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ÖZ
Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) ilk kez 1933 yılında Dyke, Davidoff ve Masson tarafından 
tanımlanan, sıklıkla çocukluk döneminde ortaya çıkan, nöbet, hemipleji/ hemiparezi, zihinsel yetersizlik, 
serebral hemiatrofi, fasiyal asimetri, kalvaryal kalınlaşma, frontal sinüslerin hiperpnömatizasyonuyla 
karakterize nadir görülen bir sendromdur. Bu vakada, fokal epilepsi ve hemiparezi tanısı ile izlenen, eşlik 
eden fasiyal asimetri, zihinsel yetersizlik ve kraniyal görüntülemesinde DDMS ile uyumlu bulguları olan 
15 yaşında bir kız hasta sunularak serebral hemiatrofi ayırıcı tanısında DDMS düşünülmesi gerektiği 
vurgulanmak istenmiştir. DDMS’nin tedavisi semptomatiktir ve tedavi epileptik nöbetler, hemiparezi 
veya hemipleji ve öğrenme güçlüğü gibi sorunlara yönelik olmalıdır. Sonuç olarak, epilepsi tanısı ile 
izlenen hastaların nörolojik muayenesinde fasial asimetri ve hemiparezi saptanması durumunda 
mutlaka kranyal MRG yapılmalı ve görüntülemede serebral hemiatrofi, kafatası kemiklerinde kalınlaşma 
gibi bulguların eşlik etmesi durumunda DDMS de aklımıza gelmeli ve diğer serebral hemiatrofi yapan 
nedenlerle ayırıcı tanı yapılmalıdır. 
Anahtar Sözcükler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu, serebral hemiatrofi, epilepsi, fasiyal asimetri, 
zihinsel yetersizlik

ABSTRACT
Dyke-Davidoff-Masson syndrome (DDMS) was first described by Dyke, Davidoff and Masson in 1933. It 
is a rarely-observed syndrome characterized by seizures, hemiplegia/hemiparesis, intellectual disability, 
cerebral hemi-atrophy, facial asymmetry, calvarial thickening, and hyperpneumatization of the frontal 
sinuses, frequently emerging in the childhood period. In this case, a 15-year old girl monitored for focal 
epilepsy and hemiparesis diagnosis with accompanying facial asymmetry, intellectual disability and 
findings compatible with DDMS on cranial imaging is presented to emphasize the need to consider 
DDMS in differential diagnosis of cerebral hemi-atrophy. The treatment for DDMS is symptomatic 
and treatment should target problems like epileptic seizures, hemiparesis or hemiplegia and learning 
difficulties. In conclusion, if neurological examination of patients monitored for epilepsy diagnosis 
identifies facial asymmetry and hemiparesis, cranial MRI should definitely be performed. If accompanied 
by findings like cerebral hemi-atrophy and thickening of the skull bones on imaging, DDMS should come 
to mind and differential diagnosis should be performed for other causes of cerebral hemi-atrophy. 
Keywords: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, cerebral hemi-atrophy, epilepsy, facial asymmetry, 
intellectual disability
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GİRİŞ 

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) kontrlateral 
hemipleji/hemiparezi, epileptik nöbetler, fasiyal asimetri, 
öğrenme güçlüğü ya da zihinsel yetersizlik ile seyreden; se-
rebral hemiatrofi, kalvaryal kalınlaşma ve paranazal sinüs-
lerde hiperpnömatizasyonun eşlik ettiği kalıtsal olmayan, 
oldukça nadir görülen bir sendromdur (1,2). Prenatal dö-
nemde geçirilmiş enfeksiyonlar, vasküler oklüzyon, damar-
sal anomaliler konjenital formuna neden olurken, doğum 
travması, beyin tümörü, uzamış febril nöbetler, iskemi ya 
da intrakraniyal kanamalar edinsel formuna neden olur (3). 

Bu vakada, fokal epilepsi ve hemiparezi tanısı ile izlenen, 
eşlik eden fasiyal asimetri, zihinsel yetersizlik ve kraniyal 
görüntülemesinde DDMS ile uyumlu bulguları olan 15 ya-
şında bir kız hasta sunularak serebral hemiatrofi ayırıcı 
tanısında DDMS düşünülmesi gerektiği vurgulanmak isten-
miştir. 

OLGU 

Onbeş yaşında kız hasta epilepsi, sol hemiparezi ve zihin-
sel yetersizlik nedeniyle ailesi tarafından polikliniğe getirildi. 
Annesinden alınan öyküye göre ilk kez üç aylıkken başlayan 
sol kol ve bacaktan başlayıp tüm vücuda yayılan nöbetler 
nedeniyle hastaneye yatırıldığı, o dönemde menenjit tanısı 
aldığı ve fenobarbital tedavisi ile taburcu edildiği, üç yaşında 
fenobarbital tedavisinin sonlandırıldığı, 12 yaşında nöbetle-
rinin tekrarlaması üzerine karbamazepin tedavisinin başlan-
dığı öğrenildi. Özgeçmişinden miadında sezaryen ile 2860 
gr olarak doğduğu, doğumda herhangi bir asfiksi bulgusu 
bulunmadığı, nöromotor gelişim basamaklarının yaşıtlarının 
gerisinde olduğu öğrenildi. Soygeçmişine bakıldığında aile-
de epilepsi veya başka bir nörolojik hastalık öyküsü olmadı-
ğı saptandı. Anne ile baba arasında akrabalık yoktu. 

Olgunun yapılan fizik muayenesinde genel durumu iyi, bilin-
ci açık, pupiller normoizokorik, yüz asimetrisi, solda her iki 

ekstremitede derin tendon reflekslerinde artış ve sol hemi-
parezi bulguları mevcuttu. Serebellar testlerinde herhan-
gi bir anormallik yoktu. Bilişsel gelişiminin ise yaşıtlarıyla 
uyumlu olmadığı gözlendi.

Laboratuvar değerlendirmeleri sonucunda, hemogram, biyo-
kimya tetkikleri, tiroid fonksiyon testleri normaldi (Tablo 1). 
Elektroensefalografisi jeneralize epileptik bozukluk ile uyum-
luydu. Yapılan WISC-R testi sonucunda bilişsel, sosyal, duy-
gusal gelişiminin yaşıtlarının gerisinde olduğu saptandı.

Kranial manyetik rezonans görüntülemede (MRG) sağ 
serebral hemisferde ve bazal ganglionlarda diffüz atrofi 
(Şekil 1A), hacim kaybına sekonder sağ lateral ventrikülde 
genişleme, sağ hemikalvariyal kemik yapılarında kalınlaş-
ma (Şekil 1B) ve frontal sinüslerin havalanmasında artış 
saptandı. Sol hemiparezi, sağ serebral hemiatrofi, fasiyal 

Şekil 1: A) Aksiyel T2 ağırlıklı manyetik 
rezonans görüntülemede sağ serebral 
hemisferde ve bazal ganglionlarda 
diffüz atrofi izlenmektedir. B) Aksiyel 
T2 ağırlıklı manyetik rezonans 
görüntülemede hacim kaybına sekonder 
sağ lateral ventrikülde genişleme ve 
sağ hemikalvariyal kemik yapılarında 
kalınlaşma izlenmektedir.

Tablo 1: Laboratuvar değerleri

Sonuçlar Referans aralığı
Hemoglobin (g/dl) 12.8 12-15.5
Aspartat Transaminaz (U/L) 10 0-35
Alanin Aminotransferaz (U/L) 16 0-33
Kan üre azotu (mg/dl) 30 16.6-48.5
Kreatinin (mg/dl) 0.71 0.5-0.9
Ürik asit (mg/dl) 3.7 2.4-5.7
Sodyum (mmol/L) 136 135-145
Potasyum (mmol/L) 4.68 3.7-4.9
Kalsiyum (mg/dl) 9.9 8.8-10.6
Magnezyum (mg/dl) 1.96 1.9-2.7
Klor (mmol/L) 104 101-109
Tiroid stimülan hormon (mU/L) 0.921 0.38-5.33
Serbest T3 (ng/L) 3.47 2.6-4.37
Serbest T4 (ng/dl) 0.85 0.61-1.12
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Dyke-Davidoff-Masson sendromunun tedavisi semptoma-
tiktir. Tedavide epileptik nöbetler, hemiparezi veya hemip-
leji ve eşlik eden öğrenme güçlüğü gibi problemlere yönelik 
olmaktadır. Özetle, epilepsi tanısı ile takipte olan hastala-
rın nörolojik muayenesinde fasiyal asimetri ve hemiparezi 
saptanması durumunda mutlaka kranyal MRG yapılması 
ve görüntülemede serebral hemiatrofi, kafatası kemiklerinin 
kalınlaşması gibi bulguların eşlik etmesi durumunda DDMS 
de düşünülmeli ve diğer serebral hemiatrofi nedenleriyle 
ayırıcı tanısı yapılmalıdır.
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asimetri, zihinsel yetersizlik bulguları ve epilepsisi olan has-
taya DDMS tanısı konuldu. Hemiparezisine yönelik fizyo-
terapi almakta olan olguya özel eğitim önerildi ve ayaktan 
takibe alındı.

TARTIŞMA

Dyke, Davidoff ve Masson tarafından ilk kez 1933 yılında 
tanımlanan DDMS, sıklıkla çocukluk döneminde ortaya 
çıkan, nöbet, hemipleji/ hemiparezi, zihinsel yetersizlik, 
serebral hemiatrofi, fasiyal asimetri, kalvaryal kalınlaşma, 
frontal sinüslerin hiperpnömatizasyonuyla karakterize nadir 
görülen bir sendromdur (4). Olgumuzda da sağ serebral 
hemiatrofi, aynı taraf frontal sinüslerde genişleme, fasiyal 
asimetri, zihinsel yetersizlik ve epilepsi mevcuttu.

Sendrom ilk olarak 1939 yılında tanımlanmış olsa da 1939 
yılında serebral hemiatrofinin konjenital ve edinsel ola-
rak iki tipi belirlenmiştir. Konjenital tipinde genellikle beyin 
maturasyonunun tamamlanmasından önce meydana gelen 
intrauterin vasküler oklüzyonlar neden olur ve bu olgular-
da semptomlar perinatal dönemde ya da bebeklik çağında 
ortaya çıkabilir (5).

Edinsel DDMS nedenleri arasında intraserebral hemoraji, 
enfeksiyon, travma, beyin tümörleri, iskemi, uzamış febril 
nöbetler sayılabilir (3). Olgumuzun üç aylıkken menenjit 
nedeniyle hastanede tedavi alması edinsel tip olabileceğini 
düşündürmektedir. Güven ve ark. tarafından tekrarlı fokal 
nöbet ve zihinsel yetersizlik ile başvuran, görüntülemede 
hipokampal atrofi, sağ serebral hemiatrofi, kontrlateral sere-
bellar atrofi ve serebral venöz sinüslerin boyutunda asimetri 
gözlenen, altı aylıkken menenjit öyküsü olan 45 yaş erkek 
bir olgu bildirilmiştir (2).

Dyke-Davidoff-Masson sendromlu hastalarda zihinsel 
yetersizlik, epileptik nöbetlere eşlik eden bir durumdur ve 
sıklığının %15-20 arasında olduğu bildirilmiştir (6). Bizim 
olgumuzda da yapılan testler sonucunda orta derecede 
zihinsel yetersizlik saptandı. 

Dyke-Davidoff-Masson sendromunun ayırıcı tanısında 
serebral hemiatrofinin görüldüğü Sturge-Weber sendromu, 
Rassmussen ensefaliti, hemimegalensefali, Silver send-
romu gibi hastalıklar da unutulmamalıdır. Sturge-Weber 
sendromu, konvülsiyon, hemiparezi, hemipleji ve zihinsel 
yetersizlik görülmesi ile bu sendroma benzeyebilir. Ancak 
cilt ve göz bulgularının yanında tomografi ile ilk aylarda 
saptanabilen giral kalsifikasyonlar hastalığın tanınmasın-
da kolaylık sağlar. Rasmussen ensefalitinde klinik tablo-
ya daha çok fokal status epileptikus hakimdir ve epileptik 
nöbetler medikal tedaviye dirençli seyreder. Hemimegalen-
sefalide ise etkilenen beyin yarısında ventriküller dilate değil 
ufak görünümlü olması ile ayırt edicidir. Silver sendromunda 
ise hastalar dismorfik fasiyal bulgular (düşük kulak, küçük 
üçgen yüz) kısa boy, serçe parmağında içe eğiklik gibi yapı-
sal değişikliklere sahiptir. 




