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Dyke-Davidoff — Masson sendromu: bir olgu sunumu

Dyke — Davidoff — Masson Syndrome : a case report
Unalp A, Aydogan A 62
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Ozet

Dyke-Davidoff-Masson sendromu, fasial asimetri, hemipleji veya hemiparezi, mental reterdasyon, sensorinéral isitme
kaybl, psikiatrik bozukluklar, epilepsi, ndrogoruntilemede serebral hemiatrofi, tek tarafli kafatasi kalinlagsmasi,
paranazal sinuslerde asirl genisleme ve havalanma artisinin olmasi ile karakterize bir tablodur. Etyolojisinden
prenatal enfeksiyonlar, konjenital patolojiler, dogum travmasi, beyin timérleri, febril nébetler ve beyin damar hastalik-
lari sorumlu tutulmustur. Bir bucuk yasinda parsiyel nébetlerinin basladiyi daha sonra mental reterdasyon ve spastik
hemiparezinin tabloya ilave oldugu 17 yasinda kiz olgunun EEG'sinde sol hemisferde diffiz yavaglama, beyin
MRI'Inda sol hemiatrofi , WISC-R testinde orta mental reterdasyon saptandi. Klinik ve gériintileme bulgularinin esli-
ginde Dyke-Davidoff-Masson sendromu tanisi konulan hasta ender gorilen bir tablo olmasi ve parsiyel epilepsilerin
bir nedeni olabilecegini vurgulamak i¢in sunuldu.

Anahtar kelimeler: Epilepsi, hemiatrofi, hemiparezi, mental reterdasyon

Summary

Dyke-Davidoff-Masson syndrome is characterized with facial asymmetry, hemiplegia or hemiparesis, mental
retardation, sensorineural hearing loss, psychiatric disorders, epilepsy, cerebral hemiatrophy in neuro-imaging,
unilateral thickening of the skull, extensive widening of paranasal sinuses and increase in air levels. Prenatal
infection, congenital disorders, birth trauma, brain tumors, febrile seizures and vascular diseases of the brain have
been implicated in the etiology of this syndrome. Diffuse wave deceleration in left hemisphere, left hemiatrophy and
moderate mental retardation were detected in EEG, brain MRI and WISC-R tests, respectively, of a 17 year-old
female who, when she was 18 months old, had partial seizures and spastic hemiparesis later on. The patient who
received Dyke-Davidoff-Masson syndrome in the light of clinial findings and imaging data was presented since it is a
rare disorder and can cause partial seizures.
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Girig

Dyke-Davidoff-Masson  sendromu, fasial asimetri, Bu yazida parsiyel epilepsi tanisiyla 1.5 yasindan beri
hemipleji veya hemiparezi, mental reterdasyon, izlenmekte olan 17 yasinda bir kiz hasta epilepsiye eslik

sensorinoral isitme kaybi, psikiatrik bozukluklar, epilepsi,
ndrogoruntiilemede serebral hemiatrofi, tek tarafli kafatasi
kalinlasmasi, paranazal sinlslerde asiri genisleme ve
havalanma artisinin olmasi ile karakterize bir tablodur.
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eden fasial asimetri, hemiparezi, mental reterdasyon,
hemiatrofi bulgulari olan olgularda Dyke-Davidoff-
Masson sendromunun disinilmesi gerektigini vurgula-
mak i¢in sunulmustur.
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Figur 1. Hastanin koronal planda c¢ekilen beyin MRI'nda sol
hemiatrofi, gliozis, lateral ventrikilde genisleme ve
kafatasinda kalinlasma saptandi.

Figlr 2. Olgunun sagital planda yapilan beyin MRI'nda sol
hemiatrofi, gliozis, lateral ventrikiilde genisleme ve ka-
fatasinda kalinlasma saptandi.

Olgu Sunumu

On yedi yasinda kiz olgu, sag kol ve bacadinda basla-
yan daha sonra tim vicuduna yayillan ndbet gegirme
nedeniyle getirildi. Oykiisiinden ilk nébetinin 1.5 yasinda
oldugu, bu sikayetle gittikleri bagka bir merkezde epilepsi
tanisiyla izlendigi, karbamazepine ile tedavi edildigi
6grenildi. Fizik muayenesinde sag hemiparezi, sag
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ylizde ve vicut yarisinda (kol ve bacakta) atrofi ve
mental reterdasyon saptandi. Ozgecmiginden normal
spontan yolla dogdugu, asfiksi olmadigi, ndéromotor
gelisiminin yasina uygun oldugu 6égrenildi. Yedi yasinda-
ki uzamis bir nébet sonrasi hemiparezi ve mental
reterdasyon bulgularinin belirmeye basladigi ifade edildi.
Soygecmisinde ailede epilepsi ve norolojik hastalik dy-
kusu saptanmadi. Laboratuar incelemelerinde
elektroensefalografide sol hemisferde amplitiid digukli-
gl, sag hemisferde bilateral temporosantral sharp-wave
ve slow-wave aktivitelerinin paroksistik olarak ortaya
¢iktig gorildu. Kranial manyetik rezonans gorintileme
(MRI) ile sol serebral hemiatrofi, gliozis, kafatasinda
kalinlasma ve frontal sinliste pndématizasyon saptandi.
WISC-R testinde sozel 1Q: 40, performans 1Q:51, total
IQ: 43, orta mental reterdasyon saptandi. izlemde nébet-
leri karbamazepin dozu arttirilarak kontrol altina alinan
olgunun hemiparezisine yonelik olarak baklofen ve fizik
tedavisi uygulandi. Hemiparezi, hemiatrofi, epilepsi,
mental reterdasyon bulgulari olan hastaya Dyke-Davidoff
Masson tanisi konuldu. Aileye prognoz hakkinda bilgi
verildi.

Tartigma

Dayke-Davidoff-Masson sendromunda klasik klinik gori-
nimi noébetler, fasial asimetri, karsi tarafta hemipleji
veya hemiparezi ve mental reterdasyon olusturur. Haya-
tin erken dénemlerinde (ilk 2 yil) hemiatrofi gelistiginde
kafa kemikleri ve sinislerin homolateral hipertrofisi gibi
kompansatuar kranial degisiklikler olusur (1). Beyin
zedelenmesinin derecesine gore klinik bulgularin dere-
cesi de degisebilir. Goruntlileme yéntemleri tek tarafli
serebral hemisferal atrofi ile birlikte ayni taraf
ventrikiliinde sift oldugunu gosterir. Etkilenen taraf
sulkusunda genisleme ve siklikla beyin dokusunda
gliozis gelisir. Konjenital hemiatrofide ise, zedelenme in-
utero olursa, orta hat yapilarinda hastalikh tarafa dogru
sift ve gliotik doku gelisimi bulunmaz (2). Bu bulgu ayirt
edicidir. Radyolojik bulgulara tek tarafli volim kaybi ile
birlikte kalvaryumda kompansatuar kemik degisiklikleri,
kalinlasma, paranazal sinuslerin ve mastoid hiicrelerin
hiperpnématizasyonu ve petroz kemigin yiikselmesi eslik
eder (3). Dyke-Davidoff-Masson sendromunun etyolojisi
travma, inflamasyon, vaskiler malformasyonlar ve
okliizyonlardir. Zedelenme in-utero oldugunda, ki bu
durum gestasyonel vaskiler oklizyona baglidir, primer
olarak orta serebral dolagim bozulmustur. Garg ve ark
tarafindan febril nobetlerle serebral hemiatrofinin
etyolojik olarak iligkili oldugu 6ne sirilmastir (4). Has-
tamizin febril nébetleri yoktu. Sener ve ark. nin sundugu
3 olgunun higbirinde etyolojik olarak orta serebral arterde
strok saptanmamistir (2). Hastamizin da orta serebral
arterleri normaldi. Unal ve ark DDMS’unda erkek ve sol
taraf tutulumunun daha siklikla bulundugunu bildirmis-
lerdir (5). Hastamizda da sol hemiatrofi saptandi. Ono K
ve ark ge¢ cocukluk ddneminde nobetleri baslayan
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DDMS olan bir kiz olgu tanimlamiglardir (6). Hastamizin
ndbetleri 1.5 yaginda baslamisti ve 17 yasinda tani aldi.
Tasdemir ve ark 5 olgudan olusan incelemelerinde
parankimal ve kalvarial degisiklikler ile hastaligin bas-
langici, morfolojik ve patolojik degisikliklerin miktar
arasinda iligki olmadigini saptamislardir (7).

Kaynaklar

Sonug olarak polikliniklerde epilepsi tanisiyla izlenmekte
olan hastalarda mental reterdasyona eslik eden fasial
asimetri, hemiparezi, gértntilemede hemiatrofi bulgulari
da varsa Dyke-Davidoff-Masson sendromunun disu-
nilmesi gerektigini vurgulamak istedik.
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