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Ozan Koc¢ak

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu(DDMS) nadir goriilen, temel olarak serebralhemiatrofi, kars1 tarafta hemipleji/hemiparezi, epilepsi
ve mentalretardasyon ile karakterize bir hastaliktir. Etiyolojisine gére akut DDMS ve konjenital DDMS olarak ayrilir. Retrospektif
olarak yapilan bu g¢alismada ¢ocuk nérolojisi kliniginde DDMS tanist ile takip edilen hastalarin demografik, klinik ve radyolojik
bulgularinin sunulmasi amaglanmigtir. Calismaya 7 erkek 3 kiz olmak iizere 10 hasta dahil edildi. Hastalarin yas ortalamasi 8.3+1.2
yildi. Calismamizda 8 hasta konjenital DDMS, perinatalserebraliskemisi olan bir hasta ve merkezi sinir sistemi enfeksiyonu gegiren bir
hasta olmak tizere toplam 2 hasta ise akut DDMS olarak kabul edildi. Yedi hastada sol, 3 hastada ise sag serebralhemiatrofi vardi. Yedi
hastada hemiatrofi tarafinda ensefalomalazik degisiklikler ve 7 hastada hemiatrofi tarafinda lateralventrikiildilatasyonu saptandi. Tiim
hastalarda epilepsi vardi ve 5’1 direngli epilepsi hastastydi. Ortalama DDMS tanist konuldugu yas 7+1.08 y1l, ilk beyin goriintiillemesi
yapilan yas ise 3.4+1.2 yildi. Hastalarin ilk beyin goriintiileme yaslar1 ile DDMS olarak tani konulduklar yas arasinda yaklasik 2 kat
fark var olmasi, DDMS’ nin bilinirliginin yeterli olmadigim diisiindiirmektedir. Hemipleji/hemiparezi, epilepsi ve mentalretardasyonu
olan, beyin goriintiilemesinde hemiatrofi saptanan hastalarda DDMS mutlaka 6n tanilar arasinda yer almalidir.
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Abstract

Dyke-Davidoff-Massonsyndrome (DDMS) is characterizedbycerebralhemiatrophy, contralateralhemiplegia/hemiparesis, epilepsyand-
mentalretardation. Thepurpose of thisretrospectivestudywastoemphasizethedemographic, clinicalandimagingfindings of 10 child (7
boys, 3 girls) with DDMS. Themeanage of thepatientswas 8.3 + 1.2 years. Eight of ourpatientswereconsidered as congenital DDMS.
Theremaining 2 patientswereconsidered as congenital DDMS. Inthesepatients, symptomsappearedfollowingpostnatalhypoxicisch-
aemiaandcentralnervoussysteminfection. Seven patients had leftand 3 patients had rightcerebralhemiatrophy. Ipsilaterallateralven-
triculardilatationandencephalomalaciawereobserved in 7 patients. Allpatients had unilateralhemiparesis / hemiplegiaandmental/motor
retardation. Fivepatients had resistantepilepsy. Themeanageforthediagnosis of DDMS was 7 + 1.08 years, andtheinitialbrainimag-
ingagewas 3.4 + 1.2 years. Therewereapproximatelytwotimesthedifferencebetweenthefirstbrainimagingages of patientsandtheage at
whichtheywerediagnosed as DDMS. Thissuggeststhattheawareness of DDMS is not sufficient. DDMS should be amongtheprelimi-
narydiagnoses in patientswithhemiplegia / hemiparesis, epilepsy, andmentalretardationandwithhemiatrophy in brainimaging.
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1. Giris

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) nadir
goriilen, etiyolojisi tam olarak aydinlatilamamis bir
hastaliktir. Epilepsi, hemipleji/hemiparezi, fasiyal asi-
metri, mentalretardasyon ve konusma problemleri
DDMS’nin tipik bulgularidir(1). Konjenital ve edinsel
formlar1 olan bu sendromun temel olarak fetal, neona-
tal veya erken ¢ocukluk doneminde meydana gelen be-
yin hasar1 sonucunda gelistigi diisiiniilmektedir(2,3).
Tanis1 primer olarak radyolojik bulgulara dayanmakta
olup karakteristik radyolojik bulgulari; serebralhemiatro-
fi, aym tarafta sulkuslarda, ventrikiilde ve sisternalarda
genisleme, kafatasi kalinlagmasi ve paranazal siniisle-
rde havalanma artigidir(2,4,5). Hastaliin prognozunun,
direngli epilepsisi olmayan ve hemipleji/hemiparezisi 2
yasindan sonra gelisen hastalarda daha iyi oldugu bildi-
rilmistir (2). Goriintiileme imkanlarinin artmasi ile daha
¢ok sayida tani1 konulmaya baslanmis olsa da, daha ¢ok
vaka sunumlar1 seklinde yaymlar mevuttur. Bu ¢alisma-
da, hastanemizde DDMS tanisi ile takip ettigimiz 10
hastanin demografik, klinik ve goriintileme bulgulari
sunulmustur.

2. Metod

Retrospektif olarak yapilan bu ¢alisma Eskigehir Osman-
gazi Universitesi Tip Fakiiltesi Hastanesi Cocuk Nérolo
jisi Polikliniginde 2012-2016 yillar1 arasinda takip edilen,
klinik ve beyin manyetik rezonans goriintiileme bulgular
ile DDMS tanisi konulan 10 hastanin demografik, radyo-
lojik ve klinik 6zellikleri incelendi. Calisma i¢in Eskise-
hir Osmangazi Universitesi Etik Kurulu’ndan izin alind.
Hastalarin yas ve cinsiyet dagilimlari, 6zge¢misleri, geb-
elik ve dogum &ykiileri (intranatal, perinatal, dogumsal
hastalik, travma, serebrovaskiiler hastalik), tan1 yaslari,
ilk bulgulari, nébet yasi, ndbet tipi, norolojik muayene,
EEG ve goriintilleme incelemeleri (manyetik rezonans
goriintiileme-MRG) sorgulandi.

3. Bulgular

Hastalarin 7°si erkek 3’1 kizdi, erkek kiz orami 2.3/1
olarak bulundu. Hastalarin yas ortalamasi 8.3+1.2 yildi.
Akut DDMS olarak degerlendirilen 2 hastadan birinde
postnatalhipoksikiskemi, digerinde ise menenjit gegirme
Oykiisii mevcuttu. Postnatalhipoksikiskemisi olan hasta,
ilerlemeyen dogum eylemi ve fetaldistres nedeni sezaryen
ile dogmus ve dogumdan sonra yenidogan yogun bakima
almmustt. Yatisinin 3.gilinli nobetleri olan hastanin beyin
MRG ‘inde sag henisferde akut iskemi ile uyumlu bulgu-
lar saptanmisti. Menenjit gegirme Oykiisii olan hasta ise
miadinda, normal vajinal yol dogmustu ve gebelik/dogum
stirecinde risk faktorii yoktu. 1 yasina kadar gelisim
basamaklar1 normaldi. Ates, biling degisikligi ve nobet
gecirme nedenleri ile bagvurduklari hastanede bakteriyel
menenjit tanis1 konulmustu. Takibinde beyin MRG ‘inde
sol hemisferde akut iskemi ile uyumlu degisiklikler sap-
tanmusti. Kalan 8 hasta ise hastalik oykiisii veya bulgu-
su olmadig i¢in konjenital DDMS olarak kabul edildi.
Konjenital DDMS kabul edilen hastalarin ailelerinde risk
faktorii yoktu ve dogum dykiileri normaldi (Tablo 1).
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Tablo 1. Hastalarin klinik ve radyolojik 6zellikleri

e Yas . Muhtemel Etkilenen S i Fpilepsi DS
ta ) Cinsiyet Etivol oii hemistor Klinik dzellikler baslangia  tam yas1 Bevin MRG
no b () () B
L Epilepsi, sag hemipleji, gelisim Sol serebrahemiptroﬁ,
1 3 E Konjenital Sol S erilig 2 3 ensefalomalazisol
ZeLiiE] ventrikiildilatasyonu
2 5 E Honjrial Sol Epilepsi,sag hem?ley, gelisim 25 6 Sol serebralhemiatrofi,
geriligi ensefalomalazi
. L s Sag serebralhemiatrofi,
3 6 E (perinil;l]'it s Sag Dlrengl{gz[ljilslﬁrgszz(;illlilgnmlej1, 0.1 3 enset‘alomalazi, sag
ventrikiildilatasyonu
4 6 K Hociestiil Sag Epilepsi,sol he}ln'q'a'le]l, gelisim 3 5 Sag ser<ebralhem1a1‘r0h,
geriligi ensefalomalazi
e Direncli enilensisas Sol serebralhemiatrofi,
5 7 i (Menenjit) Sol hemiploj gell)isig ;erigligi 1 4, ensefalomalazi, sol
J P, ventrikiildilatasyonu
- Epilepsi, Hafif MR,sag Sol serebralhemiatrofi, sol
6 5 E K jprisal ol hemipleji, konugma bozuklugu 4 [ ventrikiildilatasyonu
- - Direngli epilepsi,Hafif MR, sol Sag serebralhemiatrofi, sag
7 2 E Konjenal Sag hemipleji, konusma bozuklugu 5 2 ventrikiildilatasyonu
Sol
. Direngli epilepsi, Agir MR,sag serebralhemiatrofiensefalom
8 i E Konjenital Sol hemipleji, konugma bozuklugu 2 J alazi, sol
ventrikiildilatasyonu
o 13 K Konjenital Sol L e i L 13 13 Sol serebralhemiatrofi
bozuklugu,sag hemipleji
Direngli epilepsi, Agir MR,sag Sol serebralhemiatrofi,
10 16 E Konjenital Sol hemiparezi, konusma 1 11 ensefalomalazi, sol

bozuklugu

ventrikiildilatasyonu

Sol hemisferi etkilenen 7, sag hemisferi etkilenen 3 hasta
vardi. Tiim hastalarda epilepsi ve unilateralhemiparezi/
hemipleji mevcuttu. 6 hastada jeneralize tonik-klonik
(JTK) ndbet, 2 hastada fokal nobet ve 1 hastada myok-
lonik nobet mevcuttu. 4 hastanin EEG’ sinde jeneralize
epileptik aktivite, 4 hastada sekonderjeneralize olan
fokal epileptik aktivite ve 2 hastada fokal epileptik ak-
tivite vardi. Hastalarin 5’1 direngli epilepsi hastasiydi. 5
hastada ilk bulgu tek tarafli gii¢siizliik, 5 hastada nobet
gecirme idi. Ortalama DDMS tanisi konuldugu yas

7+1.08 yild1. Hastalarin nobet veya giigsiizliik nedenleri
ile ilk beyin goriintiilemesi yapilan yas 3.4+1.2 yildi.5
yas istli hastalarin 2’sinde agir,3’iinde hafif MR vardi
konusmalar1 geriydi, 5 yas alti hastalarin tamaminda
motor ve dil gelisimlerinde gerilik mevcuttu. Hastalarin
tamamina beyin MRG c¢ekilmisti. Yedi hastada sol, 3
hastada ise sag serebralhemiatrofi, 7 hastada hemiatro-
fi tarafinda ensefalomalazik degisiklikler ve 7 hastada
hemiatrofi tarafinda hafif ventrikiilerdilatasyon, 6 hasta-
da kortikalsulkuslarda genisleme saptandi (Resim 1).
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Resim 1. Ornek vaka beyin MRG: A:Aksiyel T1 kesitte sol MCA sulama alaninda frontoparietallobtaensefalomal-
azik alan B:coronal kesittteSupratentorial seviyede sol parietal lobda kortikalsubkortikal alanda kronik iskemikgli-
otik degisiklikler. Sol serebralhemisfervoliimiinde azalma, atrofi

4. Tartisma

Bu calismada DDMS tanisi ile takip ettigimiz 10
hastanin klinik, radyolojik ve demografik ozellikleri
sunulmustur.

DDMS ilk kez 1933 yilinda tanimlanmistir(4). O
donemden beri genellikle vaka sunumlari seklinde bildi-
rilmistir. Bildirilen vakalar genellikle ndbet gegirme
veya tek tarafli gligsiizlik nedeni ile yapilan beyin
goriintiilemeleri sonucunda tani almistir. Daha 6nceki
¢alismalarda DDMS’nin erkeklerde daha sik goriildiigii
raporlanmistir (2,6,7,8). Ancak Gokee E. ve arkadaslart
(9) calismalarinda hastalarinin %58.3’iiniin kadin old-
ugunu bildirmistir. Bizim c¢alismamiz da literatiirle
uyumlu olarak erkek hastalar daha fazlaydi (E/K:2,3/1).
Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte, konjeni-
tal formda; konjenitalmalformasyonlar, enfeksiyon ve
serebrovaskiiler olaylar (orta serebral arterde tikanma,
tek tarafli serebral dolasim anomalileri), akut formda
ozellikle yasamin ilk 3 yilinda, hemorajik-iskemiksere-
brovaskiiler hastaliklar, dogum asfiksisi, travma, infek-
siyonlar ve tiimor gibi nedenler sorumlu tutulmustur
(1,2). DDMS’nin baslica goriintiileme bulgusu, diffiiz
veya fokalserebralhemiatrofi veya serebralhipoplazi ile
birlikte ensefalomalazik/gliotik degisikliklerdir. Bunun

yaninda hemiatrofi ile ayni tarafta sulkuslarda genisleme,
ventrikiilomegali, paranasal siniislerde havalanma artisi,
kompansatuar kafatasinda genigleme ve talamus, lenti-
formniikleus, kaudatnikleus ve mezensefalondaatrofi
goriilebilir(2,9). Konjenital DDMS’ de edinsel formdan
farkli olarak kalvaryal ve fasiyal degisiklikler olabilir.
Bu degisikliklerin hipoplastik beyin dokusunun yarattig1
vakum etkisiyle yasamin 6zellikle ilk 3 yili iginde, kafa-
tast maturasyonunu tamamlamadan gelistigi diistiniilme-
ktedir(10,11). Ayrica DDMS’de daha sik sol hemisferin
etkilendigi bildirilmistir(2,9,12). Bizim calismamizda
8 hasta gecirilmis hastalik dykiisii olmadigi i¢in kon-
jenital DDMS, 2 hasta ise perinatalserebraliskemi ve
merkezi sinir sitemi enfeksiyonu tanilar1 nedeni ile akut
DDMS olarak kabul edildi. Literatiirle uyumlu olarak
hastalarimizin 7’ sinde sol hemisferdeatrofi mevcuttu ve
hemiatrofi yaninda en sik saptanan bulgular ensefalo-
malazik alanlar ve ayni tarafli ventrikiildedilatasyondu.
Hastalardaki klasik bulgular degisen derecelerde hemi-
parezi, hemipleji, ndbet, fasiyal asimetri, konusma/
dil problemleri, 6grenme bozukluklari ve mentalretar-
dasyondur (8,12,13).
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Konjenital formda hastalarda semptomlaryenidogan
veya siit gocugu doneminde ortaya ¢ikarken, akut form-
da klinik tablonun ortaya ¢ikmasi etiyolojik faktorlerin
zamanina ve niteligine gore ileri cocukluk ya da ergenlik
donemine kadar uzayabilir. Nobeti olmayan ve hemipa-
rezinin 2 yasindan sonra bagladig1 hastalarda prognozun
daha iyi oldugu bildirilmistir(13). DDMS’da nobetler
genellikle tedaviye direnglidir. Nobetler yenidogan
doneminden adolesan doneme kadar genis bir zaman
araliginda baslayabilir. Jeneralize tonik klonik, absans,
fokal ve sekonderjeneralize olan ndbetler gibi farkli
ndbet tipleri gozlenebilir (8,14,15). Bizim ¢alismamiz-
da, 13 yasinda kiz hasta, ilk ndbetini gecirmesi nedeni
ile getirildigi hastanemizde DDMS tanisi aldi. 5 hasta-
da direngli epilepsi saptandi ve en sik ndbet tipi JTK
ndbetlerdi. Ayrica hastalarin tamaminda degisik derecel-
erde mental ve motor gelisimsel problemler mevcuttu.

DDMS ayirict tanida daha ¢ok unilateralserebral-
hemiatrofinin goriildiigii SturgeWebersendromu, Ras-
mussenensefaliti,  ensefalokraniokutandzlipomatozis,
Silver-Russel sendromu ve lineer neviis sendromu ve
hemimegalensefali diistiniilmelidir (5,10). SturgeWe-
bersendromundafasialneviis ayirt edici ozellik olup,
mentalretardasyon ve hemipleji goriilebilir. Radyolo-
jik olarak serebralhemiatrofi, kalvaryal asimetri, uni-
lateralventrikiildilatasyonu ve subaraknoid mesafede
genigsleme bulunabilir (9,16). Rasmussenensefalit
kronik ilerleyici bir inflamatuar hastaliktir. Hemisfer-
ikatrofi, epilepsi ve biligsel fonksiyonlarda bozukluk
ile karekterizedir ancak DDMS’de goriilen kafatasi
degisikliklerine rastlanmaz(17).

Lineer neviissendromu tipik olarak yiizde neviis, direng-
li nobetler, mentalretardasyon ve serebralhemiatrofiye
benzer tek tarafli ventrikiilerdilatasyonu ile karakter-
izedir(2,5,9). Hemimegalensefali; serebralhemihiper-
trofi ve kortikaldisplazi ile karakterize, nadir goriilen
bir durumdur. Klinikte tedaviye direngli epilepsi, ense-
falopati ve hemipleji goriilebilir (13). Nadir bir ndroku-
tandzsendrom olan ensefalokraniokutandzlipomatozis,
tek tarafli kraniyal lipom, hemiatrofi ve kalsifikasyon ile
karekterizedir(18). Silver—Russellsendromunda, tipik
yiiz goriiniimii(agik alin, ticgen-hipoplazik yiiz) ile bir-
likte serebralhemihipertrofi goriiliir(19).

Sonug olarak, Dyke-DavidoffMasson Sendromu na-
dir goriilen, klinik ve radyolojik bulgulart birlikte
degerlendirildiginde tanit konulabilen bir hastaliktir.
Bu ¢alismada oldugu gibi adolesan déneme kadar tani
alamamis hastalar vardir. Ayrica bu caligmada uygun
klinik ve beyin goriintiileme bulgulari olsa dahi, hasta-
larin DDMS olarak tani konulma siiresinin uzun oldugu
goriilmistiir, bu da DDMS ‘nin bilinirliginin yeterli
olmamasi ile agiklanabilir. Sonug olarak, serebralhemi-
atrofi, hemiparezi/hemipleji ve/veya direngli epilepsi
bulgular1 olan hastalarda DDMS hatirlanmasi gereken
hastaliklar arasinda olmalidir.

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu
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