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Dyke-Davidoff-Masson sendromu, fasial asimetri,
hemipleji veya hemiparezi, epilepsi, nérogoriintilemede
serebral hemiatrofi, tek tarafli kafatasi kalinlasmasi,
paranazal sinlUslerde asiri genisleme ve havalanma
artisinin olmasi, mental reterdasyon, sensorindral isitme
kaybi, psikiyatrik bozukluklar ile karakterize bir tablodur.
Etiyolojisinde
patolojiler, beyin timorleri, dogum travmasi, aort

prenatal enfeksiyonlar, konjenital
koartasyonu, febril nobetler ve beyin damar hastaliklar
sorumlu tutulmustur. Bu makalede, 3 yasindan beri
epilepsi hastaligi olan ve son 5 yildir nébeti olmayan 26
yasindaki olgunun ilag kesilmesi istemi nedeniyle
poliklinigimize basvurmasi ve vyapilan incelemeler
sonucunda Dyke-Davidoff-Masson Sendromu tanisi

almasi tartisiimistir.
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ABSTRACT

Dyke-Davidoff-Masson syndrome is characterized with
facial asymmetry, hemiplegia or hemiparesis, epilepsy,
cerebral hemiatrophy in neuro-imaging, unilateral
thickening of the skull, extensive widening of paranasal
sinuses and increase aeration, mental retardation,
psychiatric disorders, sensorineural hearing loss. Prenatal
infection, congenital disorders, birth trauma, brain tumors,
aortic coartation, febrile seizures and vascular diseases of
the brain have been implicated in the etiology of this
syndrome. In this article, 26 year old patient whom since
the age of 3 with epilepsy and the last 5 years without
seizure applying to our clinic with drug withdrawal request
and as a result of the examination to get Dyke-Davidoff-
Masson syndrome discussed.
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GIRIS

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS), ilk
defa 1933 vyilinda Dyke, Davidoff ve Masson
tarafindan epileptik noébet, fasiyal asimetri ve
hemiparezisi olan 9 olguda, radyolojik bulgulari ile
birlikte tanimlanmistir. Radyolojik bulgular tek
tarafli  hemisfer atrofisi, paranazal sinislerde
havalanma artisi, kompansatuvar kemik
genislemesidir (1). DDMS’ nun major bulgulan
serebral hemiatrofi, kontralateral hemipleji ya da
hemiparezi ve epilepsidir. Diger bulgulari ise fasiyal
asimetri, mental retardasyon, sensorinoral isitme
kaybi ve psikiyatrik bozukluklardir (2). Burada 3
yasindan beri epilepsi hastaligi olan ve son 5 yildir
ndbeti olmayan 26 yasindaki olgunun ilag kesilmesi
istemi nedeniyle poliklinigimize basvurmasi ve
yapilan incelemeler sonucunda DDMS tanisi almasi
tartistimistir.

OLGU

26 yasinda erkek olgu 3 yasindan beri
jeneralize tonik klonik noébetleri nedeniyle medikal
tedavi almakta iken ve son 5 yildir da ndbetsiz
olmasi ve ila¢ kullanmak istememesi sebebiyle
klinigimize basvurdu. Miyadinda ve sorunsuz
dogdugu Ogrenilen hastanin bu dénemde cesitli
antiepileptik tedavi aldigi ama son 5 yildir
karbamazepin 800 mg/gin ve levetirasetam 250
mg/giin kullandigi égrenildi. Oz gegmisinde ve soy
gecmisinde 6nemli bir oOzellik olmayan hastanin
norolojik muayenesinde sagda silik hemiparezi,
sagda derin tendon reflekslerinde artis ve sagda
babinski bulgusu pozitif saptandi. Diger fizik
muayene bulgular normaldi. Hastanin laboratuar
incelemesinde karbamazepin kan diizeyi dahil rutin
kan tetkikleri normal sinirlardaydi. Psikiyatri ile
konsiilte edilen hastanin 1Q testi normaldi ve
herhangi bir psikopatoloji saptanmadi. Cekilen
Elektroensefalogram (EEG) da sol hemisferde
zemin aktivitesi hafif disik amplitidli dalgalardan
olusmaktaydi. Beyin Manyetik Rezonans
Goriuntileme (MRG) de (Sekil 1 ve sekil 2) ise
ozellike supraventrikiiler dizeyde sol serebral
hemisferde  frontoparietal bdlgede serebral
kortekste incelme ve sulkus ve fissurlerde
genisleme subkortikal beyaz cevher alanlarinda
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gliotik sinyal degisiklikleri serebral hemiatrofi
gozlendi. Bu bulgular 1siginda hastaya DDMS tanisi
kondu. Hastaligi hakkinda bilgi verildi. Almakta
oldugu dislik doz levetirasetam tedavisi kesilip
sadece karbamazepin 800 mg/gin seklinde devam
edilen hastanin 3 aylk takibinde nobeti

gozlenmedi.

Sekil 1. Sol serebral hemisferde prontoparietal bélgede serebral
kortekste incelme, sulkus ve fissiirlerde genisleme

TARTISMA

DDMS ilk kez 1933 yilinda Dyke ve arkadaslari
tarafindan bildirilmis, kraniyal malformasyonun da
eslik ettigi bir sendromdur (1). DDMS’ nun majoér
bulgulari  serebral  hemiatrofi, kontralateral
hemipleji ya da hemiparezi ve epilepsidir. Diger
bulgulari ise fasiyal asimetri, mental retardasyon,
sensorindral  isitme  kaybi ve  psikiyatrik
bozukluklardir(2). DDMS olan hastalarda zeka
geriliginin sikhigl %15-20 arasinda saptanmistir (3).
Hastamizda yapilan testlerde mental retardasyon
saptanmadi. DDMS' unda psikiyatrik bozukluklar
gorilebilmektedir (4). Hastamizda herhangi bir
psikopatoloji rastlanmadi. Bizim hastamizda silik
hemiparezi ile birlikte epileptik nobetleri vardi ve
nobetleri karbamazepin ve levetirasetam ile
kontrol altindaydi. Tani koymada en o6nemli
radyolojik yontemler beyin bilgisayar tomografi
(BT) ya da beyin MRG’ dir (5). Goruntileme
yontemleri ile tek tarafli hemisferal atrofi ile
birlikte hemiatrofinin oldugu tarafta kalvaryum
kahnhginda artma, paranazal ve petromastoid
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sintslerde genisleme tespit edebilir (1). Bizim
olgumuzda da beyin MRG’ Inda sol serebral
hemisferin volimiinde azalma ve sol serebral
hemisferde gliotik odaklar eslik etmekteydi.
Literatlirde bu sendromunun erkeklerde daha sik
ve sol hemisferin sag hemisferden daha ¢ok
etkilendigi bildirilmistir. Bu durum, hemisferler
arasinda kan akimi dominansi ve gelisimsel
fonksiyonel beyin asimetrisi ile agiklanmig ve
hemisferik asimetrinin erkeklerde daha fazla
oldugu bildirilmistir (6). Bizim olgumuzunda erkek
olmasi, sol serebral hemisferin etkilenmis olmasi
literatUr bilgilerini desteklemektedir. DDMS edinsel
ya da konjenital bircgok nedene  bagl
gelisebilmektedir. Tum bu nedenlerle olusan
anormallikler, serebral maturasyon
tamamlanmadan o6nce olusmaktadir (7). Prenatal
donemde; konjenital malformasyon, orta serebral
arter sulama alanini kapsayan alanda neonatal
veya gestasyonel oklizyon, tek tarafli serebral
dolasim anomalileri, midaortik ark koarktasyonu,
mezensefalon hipoplazisi, perinatal dénemde;
anoksi, hipoksi, intrakranial hematom, postnatal
dénemde; travma, tlimor, infeksiyonlar uzun sireli
febril konvilziyon neden olarak gosterilebilir (8).
Edinsel DDMS’ de klinik bulgular etyolojik faktére
bagh olarak ileri gocukluk ya da ergenlik donemine
kadar gorilmeyebilir (8). Ayrica edinsel serebral
hemiatrofide kalvaryal ve fasiyal degisikliklerin
gozlemlenmedigi, bu degisikliklerin
gozlemlenebilmesi icin serebral hasarin beyin
gelisiminden o6nce olusmasi gerektigi ifade
edilmektedir (9). Bizim olgumuzda ndbetlerin 3
yasinda baslamasi  kranial gorintilemesinde
kalvaryal ve fasiyal degisikliklerin olmamasi bize 6n
planda edinsel nedenleri dislindiirmekteydi.
Literatilirlere bakildiginda bizim olgumuzda da
oldugu gibi erken c¢ocukluk dénemde nobetleri
baslayip ancak eriskin donemde tani alan olgular
bildirilmistir (10). Garg ve arkadaslari tarafindan
vapilan calismada serebral hemiatrofi ve febril
nodbetlerin etyolojik olarak iliskili oldugunu 6ne
sirmuislerdi (11). Bizim olgumuzda febril nobet
oykisl yoktu. Sonug olarak, hayatin ilk yillarinda
gecirilmis epileptik nobet ve silik hemiparezi
disinda belirgin norolojik problemi olmayan, geg
donemde klinik ve radyolojik bulgularla DDMS
tanisi konan bu olgu, sendromun tanisi ve takibi
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icin hala genis serilere ihtiya¢c oldugunu ortaya

koymaktadir.

Sekil 2. Sol serebral hemisfervolimiinde azalma, sulkus ve
fissurlerde genisleme
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