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Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) major bulgular unilateral serebral atrofi, kontrolateral hemiparazi ve
ndbetlerle karakterize, ilk kez Dyke ve arkadaglar tarafindan 1933 yilinda tanimlanan bir kranial malformasyon-
dur. DDMS sendromunun etiyolojisi travma, inflamasyon, vaskiiler malformasyonlar ve okliizyonlari icerir. Tanida
altin standart kranial bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans goriintiilemedir.

Bu yazida 4 yasindan beri epilepsi tanisiyla tedavi goren 55 yasindaki bayan hastanin epilepsiye eslik eden fasial
asimetri, hemiparezi, hemidistoni, mental retardasyon, kraniyal hemiatrofi bulgulari ile ileri yasta DDMS tanisi
almasi1 nedeniyle nadiren goriilen bu sendromu olgu ve literatiir esliginde vurgulamak istedik.

Anahtar kelimeler: Dyke Davidoff Masson sendromu, hemidistoni, nébet, ileri yas

Abstract

MMajor findings of Dyke-Davidoff-Masson syndrome (DDMS) are unilateral cerebral atrophy, contralateral hemi-
paresis and seizures. DDMS is a cranial malformation which is described by Dyke and his colleagues in 1933. The
etiology of DDMS are trauma, inflamation, vascular malformations and occlusions. Computerized tomography and
magnetic resonance imaging are the gold standard for diagnosis of DDMS.

In this publication, we want to emphasize DDMS once more with the rare case of a 55 years old female patient who
had a history of epilepsy since age of 4 and has epilepsy and facial asymmetry, hemidystonia, mental retardation,

cranial hemiatrophy findings and DDMS diagnosis in advanced age.

Key words: Dyke Davidoff Masson syndrome, hemidystonia, seizure, advanced age

Giris

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) ilk kez 1933
yilinda serebral hemiatrofi olarak Dyke ve arkadaglari tara-
findan bildirilmistir [1]. Dyke- Davidoff-Masson sendromu,
fasiyal asimetri, kontralateral hemipleji veya hemiparezi,
mental retardasyon, sensorindral isitme kaybi, psikiyatrik
bozukluklar, epilepsi, nérogériintiilemede serebral hemi-
atrofi, tek tarafli kafatasi kalinlagmasi, paranazal siniislerde

asir1 genigleme ve havalanma artisinin olmasi ile karakterize
bir tablodur [2]. Etiyolojisinde saptanan nedenler ; travma,
enfeksiyon, vaskiiler anomaliler , iskemik ve hemorajik du-
rumlar (1,3-6) , aort koarktasyonu, subependimal germinal
matriks, amniyotik bant , prematiire infant hemorajileridir
[5,7,8]. Tiim bu sayilan nedenlere ragmen etiyoloji tam ola-
rak bilinmemekle birlikte bu olgularin in utero ya da hayatin
erken donemlerinde ortaya cikabilecek beyin zedelenmesi
ile iligkili olabilecegi diistiniilmektedir.
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Tanida altin standart kranial bilgisayarli tomografi (BT) ve
manyetik rezonan goriintiileme (MRG) incelemesi olup, ayni
zamanda patolojinin gelisim dénemine ait ipuglari da ver-
mektedir [3]. Radyolojik olarak; tek tarafli serebral paran-
kim kayb1 ve ayni taraf kafa kemiklerinde degisik derecelerde
eslik edebilen kompansatuvar kemik degisiklikleri , diploik
mesafede genisleme nedeni ile kalvaryal kemiklerde kalinlag-
ma, paranasal siniislerde ve mastoid hiicrelerde hiperpnéma-
tizasyon, temporal kemikte elevasyon goriilebilir [6,7,9-13].

Hayatin erken donemlerinde genellikle ilk iki yil igerisinde
, hemiatrofi gelistiginde kafa kemikleri ve siniislerin homo-
lateral hipertrofisi gibi kompansatuar kraniyal degisiklikler
olmaktadir [3]. Serebral hemisferde hemiatrofi ile birlikte
ayni taraf ventrikiiliinde sift, etkilenen taraf sulkusunda ge-
nisleme ve siklikla beyin dokusunda gliozis gelisir. Konjeni-
tal hemiatrofide ise zedelenme in utero olursa , orta hat yapi-
larinda hastalikli tarafa dogru sift ve gliotik doku bulunmaz
[3,7]. Unal ve arkadaslar1 yaptiklari calismada, Parker ve
arkadaslarinin ¢aligmalari ile uyumlu olarak sol hemisferin
saga gore daha ¢ok etkilendigini saptamislardir [14,15].
DDMS tanili hastalarda addlesan dénemde absans ndbetleri
sik izlenmekle birlikte primer veya sekonder jeneralize to-
nik klonik, kompleks parsiyel tip ndbetler de goriilebilmek-
tedir [6]. Dean ve arkadaslart DDMS lu olgularda EEG de
epileptiform desarjlarin sol serebral hemisferden odaklan-
digini [16]. Nieman ve arkadaslari da EEG incelemelerinde
atrofik hemisferde yavag dalga aktivitesiyle iligkili olarak
alfa ritminde supresyon oldugunu saptamislardir [17].
Olgu

Ellibes yasinda bayan hasta 3 ay dnce baslayan ve ilerleyen
sag kol , bacak giicsiizliigii, sag kolda istemsiz hareketler,
dengesizlik, 6z bakim ve islevsellikte azalma nedeniyle
Celal Bayar Universitesi Hafsa Sultan Hastanesi Noroloji
poliklinigine bagvurdu. Hasta hemidistoni, serebrovaskiiler
hastalik 6n tanilari ile ileri tetkik ve tedavi amagli noroloji
servisine yatirildi. Soy ge¢cmiginde anne ve babasi arasinda
akrabalik bag1 olmayan hasta ailenin birinci gocugu olarak
normal spontan vajinal yol ile zamaninda evde dogmus.
Annesinden alian &ykiisiinde prenatal, natal 6zelligin ol-
madig1 ve néromotor gelisiminin normal oldugu, bes ya-
sinda jeneralize tonik klonik nobetleri nedeni ile hastaya
epilepsi tanist konularak fenitoin 100 mg 1x1 baslandig
Ogrenildi. Bes yasindan beri diizenli kontrollere gitmeyen
ve ayni tedaviye devam eden hastanin yaklasik dort ayda
bir, preiktal donemde c¢ift gorme sonrasinda biling kaybi
ve sag viicut yarisinda tonik klonik baslayip tiim viicuda

yayilan sekonder jeneralize tonik klonik nobetleri oluyor-
mus. {lkdgretim egitimine devam edemeyen hasta, birin-
ci sinifta egitimini yarida kesmis. Yaklasik dort yil once
sag kol bacakta giicsiizliik gelisen hasta devlet hastanesi
noroloji klinigine yatirilarak tedavi edilmis. O dénemde
sadece kraniyal BT incelemesi yapilmis ve normal olarak
degerlendirilmis. Sagda 1liml giligsiizliigii sekel olarak ka-
lan hasta destekle yiiriiyebiliyormus. Yaklasik 3 aydir sag
tarafindaki giicsiizliikte artis, sag elde donme hareketi,
yiirlirken denge kayb1 ve diisme , islevsellikte azalma si-
kayetleriyle dis merkezde noroloji poliklinigine bagvuran
hastanin beyin tomografisinde akut patoloji saptanmamis
ve fenitoin 100 mg 1x1 tedavisinin devami dnerilmis.

Hastanin muayenesinde fizik bakisi olagan, ndrolojik ba-
kisinda; biling agik, oryante, koopere, 6timik duygulanim,
sag nazolabial oluk silik, sag st ve alt ekstremitede kas
giicli 4/5, solda kas giicii tam, muayene esnasinda sag elde
disa dogru donme ve kasilma seklinde distonisi mevcut
idi. Derin tendon refleksi sagda canli, patolojik refleksler-
den Babinski, Hoffman, ilkel reflekslerden yakalama ref-
leksi sagda pozitif , serebellar muayene ve duyu muayene-
si olagan, ylirliylisii hemipareziye sekonder 1liml ataksik
ve hastanin spastisitesi yoktu. Hastanin ndroloji servisinde
takibi sirasinda, bir kez 5 dakika siiren postiktal konfiiz-
yonun eslik ettigi jeneralize tonik klonik ndbeti gézlendi.

Hastada yapilan WAIS (Wechsler Adult Intelligence Sca-
le) zeka Olcegi testinde orta diizeyde zeka geriligi (IQ
diizeyi 35-49) saptandi. Hastanin biyokimya, hemogram,
hormon ve idrar tetkikleri normaldi. Muhtemel kardiyo-
embolik etiyolojiye yonelik olarak yapilan kardiyak ba-
kisi, elektrokardiyografi ve ekokardiyografi incelemele-
rinde patoloji saptanmadi. Kraniyal BT ’sinde sol lateral
ventrikiil saga oranla daha genis, sol sylvian fissiirler ve
konveksite sulkuslar sola oranla daha genis izlendi. Kra-
niyal manyetik rezonans gorlntiilemesinde sol serebral
hemisfer saga kiyasla atrofik , kortikal sulkuslarda genis-
leme, solda diploe mesafesinde saga kiyasla kalinlasma ve
sol frontal siniiste saga kiyasla havalanma artis1 izlendi.
Bu goriinlimiin  intrauterin patolojilere sekonder olabile-
cegi diigiiniildii. Serebral parankimal yapilarda sol lateral
ventrikiil posterior hornu komsulugunda daha belirgin her
iki lateral ventrikiil posterior hornu komsulugunda sekel
gliozisle uyumlu 1limli T2 sinyal artis1 izlendi, (Resim
la,b,c) difiizyon incelemede akut iskemiyi destekler bulgu
saptanmadi (Resim 2). Hastanin karotis vertebral doppler
usg incelemesi normaldi, ¢ekilen kraniyal MR anjiyografi-
de damarsal patoloji saptanmadi (Resim 3).
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Resim 1 a

Resim 1c¢

Resim1: 1.a. T2 flair axial 1b.T1 axial 1c.T2 koronal kesitlerde sol
serebral hemisfer saga kiyasla atrofik , kortikal sulkuslarda genisleme,
solda dipld mesafesinde saga kiyasla kalinlasma ve sol frontal siniiste

saga kiyasla havalanma artisi

Resim 2: Diffiizyon MR de akut diffiizyon kisithilig1 izlenmedi.
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Resim 3: Kraniyal MR anjiyografi normaldi.

Hastanin EEG incelemesinde sol hemisfer i¢inde yayilim
gosteren izole keskin dalga aktivitesi mevcut olup bu ak-
tivite PLED (periyodik lateralizan epileptiform desarjlar)
olarak degerlendirildi (Resim 4). Klinik olarak hemipare-
zi, fasial asimetri , hemidistoni ve mental retardasyon, epi-
lepsi bulgular1 olan ve norolojik goriintiilemeleri ile has-
taya Dyke Davidoff Masson sendromu tanisi konularak
nobet kontrolii agisindan 1Q diisiik oldugu i¢in ve ilacin
duygu durum diizenleyici 6zelliginden dolay1 valproik asit
500 mg 2x1 tedavisi baslandi.
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Resim 4: EEG de sol hemisfer icinde yayilim g&steren izo-
le keskin dalga aktivitesi.

Pled (Periyodik lateralizan epileptiform desarjlar)
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Tartisma

DDMS , major semptomlari unilateral serebral atrofi, kont-
ralateral hemiparezi ve epilepsi ile karekterize bir kraniyal
sendromdur [1]. Bu sendromun yas araligia bakildiginda;
erken donemde veya en fazla yagsamin 3. veya 4. dekadinda
gorlldigi bildirilmistir. Tagdemir ve arkadaslarinin yapti-
g1 calismada alinan olgularin yaslari 4 ile 38 arasindayken
[6], Unal ve arkadaslarmin 26 hasta ile yaptig1 calismada
hastalarin yaslari 1 ile 35 arasindaydi [14].

Epilepsi tanisi ile 5 yasindan beri takip edilen olgunun he-
miparezi sikayetleri 50 yasindan sonra muhtemel serebro-
vaskiiler hastaliga bagl ortaya ¢ikmis, 4 ay once islevsel-
ligini engelleyecek derecede artig gdstermistir. O donemde
yapilan tetkikleri ile yeni bir serebrovaskiiler hastalik dii-
siiniilmemis. Hastanin serebrovaskiiler hastalik ile agikla-
namayan hemiparezisi hastanin DDMS tanisinin sadece
cocukluk veya ergenlik degil, ileri yas donemlerinde de
koyulabilecegini diigiindiirmiistiir.

Etiyolojisi kazanilmig ve konjenital bircok nedene baglh
oldugu diisiiniilen sendromda kazanilmis nedenler arasin-
da travma, enfeksiyon, dogum sirasinda veya sonrasinda
meydana gelen intraserebral hemorojiler sayilabilir. Zede-
lenme in utero oldugunda gestasyonel vaskiiler okliizyona
baglidir, primer olarak orta serebral dolasim bozulmustur.
Sener ve arkadaslarmin sundugu 3 olgunun higbirinde
etiyolojik olarak orta serebral arterde inmeye ait patoloji
saptanmamuistir [7]. Olgumuzun damarsal yapilara yonelik
arastirmasinda ¢ekilen kraniyal MR anjiyografide orta se-
rebral arterinde patoloji saptanmadi.

Tasdemir ve arkadaglari makalelerinde hastaligin baglan-
gicinda serebral parankim ve homolateral kraniyal degi-
siklikleri arasinda bir iligkinin olmadigini [6], Shetty ve
arkadaslar1 da buna karsi kompansatuvar homolateral
kafa ve siniis kemiklerindeki degisikliklerin hipoplastik
serebrum dokusunun yarattigi vakum etkisiyle hayatin
erken doneminde, ozellikle ilk iki yilinda gelisebilece-
gini vurgulamiglardir [10]. Atrofik tarafta kalvaryum ka-
linliginda artma, paranasal siniislerde genisleme beyin
hasarinin 2 yasindan 6nce gelistigini diisiindiiriir [8]. Ol-

gunun kraniyal MRG sol serebral hemisfer saga kiyasla
atrofik goriinimde DDMS ile uyumlu kortikal sulkuslar-
da genisleme solda diploe mesafesinde saga kiyasla ka-
linlagsma ve sol frontal siniiste saga kiyasla havalilik arti-
st ile uyumlu olarak yorumlanmistir. Bu durum olgunun
sendrom agisindan patolojisinin hayatin erken dénemin-
de olasilikla 2 yasindan dnce basgladigini gdstermektedir.
Unal ve arkadaslar1 DDMS’da sol taraf tutulumunun
daha siklikla bulundugunu bildirmistir [14].

Olgunun kraniyal MRG’sinde sol serebral hemisfer saga
kiyasla atrofik goriiniimde solda diploe mesafesinde saga
kiyasla kalinlagma ve sol frontal siniiste saga kiyasla ha-
valilik artis1 mevcuttu. Zufiga-Gonzalez ve arkadaglari
erigkin ¢agda inaktif romatolojik kalp hastaligina bagh
embolilerin neden oldugu stroke sonucu gelisen serebral
hemiatrofi bildirmislerdir [18].

Olgunun dort yil 6nce gecirilmis muhtemel serebrovas-
kiiler hastalik Oykiisiine yonelik g¢ekilen kraniyal BT ve
MRG’de gegirilmis serebrovaskiiler hastaligi aciklayacak
anlaml1 bir bulgu saptanmadi. Oykiideki gecirilmis eski
infarkta neden olabilecek kardiyoembolik etiyolojiye yo-
nelik tetkikler ve muayene normal saptanmustir.

Bu hastalarda ayni zamanda distoni de eslik etmektedir. Sen
ve arkadaglart DDMS tanili bir olguda sol yanli hemipare-
zi ve fasial asimetriye eslik eden sol yanli hemidistoniden
bahsetmislerdir [19]. Bizim olgumuzda semptomatolojik
olarak Sen ve arkadaglarinin olgusu ile ortiigmektedir.

DDMS ile psikiyatrik rahatsizliklarin komorbid olarak
cok sik eslik etmemektedir. Ancak Winkler ve arkadaslar
DDMS’a eslik eden depresif bozukluk ve depresif bozuk-
luga bagli yineleyen hastaneye yatislart olan olgudan bah-
setmislerdir [11]. Bizim olgumuzda 6timik duygudurumu
disinda 6zellik yoktu.

Sonug olarak ¢ocukluk ¢caginda baslayan epilepsi, mental re-
tardasyon , yavas gelisen hemiparezi ve hemidistonisi olan
olguya ileri yasta norolojik goriintiileme ile desteklenen
DDMS tanis1 konulmustur. Bu olgu ile erken ¢ocukluk do-
neminde ve hayatin ileri doneminde farkli semptomatik seyir
gosterebilen nadir bu sendrom hatirlatilmak istenmistir.
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