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Ozet

Dyke-Davidof-Masson sendromu, konviilsiyon, fasiyal asimetri, kontrolateral hemipleji veya hemiparezi, mental retardasyon ile
karakterize bir sendromdur. Klinik bulgular, beyin zedelenmesinin diizeyine bagli olarak degisiklikler gosterebilir. Serebral hemiatrofi
ile iligkili olarak hemipleji, konviilsiyon, 6grenme giigliigii ve epilepsi goriilebilir. On yasinda konviilsiyon ile bagvuran, fizik
muayenede sol hemiparezi ve manyetik rezonans goriintilemede serebral hemiatrofisi tespit edilen Dyke-Davidoff-Masson sendromlu

bir erkek ¢ocuk sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu; hemiparezi; konviilsiyon

Abstract

Dyke-Davidoff-Masson syndrome is a condition characterized by seizures, facial asymmetry, contralateral hemiplegia or hemiparesis
and mental retardation. The clinical findings may be of variable degree according to the extent of brain injury. Cerebral hemiatrophy is
frequently associated with hemiplegia, convulsions, mental deficit and subsequent epilepsy. In this article, a case of a ten-year-old boy
with Dyke-Davidoff-Masson syndrome characterized by cerebral hemiatrophy in magnetic resonance imaging, left hemiparesis in

physical examination and presence of seizures is presented.
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Giris

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS), ilk olarak
1933 yilinda Dyke tarafindan tanimlanan, siklikla
intrauterin veya perinatal donemde degisik konjenital ve
edinsel nedenlerle olusan infarkt sonucu gelisen
hemisfer hipoplazisi veya edinsel atrofisidir (1).
Konjenital nedenler arasinda; intrauterin beyin hasarina
neden olan unilateral vaskiiler nedenler, mezensefalon
hipoplazisi yada Wallerian dejenerasyonu sayilabilir.
Kazanilmig DDMS’nin sebepleri arasinda travma,
enfeksiyon, inflamasyon, vaskiiler malformasyonlar ve
okliizyonlar, dogum sirasinda ya da ¢ocuklukta meydana
gelen intraserebral hemoraji sayilabilir. Tim bu
nedenlerle olusan anormallikler, serebral maturasyon
tamamlanmadan once olusmaktadir (1-5). DDMS’de en
stk adolesan donemde siklikla absans nobetlere benzer
epileptik nobetler, fasial asimetri, mental retardasyon,
siniizit ve hemiparezi veya hemipleji goriilmektedir (6-
8). Ayrica ekstremitelerde ve yiizde unilateral hipoplazi
ve kalvaryumda diizlesme olabilir. DDMS’de kranial
manyetik rezonans goriintiileme (MRG) bulgulan tek
tarafli serebral hacim kayb1 ve buna eslik eden kalvaryal
degisikliklerdir. Beyin zedelenmesinin derecesine gore
klinik bulgularin derecesi de degisebilir. Goriintiileme
yontemleri tek tarafli serebral hemisferal atrofi ile
birlikte ayni taraf ventrikiilinde sift oldugunu gosterir

(5-10). Bu sunumda konviilsiyon ile basvuran,
hemiparezi, hemiatrofi bulgular1 olan olgularda
DDMS’nin de diisiiniilmesi gerektigi vurgulanmak
istendi.
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Olgu

On yasinda erkek olgu, yiiziinii saga sola cevirme,
¢evreye anlamsiz bakma, once sol kol ve bacakta daha
sonra tim viicudunda olan kasilma-gevseme, dislerini
kitleme, agzindan kopiik gelmesi, idrar kagirma ve biling
kaybinin eslik ettigi 15 dakika siiren nobeti gegirme
sikayeti ile getirildi. Ozgegcmisinde sorunsuz gegen bir
gebelik donemini takiben miadinda normal spontan
vajinal yol ile 3500 g dogdugu, dogar dogmaz agladigi,
morarmasinin  olmadigt 6grenildi. Hikayesinden 2
yasinda iken yaklagik bir metreden basinin iizerine
diistiigli doktora basvurmadiklari, 4 yasinda gecirdigi
atesli bir hastalik sonrasi sol ayaginda topallama ve sol
kolunda kuvvet kaybmin oldugu, tetkikler sonucu
sorunun beyinden kaynaklandigi ancak tam tam
konulamadigr ve fizik tedavi almasi gerektiginin
sOylendigi Ogrenildi. Yine hikayesinden fizik tedavi
aldig1 ve rehabilitasyon i¢in ylizme kursuna gittigi daha
once nobet gegirmedigi Ogrenildi. Soy ge¢misinde
ozellik saptanmadi. Fizik muayenesinde sol hemiparezi,
sol yiiz, sol kol ve bacakta atrofi saptandi. Sol iist ve alt
ekstremitede kas giicii 4/5 bulundu. Hastanin zihinsel
becerilerinin iyi oldugu ancak matematik dersinde
yasitlarina gore basarisinin daha diisiik oldugu 6grenildi.
Laboratuvar incelemelerinde; rutin kan, idrar ve diger
biyokimya tetkikleri normaldi. Olgunun kranial MRG
goriintiilemesinde frontoparietal lobda daha belirgin
olup tiim sag hemisferi igine alan atrofi, sag
kalvaryumda diploe mesafesinde genisleme saptandi.
Sol hemisfer goriintiilemesinin normal oldugu izlendi
(Resim 1). Bulgular DDMS ile uyumlu bulundu.
Etiyolojiye yonelik yapilan caligmalarda kranial
manyetik rezonans (MR) anjiografi normal idi. Interiktal
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uyaniklik doneminde yapilan elektroensefalografi (EEG)
incelemesinde zemin ritminin sol hemisferde normal,
sag hemisferde irregiiler diisik amplitidli teta

aktivitesinden olustugu, sag hemisfer paryetooksipital ve
temporooksipital bolgede gozlenen bifazik keskin dalga-
yavag dalga aktiviteleri ve yer yer bu aktivitelerin
jeneralize oldugu izlendi. Hiperventilasyonun zemin
yavaglamaya

ritminde ~ minimal yol  actigy,

hiperventilasyon sonrasint zemin ritminin

hiperventilasyon Oncesi zemin ritmine dondigi ve
aralikli fotik uyarinin bir etkide bulunmadig saptandi.
Olguya ndbet semiyolojosi ve EEG bulgulari kompleks
parsiyel epilepsi-sekonder jeneralize tonik-klonik nobet
ile uyumlu oldugu i¢in okskarbamazepin (20 mg/kg/giin,
Trileptal 300 mg film tablet, Novartis, Isvicre) tedavisi
baslandi ve nébetleri kontrol altina alind:.

Resim 1. Sag frontoparietal lobda daha belirgin olan sag hemisferi tutan atrofi, sag kalvaryumda diploe mesafesinde genisleme ve

sol hemisferin normal gériiniimii izlenmektedir.

Tartisma

DDMS ilk kez Dyke ve ark. (1) tarafindan 1933°de
bildirilmis bir kraniyal malformasyondur. Klasik
bulgularini nobetler, fasial asimetri, karsi tarafta

hemipleji veya hemiparezi ve mental reterdasyon

olusturur. Major bulgulari; unilateral serebral atrofi,
kontrateral hemiparezi ve epilepsidir. DDMS’nin
kalvaryum matiirasyonun  heniiz tamamlanmadig:

intrauterin hayatta veya yasamin ilk 3 yilinda olusan

beyin  hasarlanmasi  sonucunda  ortaya  ¢iktig
bildirilmistir (1-5).
Konjenital nedenlere bagli DDMS hastalarinda

semptomlar perinatal ya da bebeklik doneminde ortaya
cikabilir (3-5). Olgu iki yasinda travma gecirmis ancak
hastaneye basvurmadigi i¢in degerlendirilememis ve
organik lezyon yonlinden ileri goriintiileme ile
arastirilamamigtir.

Kazanilmis DDMS’de ise klinik tablonun ortaya ¢ikmasi
etyolojik faktdriin zamanina ve niteligine gore ileri
cocukluk ya da ergenlik dénemine kadar uzayabilir (6-
8). Olgunun, dort yasinda gegirmis oldugu atesli hastalik
ve viicudun sol yarisinda kiivet kaybi Oykiisii edinsel
nedenleri diistindiirmektedir.

Garg ve Karak (7) tarafindan febril nobetlerle serebral
hemiatrofinin etyolojik olarak iliskili oldugu One
stiriilmiistiir. Olgunun febril nobetleri yoktu. Sener ve
Jinkins (3) sundugu 3 olgunun hicbirinde etyolojik
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olarak orta serebral arterde patoloji saptanmamustir.
Olgumuzun da MR anjiografisi normaldi. Unal ve ark.
(8) DDMS’de erkek cinsiyet ve sol taraf tutulumunun
daha siklikla bulundugunu bildirmislerdir. Olgumuzda
erkek cinsiyet, sol hemiparezi ve sag serebral hemiatrofi
saptandi.

DDMS’de hastalarin daha ¢ok addlesan donemde ortaya
cikan absans benzeri ndbetler goriilmekle birlikte, her
tirli nobet sekli ile gelebilirler (5-11). Kompleks
parsiyel nobetler otomatizmler ile beraber seyredebilir.
Cigneme, yalanma, yutkunma, bir sey arar gibi saskin
bakinma  goriilebilir.  Bazen hasta  elbiselerini
cekistirebilir, etrafta dolasabilir, dakikalar sonra hatta
bazen saatler sonra kendine geldiginde hicbir sey
hatirlamaz. Kompleks parsiyel nébet eger beynin diger
bolgelerine yayilirsa sekonder jeneralize tonik-klonik
nobete doniisiir. Nobet yayilimi ¢ok hizli olursa
baglangic1 yakalanamaz ve tonik-klonik nébet seklinde
bagladig1 izlenimini verebilir. Bu da hekimin nobet
tipine karar vermesini zorlastirir. Beynin karmagik
yapist nedeni ile kisinin nébetinin beynin neresinden
bagladigina karar vermek her zaman o kadar kolay
olmamaktadir. Parsiyel nobetler beynin herhangi bir
yerinden kaynaklanabilmekle beraber, siklikla temporal
lobdan  kaynaklanirlar  (12). Olgumuzun ndbet
semiyolojosi ve EEG bulgulart kompleks parsiyel
epilepsi-sekonder jeneralize tonik-klonik nobet ile
uyumlu oldugu i¢in okskarbamazepin (20 mg/kg/giin)
tedavisi bagland1 ve ndbetleri kontrol altina alindi.
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DDMS ayirict tanida daha ¢ok unilateral serebral
hemiatrofinin goriildiigii Sturge Weber ve lineer sebase
neviis sendromlari, I6kodistrofilerin atrofik dénemleri ve
hemimegalensefali diistiniilmelidir (1-10). Sturge Weber
sendromunda fasial neviis ayut edici ozellik olup,
mental retardasyon ve hemipleji goriilebilir. Radyolojik
olarak serebral hemiatrofi, kalvaryal asimetri, unilateral
ventrikiil  dilatasyonu ve subaraknoid mesafede
genigleme bulunabilir. Leptomeningieal pial tabakada
vendz anjiomatozis ve glial kalsifikasyon goriiliir (3,9-
11). Hemimegalensefali; serebral hemihipertrofi ve
kortikal displazi ile karakterize, nadir goriilen bir
durumdur.  Klinikte tedaviye direngli  epilepsi,
ensefalopati ve hemipleji goriilebilir (11). Radyolojik
olarak belirgin pakigri-polimakrogri, heterotopi ve
gliosis, tutulan hemisferin tamamen hamartamat6z
goriilmesine neden olabilir. Ipsilateral lateral ventrikiil
geniglemesi, hemisfer genislemesi ile orantilidir.
DDMS’de goriilen hemiatrofide genis lateral ventrikiil
serebral hemiatrofi olan taraftadir (5,9-11).

Sonug olarak hayatin farkli iki evresinde semptomatik
olan, ge¢ donemde klinik ve radyolojik bulgularla
DDMS tanis1 konan bu olgu, sendromun tanisi ve takibi
icin hala genis serilere ihtiyag oldugunu ortaya
koymaktadir. Direngli epilepsi nedeniyle tetkik edilen
hastalarda fasial asimetri, mental retardasyon ve serebral
hemiatrofi mevcutsa DDMS akla gelmelidir.
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