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Epilepsinin Eslik Etmedigi Dyke-Davidoff-Masson Sendromu:
Bir Olgu Sunumu

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome That is not Accompanied by Epilepsy:

A Case Report
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Ozet

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) serebral hemiatrofi, kont-
ralateral hemiparezi ve epilepsi ile karakterize klinik bir antitedir. Has-
taligin diger bulgulari fasial asimetri, mental retardasyon, sensorinéral
isitme kaybi, psikiyatrik bozukluklardir. Radyolojik incelemelerde ise
Unilateral serebral hemisferlerde atrofi, ayni tarafta sulkus ve ventri-
klllerde genisleme, kafatasl kalinlasmasi, paranazal sintslerde asiri
genisleme ve havalanma artisinin olmasi ile karakterize bir tablodur. 7
aylikken febril konvdilsiyon geciren ve daha sonra hi¢c nébeti olmayan
hasta poliklinigimize sadece bas dénmesi sikayeti ile muracaat etti. 17
yasindaki kiz olgunun elektroensefalogram (EEG)’inda sag hemisferde
diffliz yavaslama tespit edildi. Klinik ve gorinttleme bulgularinin es-
liginde DDMS tanisi konulan hasta ender gorilen bir tablo olmasi ve
epilepsinin eslik etmeyebilecegdi vurgulanmak amaciyla sunulmustur.
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Abstract

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome (DMMS), is a clinical entity with
features of cerebral hemiatrophy, contralateral hemiparesia and
epilepsy. The other findings of the disease are facial asymmetry,
mental retardation, sensorineural hearing loss and psychiatric
disorders. In radiological evaluation, the disease is marked by an
atrophy in unilateral cerebral hemisphere, an expansion in sulcus and
ventriculles in the same side, a thickening of the skull, an excessive
extension in paranasal sinuses and an increase in airing. The patient,
who had a febrile convulsion when seven months old and has never
undergone a seizure since, applied to our clinic only with a complaint of
dizziness. It is established in the electroencephalogram (EEG) that the
female patient, 17 age, has a diffuse slow down in her left hemisphere.
The patient, who is diagnosed to have DDMS in the light of clinical
and radilogical findings, is presented here as it is a rare case and to
emphasize that epilepsy may not necessarily accompany DDMS.
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Giris

Ik kez 1933 yilinda Dyke ve arkadaslari tarafindan tanim-
lanan DDMS’ nun major bulgulari serebral hemiatrofi,
kontralateral hemipleji ya da hemiparezi ve epilepsidir.
Diger bulgulan ise fasiyal asimetri, mental retardasyon,
sensorinoral isitme kaybi, psikiyatrik bozukluklardir'. Et-
yolojisinden prenatal enfeksiyonlar, konjenital patolojiler,
dogum travmasi, beyin timorleri, febril ndbetler ve beyin
damar hastaliklar sorumlu tutulmustur?3. Gorintileme
bulgulari ise kemik yapida ayni taraf sintslerde genisle-
me ve kafatasinda kalinlasma ve ayni taraf beyin dokun-
da atrofi ile karakterizedir'. Burada mental retardasyon,
hemiparezisi ve kortikal atrofisi olup 7 aylikken bir kez
febril konvtlziyon geciren daha sonra ndbeti olmayan bir
olgu literatur esliginde tartisiimistir.

Olgu sunumu

17 yasinda kiz hasta bas donmesi sikayeti ile basvurdu.
Hastanin miyadinda normal dogum ile sorunsuz dogdu-
gu ogrenildi. 7 aylikken yUksek atese bagl nobet dykusu
mevcuttu. Soy gecmisinde dzellik yoktu. Noérolojik mu-
ayenesinde; konusma glcligu, solda santral fasiyal pa-
ralizi, sol Ust ekstremitede proximalde 4/5, distalde 3/5
alt ekstremitede proximalde 4/5, distalde 3/5 kas glcuU
saptandi. Duyu muayenesinde solda ylz, kol ve bacagi
icine alan hemihipoestezi saptandi. Solda derin tendon
refleksleri artmisti, belirgin spastisitesi mevcuttu ve ta-
ban derisi refleksi ekstansordi. Hastaya uygulanan Por-
teus Labirentleri zeka testinde 1Q: 46 ile orta derecede
mental retardasyon saptandi. Odyometri sonucu normal-
di. Laboratuar testlerinde; hemogram, biyokimya, tiroid
fonksiyon testleri ve serolojisinde 6zellik yoktu. Elektro-
ensefalogram (EEG)'de (Sekil-1) sag hemisferde zemin
aktivitesi disUk amplitldIi dalgalardan olusmaktaydi. Sol
hemisferde iyi derecede gelismis ve dizenlenmis olup
posterior dominant ritim dalga aktivitesi, sol hemisfere
lateralize 1-2 saniye sureli orta amplitidli keskin yavas
dalga aktivitesi paroksizmleri ve yer yer faz karsilasmasi
ornegi goruldua. Bilgisayarli Beyin Tomografisi (BBT)'nde
(Sekil-2a,b) kemik pencerede frontal sints genislemesi,
parankim yapilarinda ise lateral ventrikUllerde dilatasyon,
temporaparietal kistik alan ve frontotemporaparietal at-

rofi saptandi.

Sekil 1: EEG de sag hemisferde disik amplitidIi zemin
aktivitesi ve sol hemisfere lateralize 1-2 saniye sUreli orta
amplitadld keskin yavas dalga aktivitesi paroksizmleri ve yer
yer faz karsilasmasi

Sekil 2 : BBT: a) Sagda frontal sintste sola gére genisleme
ve belirginlesme. b) Sag Lateral ventrikll frontal ve temporal
hornlarinda dilatasyon ve frontotemporaparietalde beyin
dokusunda atrofi

Manyetik Rezonans Goérlintileme (MRG) de (Sekil-3a,b)
sag serebral hemisfer volimin de azalma, sag oksipi-
totemporal, anguler ve supramarginal giruslere komsu
subkortikal alanda cevresel gliotik alanin eslik ettigi fokal
ensefalomalazik alan mevcuttu. Sag lateral ventrikilde
ensefalomalazik alana cekinti ve fokal dilatasyon izlen-
mekte idi. Nobet eslik etmese de hemiparezi, hemiatro-
fi, mental retardasyon bulgulari olan hastaya DDMS tani-
sI konuldu. Aileye prognoz hakkinda bilgi verildi. Hastaya
bas dénmesi icin semptomatik tedavi uygulandi. Sekel
bulgular icin baklofen tedavisi baslandi ve fizyoterapi
programina alindi.
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Sekil 3 : Kranial MRG de a) T1 agirlikli koronal, b) T2

agirlikli aksiyel kesitlerde: Sag serebral hemisferde
frontoparyetotemporal volim azalmasi, sulkuslarda
belirginlesme sag lateral ventrikullerde dilatasyon ve sag
oksipitotemporal, anguler ve supramarginal giruslere komsu
subkortikal alanlarda cevresel gliotik alanin eslik ettigi fokal
ensefalomalazik alanlar.

Tartisma

DDMS, ilk kez Dyke ve arkadaslan tarafindan 1933"de bil-
dirilmis bir kranial malformasyondur. Major bulgulari; uni-
lateral serebral atrofi, kontralateral hemiparezi ve epilep-
sidir. Eslik eden diger bulgular ise fasial asimetri, mental
retardasyon, sensorinoral isitme kaybl, psikiyatrik bozuk-
luklardir . Bizim olgumuzda sag serebral hemiatrofi, sol
spastik hemiparezi, fasial asimetri, orta derecede mental
retardasyon mevcuttu. Bilateral isitmesi normaldi. Tani
koymada en énemli radyolojik yontemler beyin BT yada
beyin MRG dir 24, Goérintdleme yontemleri ile tek tarafli
hemisferal atrofi ile birlikte hemiatrofinin oldugu tarafta
kalvaryum kalinliginda artma, paranazal ve petromastoid
sinuslerde genisleme tespit edebilir '. Bizim olgumuzda
da sag serebral hemisfer volimUn de azalma ve gliozisin
eslik ettigi ensefalomalazik alanlar mevcuttu. Sag lateral
ventrikilde ensefalomalazik alana cekinti ve fokal dilatas-
yon vardi. Bu bulgulara ilaveten komsu kemik yapilarda,
frontal sinliste genisleme ve sints havalanmasinda artis
tespit edildi. DDMS kazaniimis ya da konjenital birgok

nedene bagli gelisebilir. Konjenital nedenler arasinda;
intrauterin beyin hasarina neden olan unilateral vaskuler
nedenler, mezensefalon hipoplazisi ya da Wallerian de-
jenerasyonu sayilabilir 8. Stred ve arkadaslar intrauterin
midarkus aort koarktasyonuna bagl serebral kan akimi
azalmasina sekonder gelisen DDMS vakasi bildirmis-
lerdir®. Konjenital nedenlere bagli DDMS hastalarinda
semptomlar perinatal ya da bebeklik doneminde ortaya
cikabilir®. Garg ve ark tarafindan febril nébetlerle serebral
hemiatrofinin etyolojik olarak iliskili oldugunu 6ne sirUl-
mustir’. Kazanilmis DDMS' de ise travma, enfeksiyon,
dogum sirasinda ya da cocuklukta meydana gelen intra-
serebral hemoraji nedenler arasinda sayilabilir®. Kazanil-
mis DDMS’ de klinik tablonun ortaya ¢ikmasi etyolojik
faktorlin zamanina ve niteligine gore ileri cocukluk ya da
ergenlik donemine kadar uzayabilir 8. Bizim olgumuzda
da 7 aylikken gecirilen febril konvilsiyon 6ykUtsl vardi
ve hemiparezi 3 yasindan sonra ortaya cikmistir. Unal
ve ark DDMS’ unda erkek ve sol taraf tutulumunun daha
siklikla bulundugunu bildirmislerdir® . Bu olguda da sol
hemiatrofi mevcuttu. Epileptik nébetler hemiparezi bas-
ladiktan aylar ya da yillar sonra gortlebilir'®. Bazi olgular-
da ise mental retardasyon ve epileptik ndbet yillar sonra
bile ortaya cikmayabilir''. Bizim olgumuzda epileptik né-
bet yoktu. Literatlirde DDMS tanisi almis ancak epileptik
noébet gorllmeyen sadece 2 olgu bildiriimistir’®. Keinjiro
ve ark. epileptik nobetlerin ge¢ baslamasinin nedenini
serebral hemiatrofinin tamamlanmasinin uzun yillar sir-
mesine baglamislardir’. Serebral hemiatrofiye yol agan
mekanizmanin sinaptik plastisitenin noérotrofinlerde bir
azalmaya yol agmasi sonucu olusan fokal iskemik degi-
sikliklerin sinirsel aktiviteyi yavaslatmasi oldugu ileri sU-
rilmektedir.”™>™. Biz bu olguda epilepsi eslik etmese de;
hemiparezi, mental reterdasyon, fasial asimetri ile birlikte
goruntilemede hemiatrofi bulgulari ve kompansatuar ke-
mik degisiklikleri de varsa DDMS dusintlmesi ve nobet
acisindan takip edilmesi gerektigini vurgulamak istedik.
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