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oz

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) ilk kez 1933 yilinda Dyke, Davidoff ve Masson tarafindan
tanimlanan, siklikla cocukluk déneminde ortaya cikan, nébet, hemipleji/ hemiparezi, zihinsel yetersizlik,
serebral hemiatrofi, fasiyal asimetri, kalvaryal kalinlagsma, frontal sinuslerin hiperpnématizasyonuyla
karakterize nadir gérilen bir sendromdur. Bu vakada, fokal epilepsi ve hemiparezi tanisi ile izlenen, eslik
eden fasiyal asimetri, zihinsel yetersizlik ve kraniyal goriintilemesinde DDMS ile uyumlu bulgulari olan
15 yasinda bir kiz hasta sunularak serebral hemiatrofi ayirici tanisinda DDMS dustinllmesi gerektigi
vurgulanmak istenmistir. DDMS’nin tedavisi semptomatiktir ve tedavi epileptik nébetler, hemiparezi
veya hemipleji ve 6grenme giicliigi gibi sorunlara yoénelik olmalidir. Sonug olarak, epilepsi tanisi ile
izlenen hastalarin nérolojik muayenesinde fasial asimetri ve hemiparezi saptanmasi durumunda
mutlaka kranyal MRG yapilmali ve gériintiilemede serebral hemiatrofi, kafatasi kemiklerinde kalinlasma
gibi bulgularin eslik etmesi durumunda DDMS de aklimiza gelmeli ve diger serebral hemiatrofi yapan
nedenlerle ayirici tani yapiimalidir.

Anahtar Sézcukler: 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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Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) kontrlateral
hemipleji’/hemiparezi, epileptik nébetler, fasiyal asimetri,
6grenme glcligu ya da zihinsel yetersizlik ile seyreden; se-
rebral hemiatrofi, kalvaryal kalinlagsma ve paranazal sinis-
lerde hiperpnématizasyonun eglik ettigi kaltsal olmayan,
oldukca nadir goérulen bir sendromdur (1,2). Prenatal d6-
nemde geciriimis enfeksiyonlar, vaskiler oklizyon, damar-
sal anomaliler konjenital formuna neden olurken, dogum
travmasi, beyin timérd, uzamis febril ndbetler, iskemi ya
da intrakraniyal kanamalar edinsel formuna neden olur (3).

Bu vakada, fokal epilepsi ve hemiparezi tanisi ile izlenen,
eslik eden fasiyal asimetri, zihinsel yetersizlik ve kraniyal
gorintilemesinde DDMS ile uyumlu bulgulari olan 15 ya-
sinda bir kiz hasta sunularak serebral hemiatrofi ayirici
tanisinda DDMS dusunulmesi gerektigi vurgulanmak isten-
migtir.

Onbes yasinda kiz hasta epilepsi, sol hemiparezi ve zihin-
sel yetersizlik nedeniyle ailesi tarafindan poliklinige getirildi.
Annesinden alinan éykuye gore ilk kez ¢ aylikken baglayan
sol kol ve bacaktan baslayip tim vicuda yayilan ndbetler
nedeniyle hastaneye yatirildigi, o ddnemde menenijit tanisi
aldigi ve fenobarbital tedavisi ile taburcu edildigi, Gi¢ yasinda
fenobarbital tedavisinin sonlandirildigi, 12 yasinda nébetle-
rinin tekrarlamasi Uzerine karbamazepin tedavisinin baslan-
digr 6grenildi. Ozgecmisinden miadinda sezaryen ile 2860
gr olarak dogdugu, dogumda herhangi bir asfiksi bulgusu
bulunmadigi, néromotor gelisim basamaklarinin yasitlarinin
gerisinde oldugu 6grenildi. Soyge¢misine bakildiginda aile-
de epilepsi veya baska bir norolojik hastalk éykusu olmadi-
g1 saptandi. Anne ile baba arasinda akrabalik yoktu.

Olgunun yapilan fizik muayenesinde genel durumu iyi, bilin-
ci acik, pupiller normoizokorik, yuz asimetrisi, solda her iki

ekstremitede derin tendon reflekslerinde artis ve sol hemi-
parezi bulgulari mevcuttu. Serebellar testlerinde herhan-
gi bir anormallik yoktu. Biligsel gelisiminin ise yasitlariyla
uyumlu olmadig gézlendi.

Laboratuvar degerlendirmeleri sonucunda, hemogram, biyo-
kimya tetkikleri, tiroid fonksiyon testleri normaldi (Tablo 1).
Elektroensefalografisi jeneralize epileptik bozukluk ile uyum-
luydu. Yapilan WISC-R testi sonucunda bilissel, sosyal, duy-
gusal gelisiminin yagitlarinin gerisinde oldugu saptandi.

Kranial manyetik rezonans goéruntilemede (MRG) sag
serebral hemisferde ve bazal ganglionlarda diffiiz atrofi
(Sekil 1A), hacim kaybina sekonder sag lateral ventrikilde
genisleme, sag hemikalvariyal kemik yapilarinda kalinlas-
ma (Sekil 1B) ve frontal sinUslerin havalanmasinda artis
saptandi. Sol hemiparezi, sag serebral hemiatrofi, fasiyal

Tablo 1: Laboratuvar degerleri

Sonuclar Referans araligi

Hemoglobin (g/dl) 12.8 12-15.5
Aspartat Transaminaz (U/L) 10 0-35
Alanin Aminotransferaz (U/L) 16 0-33
Kan tre azotu (mg/dl) 30 16.6-48.5
Kreatinin (mg/dl) 0.71 0.5-0.9
Urik 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 stimidlan 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

Sekil 1: A) Aksiyel T2 agirlikl manyetik
rezonans gérintlilemede sag serebral
hemisferde ve bazal ganglionlarda
diffiz atrofi izlenmektedir. B) Aksiyel

T2 agirhkl manyetik rezonans
géruntilemede hacim kaybina sekonder
sag lateral ventrikilde genisleme ve

sag hemikalvariyal kemik yapilarinda
kalinlagsma izlenmektedir.
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asimetri, zihinsel yetersizlik bulgulari ve epilepsisi olan has-
taya DDMS tanisi konuldu. Hemiparezisine yonelik fizyo-
terapi almakta olan olguya 6zel egitim 6nerildi ve ayaktan
takibe alindi.

TARTISMA

Dyke, Davidoff ve Masson tarafindan ilk kez 1933 yilinda
tanimlanan DDMS, siklikla ¢ocukluk déneminde ortaya
cikan, ndbet, hemipleji/ hemiparezi, zihinsel yetersizlik,
serebral hemiatrofi, fasiyal asimetri, kalvaryal kalnlasma,
frontal sintslerin hiperpnématizasyonuyla karakterize nadir
gorilen bir sendromdur (4). Olgumuzda da sag serebral
hemiatrofi, ayni taraf frontal sinislerde genisleme, fasiyal
asimetri, zihinsel yetersizlik ve epilepsi mevcuttu.

Sendrom ilk olarak 1939 yilinda tanimlanmis olsa da 1939
yilinda serebral hemiatrofinin konjenital ve edinsel ola-
rak iki tipi belirlenmigtir. Konjenital tipinde genellikle beyin
maturasyonunun tamamlanmasindan énce meydana gelen
intrauterin vaskuler oklizyonlar neden olur ve bu olgular-
da semptomlar perinatal dénemde ya da bebeklik caginda
ortaya ¢ikabilir (5).

Edinsel DDMS nedenleri arasinda intraserebral hemoraji,
enfeksiyon, travma, beyin timdrleri, iskemi, uzamig febril
nobetler sayilabilir (3). Olgumuzun Uc¢ aylikken menenijit
nedeniyle hastanede tedavi almasi edinsel tip olabilecegini
disundirmektedir. Glven ve ark. tarafindan tekrarli fokal
nobet ve zihinsel yetersizlik ile bagvuran, gériintilemede
hipokampal atrofi, sag serebral hemiatrofi, kontrlateral sere-
bellar atrofi ve serebral vendz sinuslerin boyutunda asimetri
g6zlenen, alti aylikken menenjit dykisu olan 45 yas erkek
bir olgu bildirilmistir (2).

Dyke-Davidoff-Masson sendromlu hastalarda zihinsel
yetersizlik, epileptik ndbetlere eslik eden bir durumdur ve
sikliginin %15-20 arasinda oldugu bildirilmigtir (6). Bizim
olgumuzda da yapilan testler sonucunda orta derecede
zihinsel yetersizlik saptandi.

Dyke-Davidoff-Masson sendromunun ayirici tanisinda
serebral hemiatrofinin goéraldiga Sturge-Weber sendromu,
Rassmussen ensefaliti, hemimegalensefali, Silver send-
romu gibi hastaliklar da unutulmamaldir. Sturge-Weber
sendromu, konvilsiyon, hemiparezi, hemipleji ve zihinsel
yetersizlik gorilmesi ile bu sendroma benzeyebilir. Ancak
cilt ve gdz bulgularinin yaninda tomografi ile ilk aylarda
saptanabilen giral kalsifikasyonlar hastaligin taninmasin-
da kolayhk saglar. Rasmussen ensefalitinde klinik tablo-
ya daha cok fokal status epileptikus hakimdir ve epileptik
ndbetler medikal tedaviye direncli seyreder. Hemimegalen-
sefalide ise etkilenen beyin yarisinda ventrikdller dilate degil
ufak gériinimla olmasi ile ayirt edicidir. Silver sendromunda
ise hastalar dismorfik fasiyal bulgular (dusuk kulak, kigik
Uicgen yiiz) kisa boy, serge parmaginda ice egiklik gibi yapi-
sal degisikliklere sahiptir.

Dyke-Davidoff-Masson sendromunun tedavisi semptoma-
tiktir. Tedavide epileptik ndbetler, hemiparezi veya hemip-
leji ve eslik eden 6grenme glcligu gibi problemlere yénelik
olmaktadir. Ozetle, epilepsi tanisi ile takipte olan hastala-
rin nérolojik muayenesinde fasiyal asimetri ve hemiparezi
saptanmasi durumunda mutlaka kranyal MRG yapilmasi
ve gorlntilemede serebral hemiatrofi, kafatasi kemiklerinin
kalinlagsmasi gibi bulgularin eslik etmesi durumunda DDMS
de dusunudlmeli ve diger serebral hemiatrofi nedenleriyle
ayirici tanisi yapiimalidir.
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