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Dyke-Davidoff-Masson Syndrome: A Case Report
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OZET

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu, nobet, fasiyal asimetri, karsi taraf
ekstremitede kuvvetsizlik veya uyusma ve mental retardasyon ile
karakterizedir. Tek tarafli serebral volim kaybi ve bununla iliskili kafatasinda
kalinlagma, frontal sinlis ve mastoid sinuslerde havalanma artisi, ventrikiler
asimetri gibi tipik radyolojik 6zellikleri vardir. Biz burada 46 yasinda nébet,
sag hemiparezi, hemiatrofi ve mental retardasyonla karakterize bir vaka
sunuyoruz.

Anahtar Sozciikler: Dyke-Davidoff-Masson Sendromu, klinik ozellikler,
radyolojik bulgular
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ABSTRACT

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome is a condition characterized by seizures,
facial asymmetry, contralateral hemiplegia or hemiparesis and mental
retardation. Radiological features are typical, such as unilateral loss of
cerebral volume and associated compensatory bone alterations in the
calvarium,ventricular asimmetry, skull vault thickening, hyperpneumatization
of the frontal sinuse and mastoid cells. A 46-year-old female presented with
seizures, right-sided hemiparesis, hemiatrophy of the right side of the body
and mental retardation.
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GiRis

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu, konjenital veya edinsel olabilen gok
nadir bir sendromdur. Klinik olarak hemiparezi, hemipleji, ndbet, mental
retardasyon ve yiiz asimetrisi ile karakterizedir. Biz burada Dyke-Davidoff-
Masson Sendromlu epilepsi olgusunu radyolojik bulgulari ile sunuyoruz (1, 2).

OLGU SUNUMU

Kirk alti yasinda, sag elini baskin kullanan kadin hasta noroloji
poliklinigine tekrarlayan jeneralize tonik klonik (JTK) nobetler ve sag
hemiparezi sikayeti ile basvurdu. Hastanin 6zgeg¢misinde cocukluk gaginda
gegirilmis menenjit hikayesinin oldugu ve okul basarisinin disik oldugu
ogrenildi. Erken ergenlik yaslarinda baglayan JTK nébetlerinin oldugu ve yakin
zamana kadar ikili antiepileptik tedavi ile kontrol altinda oldugu 6grenildi.

Fizik muayenesinde sistem muayeneleri normaldi. Norolojik
muayenesinde sag yliz yarisi atrofik ve sag goz cukuru derin, sag silik
hemiparezi, sagda derin tendon refleksleri artmis ve sagda plantar yaniti
ekstansér bulundu. Diger fizik muayene bulgulari normaldi. Hastanin
laboratuvar incelemesinde kan tetkikleri normal sinirlarda bulundu. Hasta
levetirasetam 2000 mg/guin, karbamazepin 600 mg/giin kullaniyordu. Asiri
stres ve uyku bozuklugu sonrasinda son bir haftadir giinde 3 veya 4 defa, 1-2
dakika siiren JTK nobet gegirmisti. Hastanin elektroensefalografisinde sol
frontal bolgeden kaynaklanan epileptiform potansiyel tasiyan keskin
karakterli yaygin yavas dalgalar izlendi. Sag hemiparezide artis tarifleyen
hastaya serebrovaskiller olay o6n tanisi ile beyin manyetik rezonans
goruntilemesi (MRG) yapildi (Sekil 1). Beyin MRG’de sol serebral hemisferde
diffiz atrofi, sol lateral ventrikiilde genisleme, sol frontal sinis
kompartmanda asiri genisleme izlendi, akut patoloji izlenmedi (Sekil 2, 3).
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Sekil 1: Axial planda beyin MRG’de T1 agirlikhh goruntilerde frontal sints sol
kompartmanda asiri genisleme, sol serebral hemisferde atrofi, sol lateral ventrikilde
genisleme izlenmektedir.

Sekil 2: Axial planda beyin MRG’de T2 agirlikhh gorintilerde frontal sints sol
kompartmanda asiri genisleme, sol serebral hemisferde atrofi, sol lateral ventrikilde
genisleme izlenmektedir.
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Sekil 3: Coronal planda beyin MRG’de T1 agirlikli goriinttlerde sol hemisferde belirgin
hemisfer atrofisi izlenmektedir

Hastanin parezisi nobetleri durunca eski haline dondi. Parezi todd
parezisi olarak kabul edildi. Takibe alinan hastanin uyku hijyeni diizenlendi ve
levetirasetam dozu arttirildi, karbamazepin dlzeyi etkin olan hastaya
karbamazepin ayni dozda devam edildi.

TARTISMA

ilk defa 1933 yilinda Dyke, Davidoff ve Masson epileptik nébet, fasiyal
asimetri ve hemiparezisi olan 9 olguda sendromu radyolojik bulgulari ile
tanimlamiglardir. Radyolojik olarak tek tarafli hemisfer atrofisi, paranazal
sinuslerde havalanma artigi, kompansatuvar kemik genislemesidir (1).

Klinik olarak tek tarafli hemiparezi, epileptik né6bet, mental retardasyon
ve fasiyal ylz asimetrisi ile karakterizedir (1). Epileptik bulgular genellikle
erken yaslarda baglar. Vaka bildirimi seklinde ge¢ baslangigh epilepsi olgulari
vardir (2). Bizim hastamizda hemiparezi, epileptik nébet, mental retardasyon
ve yliz asimetrisi vardi ve nobetleri levetirasetam ve karbamazepin ile kontrol
altina alind.

Etyolojide konjenital ve edinsel nedenler sendromdan sorumlu olabilir.
Konjenital nedenler ¢ok iyi bilinmemektedir. Edinilmis tip genellikle vaskuler
nedenlere baglidir. Hemorajik ve iskemik durumlar neden olabilir. Travma,
enfeksiyon gibi farkli nedenlerle serebral hasarlanmaya neden olmus olabilir
(3). Bizim vakamizda etiyolojinin ¢ocukluk ¢aglarinda gegirmis oldugu
menenjite bagh oldugunu disinmekteyiz.

Radyolojik bulgular tek tarafli serebral volim kaybi ile kafatasinda
kompansatuvar kemik bliyimesidir. Kemikte kalinlasma, paranazal ve
mastoid sinlislerde havalanma artigi, petroz kemikte yukselme olabilir (4).
Bazi vakalarda karsi hemisferde hipertrofi, talamus, lentiform nukleus,
kaudat nukleus ve mezensefalonda hipoplazi gorulebilir (5).

Paudel ve ark bizim vakamiza benzer sekilde nobet ve hemiparezi ile
prezente olan 9 yasinda ¢ocuk hastayi beyin bilgisayarli tomografi gérintileri
ile sununmuglardir (6).

Shresta 13 yasinda erkek hastada fonksiyonel olmayan beyin dokusunu
opere ederek epileptik nobetlerin durdurulabildigi bir vakay sunmustur (7).

Singh ve ark bizim vakamiza benzer sekilde 15 yasinda bir vakayi
radyolojik bulgulari ile sunmuglardir (8).

SONUC

Sonug¢ olarak epilepsi, mental retardasyon ve hemiparezisi olan
hastalarda Dyke-Davidoff-Masson Sendromu ayirici tanida unutulmamaldir.
Bu vaka ¢ok nadir gorilen bir sendrom olmasi nedeniyle sunulmustur.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar gatismasi bildirmemislerdir.
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