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Ozet

Dyke-Davidoff-Masson sendromu, fasial asimetri,
hemipleji veya hemiparezi, epilepsi, noro goriintiilemede
serebral hemiatrofi, tek tarafli kafatasi kalinlagmasi,
paranazal siniislerde asir1 genigleme ve havalanma
artisinin olmasi, mental reterdasyon, sensorindral igitme
kaybi, psikiyatrik bozukluklar ile karakterize bir
tablodur.  Etiyolojisinde  prenatal enfeksiyonlar,
konjenital patolojiler, beyin tiimorleri, dogum travmast,
aort koartasyonu, febril nobetler ve beyin damar
hastaliklar1 sorumlu tutulmustur. Bu makalede, otuz dort
yaginda bag agrist ile bagvuran, fizik muayenede sol
hemiparezi ve manyetik rezonans goriintiilemede
serebral hemiatrofisi tespit edilen Dyke-Davidoft-
Masson sendromlu bir yetigkin bayan sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu,
Serebral hemiatrofi Nobet Yetiskin Bas agrist
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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 in air levels, 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, a case of a thirty-four years old female
aduldhood with Dyke-Davidoff-Masson syndrome
characterized by cerebral hemiatrophy in magnetic
resonance imaging, left hemiparesis in physical
examination and presence of headage is presented.
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Dyke-Davidoff-Masson sendromu, fasial asimetri, hemipleji veya hemiparezi, mental reterdasyon, sensorinoral
isitme kaybi, psikiyatrik bozukluklar, epilepsi, norogoriintiilemede serebral hemiatrofi, tek tarafli kafatasi
kalinlagmasi, paranazal siniislerde agir1 genigleme ve havalanma artisinin olmasi ile karakterize bir tablodur ',
Etiyolojisi bilinmemekle birlikte bulgularin intrauterin ya da hayatin erken donemlerinde ortaya ¢ikabilecek beyin
zedelenmesi ile iligkili olabilecegi diisiiniilmektedir. Radyolojik olarak, tek tarafl serebral parankim kayb1 ve ayni
taraf kafa kemiklerinde degisik derecelerde kompansatuvar degisiklikler izlenmektedir. Medikal tedavi ile
diizelmeyen, vaskiiler bag agris1 yakinmasi nedeniyle klinigimize bagvuran ve sol hemiparezisi olan hastanin
incelenmesi sirasinda hastaya Dyke-Davidof-Masson sendromu tanisi konmusg ve klinik ve radyolojik bulgular1
esliginde tartisilmistir.

Olgu Sunumu

Otuz dort yaginda bayan hasta yaklagik 1 yildan beri devam eden ve aldigi medikal tedaviler ile diizelmeyen
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vaskiiler bas agrist yakinmasi ile klinigimize bagvurdu. Hastanin, miyadinda ve sorunsuz dogdugu ogrenildi.
Hasta 18 aylik iken, gecirdigi febril konviilzyon sonrasi sol kol ve sol bacakta giicsiizliik gelismistir. Hastanin
yakinmalar1 yaklagik 3 ay icerisinde kismen gerilemis ve tekrar yiirlimeye baglamistir. Fakat sol kolundaki
giigsiizlik yakinmasi diizelmemistir. Hastanin bir daha nobeti tekrarlamamigstir. Yaklagik 1 yildir tip 2 diabet
tanisi ile oral antidiabetiklerle tedavi edilen hastanin muayenesinde yiizde asimetrik goriiniim mevcuttu. Sol kol
motor gii¢ 1/5, sol bacak motor gii¢c 4/5°di. Sol gozde ice kaymasi olan hastanin yapilan testlerde 1Q: 83 olarak
degerlendirildi. Odiometrik testleri normaldi. Beyin bilgisayarli tomografi (BT)’sinde sag hemisferin tiimiiyle
atrofik ve hipodens goriiniimlii oldugu, sagda kalvaryumun sola gére daha kalin oldugu ve sagda frontal siniis
havalanmasinin soldan daha fazla oldugu gozlendi (Sekil 1,2).

Sekil 1 : BT de sag frontal siniisiin sola gore daha genis ve sagda kalvariumun sola gore daha kalin oldugu
gozleniyor.

Sekil 2 : BT de sag kalvariumun sola gore daha genis oldugu ve sagda serebral atrofi ile uyumlu goriintii
gozlenmekte.

Manyetik rezonans (MR) goriintiilemesinde pons ve mezensefalon sag lateral kesimi atrofik goriiniimde idi. Sag
serebral konveksite de tiim loblar1 tutan T1-AG’lerde diffiiz hipointens T2-AG’lerde hiperintens T2-FLAIR
sekanslarda belirgin hipointens izlenen diffiiz ensefalomalazik alan dikkat cekmekteydi. Sag lateral ventrikiilde
kompansatris dilate goriiniimde ve sag talamus ve bazal ganglionlar atrofik goriiniimde idi (Sekil 3,4,5).

CausaPedia 2015;4:1093 Sayfa 2/6



http://causapedia.com/

e-ISSN:2147-2181

causaBedia

hakemli gu dergisi

sekil 3

Sekil 3 : T2 agirliklt MR goriintiilemesinde ventrikiillerin sagda sola gore daha genis oldugu ve yaygin glozis
gozleniyor.

sekil 5

Sekil 5 : T2 FLAIR agirlikli aksial goriintiilemede sagda yaygin atrofi gozenmekte.

MR anjiografisinde sag orta serebral arter ve sol 6n serebral arter gozlenmedi (Sekil 6).
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Sekil 6 : Arteryel MR anjiografide solda 6n serebral arter sagda ise orta serebral arter gozlenmiyor.

Hastanin yapilan elektroensefalografi (EEG)’sinde sag hemisferde zemin akivitesinde belirgin diizensizlik ve alfa
dalgalarinin amplitiidiinde diisme disinda epileptik anormallik saptanmadi (Sekil 7).
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Sekil 7 : EEG’de sag hemisferde zemin akivitesinde belirgin diizensizlik alfa dalgalarinin amplitiidiinde diisme
gozlendi.

Hastaya sag serebral hemisferde edinsel nedenlerle gelisen hemiatrofi, sol hemiparezi, sag frontal siniiste
genisleme ve havalanma artisi, sag kalvarial kalinlagsma, hafif diizey mental retardasyon, ipsilateral fasial atrofi
bulgular1 nedeniyle Dyke-Davidoff-Masson sendromu tanist kondu.

Na valproat 500 mg 2x1 ve flurbiprofen 100mg 2x1 ile agrilar1 kontrol altina alinan hasta kontrollere gelmesi
onerilerek ailesine ve kendisine hastalig1 hakkinda bilgi verilerek taburcu edildi.

Tartisma ve Sonug

IIk kez 1933 yilinda Dyke ve ark. tarafindan tanimlanan Dyke-Davidoff-Masson sendromu hemipleji veya
hemiparezi, epilepsi, serebral hemiatrofi, ipsilateral fasial atrofi, paranazal siniislerde genisleme ve havalanma
artisi, tek tarafli kafatasi kalinlagmasi, mental reterdasyon, sensorinoral igitme kaybi, psikiatrik bozukluklar ile
karakterize bir tablodur 2. Konjenital ve edinsel nedenlerle olusan infarkt sonucu gelisen hemisfer hipoplazisi
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veya edinsel atrofisidir 3

Dyke-Davidoff-Masson sendromunun kalvaryum matiirasyonun heniiz tamamlanmadig1 intrauterin hayatta veya
yasamin ilk 3 yilinda olusan beyin hasarlanmasi sonucunda ortaya ¢iktig1 bildirilmigtir M

Etiyolojide, infantil ve kazanilmis nedenlerle immatiir beynin etkilenmesi sonucu noronal kayip ve beyin
gelisiminde gerilik vardir’, Garg ve ark tarafindan febril nobetlerle serebral hemiatrofinin etyolojik olarak iligkili
oldugu one siiriilmiistiir °. Kazanilmig Dyke-Davidoff-Masson sendromunda literatiirde ileri yaslarda epilepsi
yakinmasi ile gelen ve sonrasinda yapilan inceleme ile Dyke-Davidoff-Masson sendromu tanisi konan hastalar
vardir *’. Bizim vakamzda da klinik tabloya eglik etmeyen epilepsi ve ileri mental retardasyon gibi bulgular
nedeniyle taninin konmasinda gecikilmis ve ancak 34 yasinda iken tan1 konabilmisgtir.

Epileptik nobetler hemiparezi basladiktan aylar ya da yillar sonra goriilebilir *. Literatiirde Dyke-Davidoff-
Masson sendromu tanis1 almis ancak epileptik nobet goriilmeyen sadece 3 olgu bildirilmigtir 10 Aras ve ark.
bas donmesi yakinmasi ile gelen ve 7 aylik iken gegirilen nobet sonrasi tekrar nobeti olmayan 17 yaginda bir hasta
sunmuslardir °. Bizim vakamizda da 18 ayhk gegirilen febril konvulziyon sonrasi nobet hikayesi yoktur. Keinjiro
ve ark. epileptik nobetlerin ge¢ baglamasinin nedenini serebral hemiatrofinin tamamlanmasinin uzun yillar
siirmesine baglamuglardir '

Garg ve Karak tarafindan febril nobetlerle serebral hemiatrofinin etyolojik olarak iligkili oldugu one siiriilmiistiir
>, Febril konvulziiyonun organik beyin hasarina ve Dyke-Davidoff-Masson sendromuna yol acabilecegini bir
vakadan ¢ikarim yaparak soylemek uygun degildir. Bu konuda daha genis vaka serilerin bulundugu retrospektif
caligmalara ihtiyac vardir.

Sonug¢ olarak, hayatin ilk yillarinda gecirilmis epileptik nobet sonrasi gelisen hemiparezi disinda belirgin
norolojik problemi olmayan, ge¢ donemde klinik ve radyolojik bulgularla Dyke-Davidoff-Masson sendromu
tanist konan bu yetigkin olgu, sendromun tanisi ve takibi icin hala genis serilere ihtiya¢ oldugunu ortaya
koymaktadir. Belirgin mental retardasyonu ve epilepsisi olmayan hastalarda fasial asimetri, serebral hemiatrofi ve
hemiparezi mevcutsa Dyke-Davidoff-Masson sendromu akla gelmelidir.
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