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Ozet

Dyke-Davidoff-Masson  sendromu  (DDMS),
direncli konviilziyon, serebral hemiatrofi, fasial
asimetri, hemipleji veya hemiparezi, mental
retardasyon, paranazal sinlslerde  asin
genisleme ve havalanma artisi, tek tarafli
kafatasi kalinlasmasi ile karakterize bir
sendromdur. ilk kez 1933 vyilinda Dyke ve
arkadaslar tarafindan tanimlanan bu sendrom,
konjenital ve kazanilmis bircok nedene bagl
olarak ortaya cikabilmektedir. Bu olgu
bildirisinde, DDMS tanisi almis ve epilepsi
nedeniyle takip edilen, 36 yasinda mental
retarde kadin hastanin tanisal kranial magnetik
rezonans gorintileme bulgularini  sunmayi
amagladik.

Anahtar kelimeler:  Dyke-Davidoff-Masson
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Tiirkce kisa makale baghgi: Dyke-Davidoff-
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Abstract

Dyke-Davidoff-Masson syndrome is
characterized with drug resistant epileptic
seizures, cerebral hemiatrophy, facial
asymmetry, contralateral hemiplegia or
hemiparesis, mental retardation, unilateral
thickening of the skull, extensive widening of
paranasal sinuses and increase in air levels. The
syndrome was first described in 1933 by Dyke
et al. and both congenital and acquired factors
are involved in the etiology. In this case report,
we aimed to present the diagnostic magnetic
resonance imaging findings of a 36-year-old
mentally retarded female patient with Dyke-
Davidoff-Masson syndrome.
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Girig

Dyke-Davidoff-Masson sendromu, ilk olarak 1933
yilinda Dyke ve arkadaslari tarafindan tanimlanan,
direngli konvilziyon, serebral hemiatrofi, fasial
asimetri, hemipleji veya hemiparezi, mental
retardasyon, paranazal sinlislerde asiri genisleme
ve havalanma artigi, tek tarafli kafatasi
kalinlagsmasi ile karakterize bir sendromdur.
Etyolojide konjenital ve kazanilmis bircok neden
rol oynamaktadir. Biz bu olgu bildirisinde, epilepsi
nedeniyle takip edilen 36 vyasinda DDMS’lu
hastayi, tanisal kranial MRG bulgulari ile sunmay
amacladik.

Olgu sunumu

36 yasinda, 16 yildir epilepsi nedeniyle takip edilen
ve antiepileptik ilac kullanan, mental retarde kadin
hasta klinigimize basvurdu. Hastanin dogumdan
beri sol Ust ekstremitede gicsizlik yakinmasi
oldugu ve antenatal Oykisiinde, annesinin
gebeliginin ilk trimestrisinde atesli hastalik
gecirdigi O0grenildi. Hastaya yapilan kranial MRG
tetkikinde, gliozisin eglik ettigi sag serebral
hemiatrofi, beyin sapi sag yariminda ve bazal
gangliada atrofik degisiklikler, sag lateral
ventrikiilde dilatasyon, kalvariumda kalinlasma ve
sag frontal sintiste havalanma artisi (Resim 1, 2, 3)
saptandi. Kranial MRG ve klinik bulgular ile tanida
Dyke-Davidoff-Masson Sendromu distndldi.

Tartigma

DDMS, ilk kez Dyke ve arkadaslari tarafindan
1933’de bildirilmis kranial malformasyonun da
eslik ettigi bir sendromdur. Bu sendromun temel
bulgulari; unilateral serebral atrofi, kontrolateral
hemiparezi, epilepsi, fasiyal asimetri, 6grenme
glcligli ve mental retardasyondur (1). Baslica
radyolojik bulgular , tek tarafli serebral hacim
kaybi, lateral ventrikillerde genisleme,
subaraknoid alanda genisleme, atrofik tarafta
kalvaryum kalinhginda artma, paranazal ve
mastoid hiicrelerde genisleme, petroz kemik ve
orbita tabaninda elevasyondur (1-4). Kemik
degisikliklerinin, hipoplastik beyin dokusunun
yarattigi vakum etkisiyle yasamin ilk iki yih
icerisinde gelistigi disliniilmektedir (2). Unilateral
serebral atrofi, ventrikiillerde ayni tarafa sift,
hasarli boélgede sulkuslarda genisleme ve gliotik
beyin dokusu gozlenir. Bizim olgumuzun kranial
MRG incelemesinde, gliozisin eslik ettigi sag
serebral hemiatrofi, beyin sapi sag yariminda ve

Resim 1. T2A aksiyel (A), FLAIR aksiyel (B): Sag
serebral hemiatrofi, gliozis, bazal ganglia ve tala-
musta atrofi, lateral ventrikilde genisleme,
kalvariumda kalinlasma ve sag frontal sinlste
havalanma artisi

Resim 2. T2A koronal: Sag serebral hemiatrofi,
gliozis, lateral ventrikilde genisleme ve
kalvariumda kalinlasma

bazal gangliada atrofik degisiklikler, sag lateral
ventrikilde dilatasyon, kalvariumda kalinlasma ve
sag frontal siniste havalanma artisi saptanmistir.
Olgumuzun mental retarde oldugunu, dogumdan
beri sol Ust ekstremitede giigsiizlik yakinmasinin
varligini ve antenatal 0&ykislinde, annesinin
gebeliginin ilk trimestrisinde atesli hastalik
gecirdigini  bilmekteyiz. DDMS’lu  hastalarin
kliniginde ¢ogunlukla ergenlik déneminde ortaya
¢ikan, tedaviye direngli nébetler vardir (3,5).
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Resim 3. T2A aksiyel: Sag serebral atrofi, kalvariumda
kalinlagsma, gliosis, sag beyin sapinda atrofi

Hastamiz da 20 yasindan beri epilepsi nedeniyle
takip edilmekte ve antiepileptik ilag
kullanmaktadir.

Dix ve arkadaslari serebral hemiatrofiye
paryetooksipital loblarda derin beyaz cevherde T2
agirhkli  sekanslarda yilksek sinyal alanlarinin
olabilecegini bildirmistir (6). Bizim olgumuzda da
sag serebral hemiatrofiye eslik eden gliotik sinyal
degisikligi alanlari izlenmistir.

DDMS edinsel ya da konjenital nedenlere bagl
gelisebilmektedir. Konjenital nedenlere bagh
DDMS’unda semptomlar perinatal ya da bebeklik
doneminde ortaya c¢ikabilmektedir. Konjenital
nedenler arasinda; intrauterin beyin hasarina
neden olan unilateral vaskuler nedenler,
mezensefalon hipoplazisi ya da Wallerian
dejenerasyonu sayilabilir (7). Kazanilmis DDMS’da
ise travma, enfeksiyon, dogum sirasinda ya da
¢ocuklukta meydana gelen intraserebral hemoraji
nedenler arasinda sayilabilir (4). Kazanilmis
DDMS’de klinik tablonun ortaya ¢ikmasi etyolojik
faktorlerin zamanina ve niteligine goére ileri
cocukluk ya da ergenlik dénemine kadar uzayabilir
(8).

DDMS ayirict  tanisinda unilateral serebral
hemiatrofinin goruldiglu Sturge Weber ve lineer
sebase nevus sendromlari, I6kodistrofilerin atrofik
donemleri ve hemimegalensefali bulunur. Serebral
hemiatrofisi olan olgularda Sturge Weber
sendromu ayirici tanisinda yizde tesbit edilen
porto sarabi nevus, lineer nevus sendromunda

deride tesbit edilen lineer nevuslar,
hemimegalensefalide kortikal displazi ile birlikte
olan serebral hemihipertrofi, |6kodistrofilerde
derin beyaz cevherde yaygin degisiklikler ayirici
tanida yol gosterici temel bulgulardir.

Serebral hemiatrofi, nororadyolojik
goruntilemede tek tarafli kafatasi kalinlasmasi,
paranazal sinlslerde genisleme ve havalanma
artigi ile birlikte gorilirse, Dyke-Davidoff-Masson
Sendromu ayirici tanida disinilmelidir.
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