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Dyke-Davidoff-Masson sendromu (serebral hemiatrofi):
Bir vaka takdimi

Erdogan Yiizkollar!, Elfi Divanli2, Tamer Ozekinci®, Seval Ozdemir?,
Fatih Unal!, Mehmet Izzet Avsar?, Deniz Cakir!

SSK Bursa Cocuk Hastanesi 'Pediatri Uzmami, Radyodiagnostik Uzmani, 3Cocuk Cerrahisi Uzmam,
4Mikrobiyoloji Uzman

SUMMARY: Yiizkollar E, Divanli E, Ozekinci T, Ozdemir S, Unal E Avsar Mi,
Cakir D. (Social Security Children's Hospital, Bursa, Turkey). Dyke-Davidoff-
Masson syndrome (cerebral hemiatrophy): a case report. Cocuk Saglig1 ve
Hastaliklar1 Dergisi 2005; 48: 247-249.

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.
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OZET: Serebral hemiatrofi ya da Dyke-Davidof-Masson sendromu, konviilsiyon,
fasiyal asimetri, kontrolateral hemipleji ya da hemiparezi ve mental retardasyon
ile karakterizedir. Klinik bulgular, beyin zedelenmesinin diizeyine bagli olarak
degisiklikler gosterebilir. Serebral hemiatrofi ile iligkili olarak siklikla hemipleji,
konviilsiyon, 6grenme giicliigii ve epilepsi goriilebilir. Bu makalede, havale
gecirme yakinmasi ile getirilen yedi aylik kiz ¢ocukta saptanan, hemiatrofi ile
karakterize bu merkezi sinir sistemi malformasyonu tartisilarak sunuldu.

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

Serebral hemiatrofi ya da es adi ile Dyke-
Davidoff-Masson sendromu, (D-D-M-S),
konviilsiyon, fasiyal asimetri, kontrolateral
hemipleji ya da hemiparezi ve mental retar-
dasyon ile karakterize bir sendromdur.
Etiyolojisi bilinmemekle birlikte bu bulgularin
in utero ya da hayatin erken donemlerinde
ortaya ¢ikabilecek beyin zedelenmesi ile iliskili
olabilecegi diislintilmektedir. Radyolojik olarak,
tek tarafli serebral parenkim kaybi ve ayni taraf
kafa kemiklerinde degisik derecelerde eslik
edebilen kompansatuvar kemik degisiklikleri,
ornegin diploik mesafede genisleme nedeni ile
kalvaryal kemiklerde kalinlasma, paranasal
sinlislerde ve mastoid hiicrelerde hiper-
pndmatizasyon, temporal kemikte elevasyon
goriilebilir. Sendromda beyin sap1 atrofisi,
talamik atrofi ve pontin atrofi de beraberinde
eslik edebilirl-7.

Havale gecirme yakinmasi ile acile getirelen,
afebril konviilsiyon 6n tanis ile incelenen yedi
aylik kiz hastada karanial MR (magnetik
rezonans) goriintiilemede serebral hemiatrofi
saptanmas1 ve konviilsiyonla birlikteligi ile
D-D-M-S tanisi konan vaka, sendroma eslik
edebilecek klinik ve radyolojik bulgularla
tartigildi.

Vaka Takdimi

Yedi aylik kiz hasta, klinigimize havale gecirme
sikayeti ile getirildi. Son ii¢ giin igerisinde, en
uzunu on dakika siiren, atessiz, generalize
tonik-klonik ii¢ konviilsiyon tanimlayan hasta
servise yatirildi. Aralarinda akrabalik olmayan,
saglikli anne ve babanin ikinci ¢ocugu, normal
spontan vajinal yolla, 3250 gr agirliginda
zamaninda dogan bebegin prenatal ve natal
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Oykiistinde 6zellik belirlenemedi. Soy ge¢misinde
18 aylik erkek kardesinde alt1 ay dnce bir afebil
konviilsiyon Oykiisii saptandi, kardesinin
norolojik muayenesi ve incelemelerinde
herhangi bir patolojik bulgu belirlenemedi.

Fizik muayenesinde; viicut sicakligi (aksiller)
36.4 °C, nabiz 94/dakika, solunum sayis1 28/
dakika, viicut agirlign 6700 gr (25. persentil),
boy 63 cm (25. persentil) ve bas ¢evresi 43 cm
(50. persentil). Genel durumu iyi, etrafla ilgili
olan hastanin yapilan sistemik fizik muayene-
sinde ve ndrolojik muayenesinde patoloji
saptanmadi.

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayimi,
PT, PTT, kanama zamani ve serum fibrinojen
diizeyi normaldi, periferik kan yaymasinda
eritrosit morfolojisi ve l6kosit formiiliinde
patoloji saptanmadi. Eritrosit sedimentasyon
hizi 8 mm/saat, biyokimyasal parametreler ve
serum elektrolitleri normal bulundu. CRP
(C-reaktif protein) negatif idi, sirasiyla
toksoplasma, rubella, herpes ve sitomegalovirus
IgG ve IgM negatif olarak saptandi.

Radyolojik olarak, iki yonlii kraniyografide
ozellik yoktu, karin ultrasonografisi normal idi.
On fontanel fibrotik oldugundan transfontanel
ultrasonografi yapilamadi. Kranial MR ince-
lemesinde, sol serebral hemisferde periferik
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sulkus ve sisternalar genislemis ve santral BOS
(beyin-omurilik sivis1) alanlarinda belirginlesme
olup, sol serebral hemisferde atrofi saptand (T1
koronal kesit). Bu goriiniim D-D-M-S agisindan
anlamli olarak degerlendirildi. Belirgin
olmamakla birlikte sag serebral hemisferde
periferik sulkus ve sisternalar ile ventrikiiler
sistem genisliginde hafif artis gorildi. (T1
koronal kesit) (Sekil 1). Kranial MR anjiografik
incelemede intrakranial vaskiiler patolojik bulgu
saptanmadi. EEG'de sag hemisfer pariyetal
bolgeden kaynagini alan epileptiform ano-
malinin varlig1 goriildii. Hastanede yattig1
dénemde gelisimsel tarama testlerinden, Ankara
Gelisimsel Tarama Envanteri ile degerlendirilen
hasta, dil-bilissel, ince-motor, kaba-motor ve
sosyal beceri, 6z bakim alanlarinda kronolojik
yasina uygun gelisme gostermekte idi.

Bes giin izlenen ve tek antikonviilzan ile konviil-
siyonlar1 kontrol altina alinan hasta taburcu
edildi. Hasta gelisebilecek; néromotor gerilik,
radyolojik kompansatuvar degisiklikler ve
epilepsi agisindan izlenmektedir.

Tartigma

Dyke-Davidoff-Masson sendromu ya da serebral
hemiatrofi, konviilsiyon, fasiyal asimetri,
kontrolateral hemipleji-hemiparezi, 6grenme
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Sekil 1. Kranial MR incelemesi. Sol serebral hemisferde periferik sulkus ve sisternalar genislemis, santral BOS
alanlarinda belirginlesme, sol hemisferde atrofi. Sag serebral hemisferde periferik sulkus, sisternalar ve ventrikiiler
sistemde hafif genisleme.
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glicligli ve mental retardasyon ile karakterize
bir sendromdur. Radyolojik &zellikleri; tek
tarafli serebral parenkim kaybi ve ayni tarafta
kalvaryal kemiklerde kompansatuvar degi-
siklikler, 6rnegin kalinlasma, paranasal siniis-
lerde hiperpnémotizasyon ve temporal kemikte
elevasyon, nadir de olsa beyin sap1 atrofisi,
talamik atrofi, pontin atrofide beraberinde
gortilebilir!-7.

Hastada kranial MR goriintiilemede; sol serebral
hemisferde belirgin olarak periferik sulkus ve
sisternalarda genisleme, santral BOS alanlarinda
belirginlesme saptandi. Ayni taraf kafa
kemiklerinde olabilecek degisiklikler hastamizda
eslik etmiyordu; paranasal siniisler normaldi ve
diploe mesafesinde artis ve kalvaryal kalinlasma
yoktu. Tagdemir ve arkadaslari® makalelerinde,
hastaligin baslangicinda serebral parenkim ve
homolateral kranial kemik degisikleri arasinda
bir iliskinin olmadigini vurgulamislardir. Buna
karsin Shetty ve arkadaslari®> kompansatuvar
homolateral kafa ve sinus kemiklerindeki
degisikliklerin hipoplastik serebrum dokusunun
yarattigl vakum etkisiyle hayatin erken done-
minde, ozellikle ilk iki yilinda gelisebilecegini
vurgulamislardir. Hastada tani konviilsiyon ve
serebral parenkimal degisikliklerle kondu;
kemik degisikliklerinin ortaya ¢ikmamasinda
vakanin yasinin kii¢iik olmasinin etken
olabilecegi diisiiniildii. Bu nedenle gelisebilecek
kompansatuvar kemik degisiklikler i¢in hasta
radyolojik a¢idan izleme alindi.

Hastanin kranial MR incelemesinde ayni
zamanda sag serebral hemisferde, periferik
sulkus ve sisternalar ile ventrikiiler sistem
genigliginde de hafif derecede artis saptanmasi
nedeniyle, beraberinde eksternal hidrosefalinin
de eslik edebilecegi diisliniildi. Ancak eksternal
hidrosefalide erken dénemde goriilen ilerleyici
makrokraninin hastada saptanmamasi ve klinik
olarak hastanin bulgu vermesi nedeni ile
olabilecek bir eksternal hidrosefali ve
D-D-M-S ile birlikteligi dislandi®°.

Etiyoloji bilinmemekle birlikte altta &zellikle,
prenatal donemde bir kongenital malformasyon,
enfeksiyon ve vaskiiler zedelenme (orta serebral
arterde okliizyon), perinatal dénemde dogum
travmasi, anoksi, hipoksi ve intrakranial
hemoraji, postnatal nedenler arasinda travma,
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timor, enfeksiyon ve uzamis febril konviilsiyon-
larin sorumlu olabilecegi diistiniilmektedir?7.

Takipsiz gebelikten, normal yolla hastanede
dogan bebegin dogar dogmaz agladigi, zor
dogum ve perinatal hipoksi dykiisiiniin olmadig1
ogrenildi. Erken neonatal sepsis ve konjenital
enfeksiyonu destekleyen 6ykdi, klinik ve labo-
ratuvar bulgular1 yoktu. Altta olasi bir vaskiiler
neden icin yapilan kranial MR anjiografik
inceleme normal bulundu. Hastanin soy-
gecmisinde, erkek kardesinde oniki aylik iken
gecirilen afebril konviilsiyonun varlig1 altta,
genetik gecisli bir durum ya da malformasyon
olabilecegini diislindiirdii; ancak fizik muayene,
EEG ve kranial MR ile degerlendirilen kardeste
patolojik bulgu saptanmadi. Hastanin nérolojik
muayenesinin su an icin normal, gelisimsel
tarama alanlarinda herhangi bir geriligin ve
duraklamanin saptanmamasini, serebral atro-
finin ileri diizeyde olmamasi ve hastanin yasinin
kii¢iik olmasina baglandi.
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