokuda görülen
de¤ifliklikler genellikle atrofi düzeyi ile iliflkilidir (2). Falks
serebri ve di¤er orta hat yap›lar›nda atrofik tarafa kayma,
hemisfer de¤iflikliklerinin prenatal ya da perinatal dönem-
de olufltu¤u yönünde bir ipucu verebilir (10).  
Hastam›zda da sa¤ vücut yar›s›nda hemipleji, yüz asimet-
risi ve mental retardasyon mevcuttu ve tekrarlayan konvul-
siyon hikayesi vard›. Çekilen kraniyal BT’sinde sol beyin
hemisferinde atrofi, ventriküler dilatasyon , paranazal sinüs
ve mastoid hücrelerde hiperpnömatizasyon ve ipsilateral
kraniyal kemiklerde hipertrofi bulgular› mevcuttu. Etyoloji-
ye yönelik tetkiklerimizde özellikle hemostaz tetkiklerinde
bir bozukluk saptanmad›. 

Serebral hemiatrofi tan›s› gerek klinik bulgular› gerekse
görüntüleme sonuçlar›na göre kolayca konabilir. Bununla
birlikte ay›r›c› tan›da kitle etkisi oluflturan patolojiler, baz›
nörokutan sendromlar, atrofik evredeki lökodistrofiler  ve
hemimegalensefali düflünülmelidir.
Sturge-Weber sendromu klinik bulgular›ndan hemiparezi,
hemipleji, ekstremite hemiatrofisi, konvülsiyon ve mental
retardasyon ile bu sendroma benzerlik gösterebilir. Ancak
cilt ve göz bulgular›, ayr›ca BT ile ilk aylarda saptanabilen
tek, bazende iki tarafl› giral kalsifikasyonlar ay›r›c› tan›da
önemli yol göstericilerdir (11). Linear nevüste saptanan
hemiparezik bulgular yan›nda vücuttaki yayg›n dermoid ve
lipodermal patolojiler ay›rt ettiricidir. Ayr›ca BT’de kalvaryal
asimetri yan›nda bilateral makrensefali, beyin dokusunda
hamartom ve ak maddede hipodansite saptanabilir.
Kitle  etkisiyle orta hattan sapmaya neden olan tümör, ab-
se ve benzer yer kaplay›c› oluflumlar da ay›r›c› tan›da dü-
flünülmelidir. Fakat bu yer kaplay›c› lezyonlar  atrofik veya
hipoplazik de¤iflikliklere sekonder kemik de¤iflikliklerine
neden olmazlar (12). Hemimegalensefalide ise etkilenen
beyin yar›s›nda venriküllerinin dilate görünmeyip daha ufak
görünüflü ay›r›c› tan›da yol göstericidir (4,5).
Hastal›¤›n tedavisi semptomatiktir. Tedavi konvulsiyon,
hemipleji, hemiparezi ve ö¤renme güçlü¤ü gibi problem-
lere yönelik olmal›d›r.
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