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Dyke-Davidoff-Masson sendromu (serebral hemiatrofi):
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Cerebral hemiatrophy or 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 seven-month-old girl with this
central nervous system malformation characterized by cerebral hemiatrophy
and presence of seizures, is presented.

Key words: Dyke-Davidoff-Masson syndrome (D-D-M-S), cerebral hemiatrophy, external
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ÖZET: Serebral hemiatrofi ya da Dyke-Davidof-Masson sendromu, konvülsiyon,
fasiyal asimetri, kontrolateral hemipleji ya da hemiparezi ve mental retardasyon
ile karakterizedir. Klinik bulgular, beyin zedelenmesinin düzeyine baðlý olarak
deðiþiklikler gösterebilir. Serebral hemiatrofi ile iliþkili olarak sýklýkla hemipleji,
konvülsiyon, öðrenme güçlüðü ve epilepsi görülebilir. Bu makalede, havale
geçirme yakýnmasý ile getirilen yedi aylýk kýz çocukta saptanan, hemiatrofi ile
karakterize bu merkezi sinir sistemi malformasyonu tartýþýlarak sunuldu.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu (D-D-M-S), serebral hemiatrofi,
eksternal hidrosefali.

Serebral hemiatrofi ya da eþ adý ile Dyke-
Davidoff-Masson sendromu, (D-D-M-S),
konvülsiyon, fasiyal asimetri, kontrolateral
hemipleji ya da hemiparezi ve mental retar-
dasyon ile karakterize bir sendromdur.
Etiyolojisi bilinmemekle birlikte bu bulgularýn
in utero ya da hayatýn erken dönemlerinde
ortaya çýkabilecek beyin zedelenmesi ile iliþkili
olabileceði düþünülmektedir. Radyolojik olarak,
tek taraflý serebral parenkim kaybý ve ayný taraf
kafa kemiklerinde deðiþik derecelerde eþlik
edebilen kompansatuvar kemik deðiþiklikleri,
örneðin diploik mesafede geniþleme nedeni ile
kalvaryal kemiklerde kalýnlaþma, paranasal
sinüslerde ve mastoid hücrelerde hiper-
pnömatizasyon, temporal kemikte elevasyon
görülebilir. Sendromda beyin sapý atrofisi,
talamik atrofi ve pontin atrofi de beraberinde
eþlik edebilir1-7.

Havale geçirme yakýnmasý ile acile getirelen,
afebril konvülsiyon ön tanýsý ile incelenen yedi
aylýk kýz hastada karanial MR (magnetik
rezonans) görüntülemede serebral hemiatrofi
saptanmasý ve konvülsiyonla birlikteliði ile
D-D-M-S tanýsý konan vaka, sendroma eþlik
edebilecek klinik ve radyolojik bulgularla
tartýþýldý.

Vaka Takdimi

Yedi aylýk kýz hasta, kliniðimize havale geçirme
þikayeti ile getirildi. Son üç gün içerisinde, en
uzunu on dakika süren, ateþsiz, generalize
tonik-klonik üç konvülsiyon tanýmlayan hasta
servise yatýrýldý. Aralarýnda akrabalýk olmayan,
saðlýklý anne ve babanýn ikinci çocuðu, normal
spontan vajinal yolla, 3250 gr aðýrlýðýnda
zamanýnda doðan bebeðin prenatal ve natal



öyküsünde özellik belirlenemedi. Soy geçmiþinde
18 aylýk erkek kardeþinde altý ay önce bir afebil
konvülsiyon öyküsü saptandý, kardeþinin
nörolojik muayenesi ve incelemelerinde
herhangi bir patolojik bulgu belirlenemedi.

Fizik muayenesinde; vücut sýcaklýðý (aksiller)
36.4 °C, nabýz 94/dakika, solunum sayýsý 28/
dakika, vücut aðýrlýðý 6700 gr (25. persentil),
boy 63 cm (25. persentil) ve baþ çevresi 43 cm
(50. persentil). Genel durumu iyi, etrafla ilgili
olan hastanýn yapýlan sistemik fizik muayene-
sinde ve nörolojik muayenesinde patoloji
saptanmadý.

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayýmý,
PT, PTT, kanama zamaný ve serum fibrinojen
düzeyi normaldi, periferik kan yaymasýnda
eritrosit morfolojisi ve lökosit formülünde
patoloji saptanmadý. Eritrosit sedimentasyon
hýzý 8 mm/saat, biyokimyasal parametreler ve
serum elektrolitleri normal bulundu. CRP
(C-reaktif protein) negatif idi, sýrasýyla
toksoplasma, rubella, herpes ve sitomegalovirus
IgG ve IgM negatif olarak saptandý.

Radyolojik olarak, iki yönlü kraniyografide
özellik yoktu, karýn ultrasonografisi normal idi.
Ön fontanel fibrotik olduðundan transfontanel
ultrasonografi yapýlamadý. Kranial MR ince-
lemesinde, sol serebral hemisferde periferik

sulkus ve sisternalar geniþlemiþ ve santral BOS
(beyin-omurilik sývýsý) alanlarýnda belirginleþme
olup, sol serebral hemisferde atrofi saptandý (T1
koronal kesit). Bu görünüm D-D-M-S açýsýndan
anlamlý olarak deðerlendirildi. Belirgin
olmamakla birlikte sað serebral hemisferde
periferik sulkus ve sisternalar ile ventriküler
sistem geniþliðinde hafif artýþ görüldü. (T1
koronal kesit) (Þekil 1). Kranial MR anjiografik
incelemede intrakranial vasküler patolojik bulgu
saptanmadý. EEG'de sað hemisfer pariyetal
bölgeden kaynaðýný alan epileptiform ano-
malinin varlýðý görüldü. Hastanede yattýðý
dönemde geliþimsel tarama testlerinden, Ankara
Geliþimsel Tarama Envanteri ile deðerlendirilen
hasta, dil-biliþsel, ince-motor, kaba-motor ve
sosyal beceri, öz bakým alanlarýnda kronolojik
yaþýna uygun geliþme göstermekte idi.

Beþ gün izlenen ve tek antikonvülzan ile konvül-
siyonlarý kontrol altýna alýnan hasta taburcu
edildi. Hasta geliþebilecek; nöromotor gerilik,
radyolojik kompansatuvar deðiþiklikler ve
epilepsi açýsýndan izlenmektedir.

Tartýþma

Dyke-Davidoff-Masson sendromu ya da serebral
hemiatrofi, konvülsiyon, fasiyal asimetri,
kontrolateral hemipleji-hemiparezi, öðrenme

Þekil 1. Kranial MR incelemesi. Sol serebral hemisferde periferik sulkus ve sisternalar geniþlemiþ, santral BOS
alanlarýnda belirginleþme, sol hemisferde atrofi. Sað serebral hemisferde periferik sulkus, sisternalar ve ventriküler

sistemde hafif geniþleme.

Þekil 1a Þekil 1b
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güçlüðü ve mental retardasyon ile karakterize
bir sendromdur. Radyolojik özellikleri; tek
taraflý serebral parenkim kaybý ve ayný tarafta
kalvaryal kemiklerde kompansatuvar deði-
þiklikler, örneðin kalýnlaþma, paranasal sinüs-
lerde hiperpnömotizasyon ve temporal kemikte
elevasyon, nadir de olsa beyin sapý atrofisi,
talamik atrofi, pontin atrofide beraberinde
görülebilir1-7.

Hastada kranial MR görüntülemede; sol serebral
hemisferde belirgin olarak periferik sulkus ve
sisternalarda geniþleme, santral BOS alanlarýnda
belirginleþme saptandý. Ayný taraf kafa
kemiklerinde olabilecek deðiþiklikler hastamýzda
eþlik etmiyordu; paranasal sinüsler normaldi ve
diploe mesafesinde artýþ ve kalvaryal kalýnlaþma
yoktu. Taþdemir ve arkadaþlarý5 makalelerinde,
hastalýðýn baþlangýcýnda serebral parenkim ve
homolateral kranial kemik deðiþikleri arasýnda
bir iliþkinin olmadýðýný vurgulamýþlardýr. Buna
karþýn Shetty ve arkadaþlarý3 kompansatuvar
homolateral kafa ve sinus kemiklerindeki
deðiþikliklerin hipoplastik serebrum dokusunun
yarattýðý vakum etkisiyle hayatýn erken döne-
minde, özellikle ilk iki yýlýnda geliþebileceðini
vurgulamýþlardýr. Hastada taný konvülsiyon ve
serebral parenkimal deðiþikliklerle kondu;
kemik deðiþikliklerinin ortaya çýkmamasýnda
vakanýn yaþýnýn küçük olmasýnýn etken
olabileceði düþünüldü. Bu nedenle geliþebilecek
kompansatuvar kemik deðiþiklikler için hasta
radyolojik açýdan izleme alýndý.

Hastanýn kranial MR incelemesinde ayný
zamanda sað serebral hemisferde, periferik
sulkus ve sisternalar ile ventriküler sistem
geniþliðinde de hafif derecede artýþ saptanmasý
nedeniyle, beraberinde eksternal hidrosefalinin
de eþlik edebileceði düþünüldü. Ancak eksternal
hidrosefalide erken dönemde görülen ilerleyici
makrokraninin hastada saptanmamasý ve klinik
olarak hastanýn bulgu vermesi nedeni ile
olabilecek bir eksternal hidrosefali ve
D-D-M-S ile birlikteliði dýþlandý8,9.

Etiyoloji bilinmemekle birlikte altta özellikle,
prenatal dönemde bir kongenital malformasyon,
enfeksiyon ve vasküler zedelenme (orta serebral
arterde oklüzyon), perinatal dönemde doðum
travmasý, anoksi, hipoksi ve intrakranial
hemoraji, postnatal nedenler arasýnda travma,

tümör, enfeksiyon ve uzamýþ febril konvülsiyon-
larýn sorumlu olabileceði düþünülmektedir2-7.

Takipsiz gebelikten, normal yolla hastanede
doðan bebeðin doðar doðmaz aðladýðý, zor
doðum ve perinatal hipoksi öyküsünün olmadýðý
öðrenildi. Erken neonatal sepsis ve konjenital
enfeksiyonu destekleyen öykü, klinik ve labo-
ratuvar bulgularý yoktu. Altta olasý bir vasküler
neden için yapýlan kranial MR anjiografik
inceleme normal bulundu. Hastanýn soy-
geçmiþinde, erkek kardeþinde oniki aylýk iken
geçirilen afebril konvülsiyonun varlýðý altta,
genetik geçiþli bir durum ya da malformasyon
olabileceðini düþündürdü; ancak fizik muayene,
EEG ve kranial MR ile deðerlendirilen kardeþte
patolojik bulgu saptanmadý. Hastanýn nörolojik
muayenesinin þu an için normal, geliþimsel
tarama alanlarýnda herhangi bir geriliðin ve
duraklamanýn saptanmamasýný, serebral atro-
finin ileri düzeyde olmamasý ve hastanýn yaþýnýn
küçük olmasýna baðlandý.
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