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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Dyke-Davidoff-Masson sendromu iki olgu sunumu

Dyke-Davidoff-Masson syndrome: Two case reports

Mehmet Deniz Bulut', ismail Giilsen?, Aydin Bora', Alpaslan Yavuz', Cemil Goya®,

Abdussamet Batur!

OZET

Dyke-Davidoff Masson sendromu nadir bir konjenital
malformasyon olarak ilk kez 1933 yilinda Dyke tarafin-
dan bildirilmistir. Ana klinik bulgulari; tek tarafli serebral
atrofi, fasiyal asimetri, kontralateral hemiparezi ve epilep-
sidir. Klinik bulgular beyin hasarinin buyukligine bagl
olarak degisiklikler gosterebilir. Etyolojisinde prenatal
enfeksiyonlar, konjenital patolojiler, dogum travmasi, be-
yin timorleri, febril nébetler ve beyin damar hastaliklari
sorumlu tutulmustur. Radyolojik olarak serebral atrofi ve
ayni taraf lateral ventrikilde genigsleme, kalvariumda ka-
linlagsma, mastoid hava hicreleri ve paranazal sinusler-
de havalanma artisi ve bombelesmis temporal kemik en
onemli bulgulardir. Etyolojisi ve serebral parankim hasa-
rinin buyukliguni saptamada baslica magnetik rezonans
gorintileme ve bilgisayarli tomografi yontemleri kullan-
manin yaninda diffizyon magnetik rezonans goruntule-
mede taniya katki sunabilir. Bu makalede Dyke-Davidoff
Masson sendromlu iki olgu klinik bulgular ve radyolojik
goruntiler esliginde sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Cerebral hemiatrofi, epilepsi, diffliz-
yon MRG

GIRIiS

Dyke-Davidoff Masson sendromu (DDMS) ; se-
rebral hemiatrofi, kars1 tarafta hemiparezi ya da
hemipleji, epilepsi, mental retardasyon ve 6grenme
giicliigii ile karakterize klinik antitedir [1]. Etyoloji-
sinde prenatal enfeksiyonlar, konjenital patolojiler,
dogum travmasi, beyin tiimérleri, febril nobetler ve
beyin damar hastaliklari sorumlu tutulmustur. Sizof-
reni gibi duyu kaybi, psikiyatrik belirtileri, sensori-
noral igitime kaybi nadiren rapor edilmistir [2,3,4].

ABSTRACT

Dyke-Davidoff-Masson syndrome was first described as
a rare congenital malformation by Dyke in 1933. Main
clinical findings include unilateral cerebral atrophy, fas-
cial assymmetry, contralateral hemiparesis and seizures.
Clinical findings may vary depending on the magnitude
of cerebral injury. Prenatal infections, congenital patholo-
gies, delivery trauma, cerebral tumors, febrile seizures
and cerebrovascular diseases are blamed for its etiol-
ogy. The most important radiologic findings include ce-
rebral atrophy and enlargement of the ipsilateral lateral
ventricle, thickening of calvarium, increased aeration in
mastoid cells and paranasal sinuses and bulged temporal
bone. Diffusion magnetic resonance imaging may contrib-
ute to diagnosis along with magnetic resonance imaging
and computed tomography in detection of its etiology and
cerebral parenchymal injury. In this paper, two cases of
Dyke-Davidoff-Masson syndrome are presented in light
of clinical findings and radiologic images.
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Klinik bulgular beyin hasarmin biiyiikliigiine bagl
olarak degisiklikler gosterebili. DDMS’nun etyo-
lojisi ve serebral parankim hasarinimn bilyiikligiini
saptamada magnetik rezonans goriintiileme (MRG)
ve bilgisayarli tomografi yontemleri kullanilmak-
tadir. Serebral atrofi, ayni taraf lateral ventrikiilde
genisleme, kalvariumda kalinlasma, mastoid hava
hiicreleri ve paranazal siniislerde havalanma artig
ve bombelesmis temporal kemik DDMS’da goriilen
en 6nemli radyolojik bulgulardir [5]. Bu makalede
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DDMS’lu iki olguda radyolojik goriintiiler ve klinik
bulgular esliginde sunulmustur.

OLGU 1

Yirmi iki yasinda erkek olgu. Nobet gecirme nede-
niyle getirildi. Oykiisiinden ilk nbetinin bir yasinda
gecirdigi, bu sikayetle gittikleri baska bir merkezde
epilepsi tanisiyla izlenip ve antiepileptik ilaglar kul-
lanmaktaydi. Son bir yildir giinde 2-3 kez 1-2 daki-
ka siiren jeneralize tonik klonik tarzda ndbet tarif-
liyordu. Fizik muayenesinde sagda fasial asimetri,
hafif sag hemiparezi, ve mental retardasyon saptan-
d1. Ozgegmisinden normal spontan yolla dogdugu,
asfiksi olmadig1 6grenildi. Soygecmisinde ailede
epilepsi ve norolojik hastalik Gykiisii saptanmadi.
Laboratuar incelemelerinde elektroensefalografide
sag frontasentrotemporal bdlgede yogun bdlgesel
epileptiform aktivite izlenmistir. MRG’de T1, T2,
Flair ve difflizyon agirlikli sekanslar kullanilarak
aksiyel, koronal ve sagital diizlemlerde incelemeler
yapildi. Kranial MRG incelemesinde, sag serebral
hemisfer voliimii asimetrik azalmis, gliozis ve en-
sefalomalazinin eslik ettigi sag serebral hemiatrofi
izlendi. Sag lateral ventrikiil hafif dilate ve ense-
falomalazik alana dogru ¢ekintili gdriinlimdeydi.
Kalvarium sag yariminda diploe mesafesi belirgin
genislemis, sagda siniislerde aerasyon artis1 mevcut
ve sag petrdz kemik asimetrik yiliksek izlendi. Sag
serebral pedinkiiliin hafif kalibrasyonu asimetrik in-
celmis goriildii. Korpus kallozum korpus posterior,

spleniumu belirgin incelmis ve sinyali artmisti (Re-
sim 1-4). Hemiparezi, hemiatrofi, epilepsi, mental
retardasyon bulgulari olan hastaya DDMS tanis1 ko-
nuldu. Aileye prognoz hakkinda bilgi verildi.

OLGU 2

On bes yasinda erkek hasta, nobet sikayeti ile po-
liklinige getirildi. Ug aylik oldugundan beri atessiz
nobet, uyurken veya uyanikken jeneralize tonik
klonik nébet tarif ediyordu. Ozge¢misinden normal
spontan yolla dogdugu, asfiksi olmadig1 6grenildi.
Ancak aile ¢ocuklarmin dogduktan sonra menenjit
gecirdigini sdyledi. Soygecmisinde, ailede epilep-
si ve norolojik hastalik dykiisii saptanmadi. Fizik
muayenesinde sagda fasial asimetri, ve mental re-
tardasyon saptandi. Laboratuar bulgular1 normal idi.
Elektroensefalografisinde anormal bulgular saptan-
madi. MRG’de T1, T2, Flair ve difflizyon agirlikli
sekanslar kullanilarak aksiyel, koronal ve sagital
diizlemlerde incelemeler yapildi. Kranial MRG in-
celemesinde, sag serebral hemisfer voliimii azalmas,
parietooksipitalde gliozis mevcut olup, sagda sereb-
ral sulkus ve fisstirler belirgin izlendi. Ayrica sag la-
teral ventrikiil oksipital ve temporal hornu sola gore
asimetrik dilateydi. Mezensefalon sag yariminda
hafif incelme mevcuttu. Sag hemikraniumda diploe
mesafesi kalinlagmis ve sag frontal siniiste aerasyon
artis1 dikkati ¢ekti (Resim 5-8). Mevcut klinik ve
goriintliileme bulgulari ile hastaya DDMS tanisi1 ko-
nuldu.

Sekil 1. T2A aksiyel (1), FLAIR aksiyel (2), T1A koronal (3) ve Diffiizyon (4) agirlikh gériintiilerde; Sag serebral hemis-
fer volimin sola goére belirgin az ve sag paryetooksipitalde BOS ile izointens, ¢evresel gliotik alanin eslik ettigi fokal
ensefalomalazik alan dikkati cekmektedir. Sag lateral ventrikil hafif dilate ve atrium ensefalomalazik alana cekintili
izlenmektedir. Kalvarium sag yariminda diploe mesafesi belirgin genislemis, sagda sinlslerde aerasyon artisi mevcut
ve sag petr6z kemik asimetrik ylksek izlenmektedir.
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Sekil 2. T1A aksiyel (5), T2A aksiyel (6), Diffiizyon B1000 (7) ve Diffiizyon ADC (8) agilikli géruntilerde; Sag serebral
hemisferde gri ve beyaz cevherde azalma ile atrofi, lateral ventrikiilde genisleme ve diploe mesafesi kalin izlenmekte-
dir. Diffizyon B 1000 ve diffizyon ADC goéruntilerde hemisiferik atrofi ve sulkus, fissur, ve lateral ventrikil dilatasyonlari
net izlenmektedir.

TARTISMA

DDMS sendromu nadir bir konjenital malformas-
yon olarak ilk kez 1933 yilinda Dyke tarafindan bil-
dirilmistir. Ana bulgulari; Tek tarafl1 serebral atrofi,
fasiyal asimetri, kontralateral hemiparezi ve epile-
pisidir [1,5,6].

Radyolojik goriintiilleme yontemleri tek tarafli
serebral atrofi ile birlikte ayni taraf ventrikiiliinde
sift, ipsilateral kemik hipoplazisi ve asimetri ile ka-
rakterizedir. Diger ozellikleri ipsilateral sulkuslar,
ipsilateral ventrikiil ve sisternal alan dilatasyonu,
ipsilateral fossa biiyiikliigiinde azalma kalvaryum-
da kompansatuar kemik degisiklikleri, kalinlasma,
paranazal siniislerin ve mastoid hiicrelerin hiperp-
ndématizasyonu ve petroz kemigin yiikselmesi eslik
eder. Sendroma talamik atrofi, beyin sapi atrofisi ve
mezensefalon atrofisi de beraberinde eslik edebilir
[2,3].

DDMS etyolojik olarak konjenital ya da primer
tip ve kazanilmig yada sekonder tip seklinde ikiye
ayrilir. Prenatal donemde; konjenital malformasyon,
enfeksiyon, orta serebral arter sulama alanini kapsa-
yan alanda neonatal veya gestasyonel okliizyon, tek
tarafli serebral dolasim anomalileri, midaortik ark
koarktasyonu nedenler arasindadir. Peri-postnatal
donemde; anoksi, hipoksi, intrakranial hematom,
travma, tiimdr, infeksiyonlar uzun siireli febril kon-
viilziyon etyolojik neden olarak gosterilebilir [4,5].
Gorlntiileme yontemleri ile konjenital veya kaza-
nilmis tipi birbirinden ayirtetmekteyiz. Kazanilmis
tipte sift ve siklikla beyin dokusunda gliozis geli-
sir. Konjenital hemiatrofide ise, orta hat yapilarinda

etkilenen tarafa dogru sift ve gliotik doku geligimi
bulunmaz [2]. Bu bizim iki olgulumuzda gliotik de-
gisiklikler ve sift oldugundan kazanilmis tip olarak
kabul edildi.

Bu iki vakada konvansiyonel MRG goriintiile-
meye ek olarak yaptigimiz difflizyon MRG goriin-
tillemelerde serebral hemiatrofi, genislemis sulkus,
sistern ve lateral ventrikiil dilatasyonlar1 daha net
izlenmektedir. Biz bu vaka sunumumuzda DD-
MS’nun konvansiyonel MRG bulgular1 yaninda dif-
fiizyon MRG bulgularini da sunduk. Literatiirde dif-
fiizyon MRG bulgular1 ¢ok nadir belirtilmektedir.

Unal ve arkadaslar1 yaptiklar1 calismada se-
rebral hemiatrofinin solda sag taraftan daha sik
goriildiigiinti ve erkek cinsiyetin kadin cinsiyetten
daha fazla etkilendigini bildirmislerdir [7]. Bizim
olgularimiz erkek olup literatiir bilgilerini destekle-
mektedir. Ancak her iki olgumuzda da sag serebral
hemisfer etkilenmekte olup bu durumda literatiir ile
uyusmayip vaka azligi nedeniyle net bir sey soyle-
yememekteyiz.

Ono ve arkadaslar tarafindan yapilan ¢aligma-
da ileri donem ¢ocukluk ¢aginda baslayan nobetleri
olan bir olgu sunmusglar. Olgularimizin nébetleri bir
yasinda ve digeri {i¢ aylikken baslamig ancak erig-
kin yasta tan1 almig olgulardi [8].

Dix ve arkadaslari tarafindan yapilan ¢alismada
serebral hemiatrofiye sekonder paryetal ve oksipital
loblarda derin beyaz cevherde T2 ve Flair agirlikh
sekanslarda ytliksek sinyal alanlarin olabilecegini
bildirmiglerdir [9]. Bizim her iki olgumuzda sag-
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da paryetooksipital loplarda yiiksek sinyalli alanlar
mevcut olup literatiir ile uyumludur.

Garg ve arkadaslari tarafindan yapilan ¢aligma-
da serebral hemiatrofi ve febril ndbetlerin etyolojik
olarak iligkili oldugunu 6ne siirmiislerdir [10]. Bi-
zim her iki olgumuzda febril ndbetler yoktur.

Sonug olarak, kliniklerde epilepsi tanisiyla ta-
kip edilmekte olan ve acil servislere sik nobet gegir-
me hikayesi ile bagvuran direncli epileptik ndbetleri
olan hastalarda mental retardasyona eslik eden fasi-
al asimetri, hemiparezi, kraniyal goriintiileme bul-
gularinda hemiatrofi de varsa nadir bir neden olarak
Dyke-Davidoff-Masson sendromunun diisiiniilmesi
gerektigini iki olgu ile beraber vurgulamak istedik.
Ayrica konvansiyonel MRG goriintiilemenin yanin-
da difflizyon MRG goriintiilemenin de taniya katki
sunacagini diistinmekteyiz.
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