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Nadir Goriilen Bir Epilepsi Nedeni:
Dyke-Davidoff-Masson Sendromu, Iki Olgu Sunumu

A Rare Cause of Epilepsy:
Two Cases of Dyke-Davidoff-Masson Syndrome
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OZET

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) epilepsi, fasival asimetri, kontralateral hemipleji, hemiparezi, Ggrenme
ghcligll, mental retardasyon, ndrogérintilemede serebral hemiatrofi, tek tarafli kalvaryumda kalinlasma, paranazal
sinislerde genisleme ve havalanma artis ile karakterize bir klinik tablodur. Etiyolojide dzellikle konjenital malformas-
yonlar, enfeksiyon, vaskller anomaliler, travma, timar, iskemik ve hemorajik nedenler sorumlu tutulmaktadir. Bu olgu
bildirisinde, direncli epilepsi nedenlerinden biri olarak cocukluk caginda oldukga nadir gorilen DDMS'li 10 yasindaki
bir kiz ¢ocugu ve 2 aylik bir erkek hasta sunulmusgtur.
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SUMMARY

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome (DDMS), is a clinical entity characterized by epilepsy, contralateral hemiplegia,
hemiparesia, difficulty in learning, mental retardation, cerebral hemiatrophy, in nevroimaging, unilateral calvarial
thickening, enlargement of paranasal sinus and increased of aeration in radiclogic imaging. Congenital disorders,
infections, vascular diseases, trauma, tumor, ischemic and hemorrhagic reasons have been implicated in the etiology.
In this report, we discussed as a reason of resistant epilepsy in a 10 year old female and 2 month old male patient
with DDMS that has been found comparatively rarery.

KEY WORDS: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, Cerebral hemiatrophy, Hemiparesia, Mental retardation, Epilepsy,
Children
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Giris

bulgulanna dayamr. Kliniginde en sik rastlanan bulgular
direngli epilepsi, fasiyal asimetri, kontralateral hemipleji/
hemiparezi, G&renme giigliii ve mental retardasyondur.
Hastalifia ait tipik radyolojik bulgular arasinda ise sereb-
ral hemiatrofi, tek tarafli kalvaryumda kalinlasma, para-
nazal siniislerde genigleme ve havalanma artigi yer ahr,'
Ayincr tamida daha ¢ok Sturge-Weber ve lineer sebase
neviis sendromlari, l6kodistrofinin atrofik dénemleri ve
hemimegalansefali ver ahir*

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) ilk kez 1933
yilinda Dyke, Davidoff ve Masson tarafindan tammla-
nan, intrauterin veya perinatal dénemde degisik konje-
nital ve edinsel nedenlerle olusan enfarkt sonucu gelisen
hemisfer hipoplazisi veva atrofisi ile karakterize bir
sendromdur. Tam klinik ve ileri radyolojik goriintiileme
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Direngli epilepsi nedenlerinden biri olan ve gocukluk
cafinda olduk¢a nadir goriilen klinik ve radvolojik ola-
rak DDMS tamisi alan 10 yagindaki bir kiz cocugu ve 2
aylik bir erkek hasta bu olgu bildirisinde sunulmaya layik
gorlilmiistiir,
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Owcu 1

10} vaginda kiz hasta giinde 9-10 kez
tekrarlayan, 8-10 dakika siiren bagi-
m sol tarafa gevirme, kollanm Gne
dogru gaprazlama, gozlerinde kayma
ve anlamsiz bakma yvakinmalan ile
hastanemiz Cocuk Acil Unitesine
bagvurdu. Ozgegmiginde ilk olarak 3
aylikken baglayan miyoklonik tarzda
tarif edilen direngli ndbetlerinden
West sendromu tams: kondugu ve
5 vasina kadar sadece Na-valproat
tedavisi aldiin Ggrenildi. 5 yagindan
sonra nibetleri tekrar baslavan ve
sikhin lamotrijin,
levatirasetam,  okskarbamazepin,
klonazepam gibi defisik antiepilep-
tik ilag redavileri gordiigi dgrenildi.
Sovegecmisinde sadece halasinda
epilepsi Gykiisii vardh. Fizik muaye-

artan hastaya

nesinde safda hemiparezi ve mental
TEFHT{!HS}'{}HU mEVCu.,

Laboratuvar tetkiklerinde rutin kan,
idrar, difer biyokimya tetkikleri ve
kanama profili normaldi. Yamlan
EEG'sinde yogun fokal, multifokal
generalize  epileptiform  aktivite
mevcutty, Olgunun 2 yasinda gekilen
kranival MRG'sinde lateral ventri-
kiilller diizeyinden gecen T2-agirhkh
aksival MR gériintiisiinde; sol fron-
to-tlemporal bilgede ensefalomala-
zive bagh serebral hemiatrofi, sol
lateral ventrikiilde lezyon yoniinde
sulkuslarda
dilatasyon ile sol fronto-temporal
bilge kalvaryumda saga oranla hafif
derecede kalinlagma (Sekil 1A), st
beyin sapindan gecen T2-agirhkh
aksival MR kesitinde sol serebral

retraksiyon-genigleme,

Sekil 1.

A Olgunun 2 yaginda elde olunan MRG'nin lateral ventrikdlier dizeyinden gegen
TZ-atirhkh aksiyal MRG sinde; sol fronto-temporal bélgede ensefalomalazive badlh
serebral hemiatrofi, sol lateral ventrikilde lezyon yéninde retraksiyon-genisleme,
sulkuslarda dilatasyon ile sol fronto-temporal bélge kalvaryumda sada oranla hafif

dereceds kalinlasma izlenmektadir,

yondnde ekspansiyon saptanmigtir

B: Ust beyin sapindan gegen T2-adirhkh aksiyal MRG kesitinde sol serebral pedinkilde
Wallerian dejenerasyona bagh atrofi gérilmektedis

C: T2-aturhkh koronal MRG kesitinde; sol serebral hemiatrofi bulgulanina kargin

saf) serebral hemisferde hacim artigin gasteren falks serebri ve tentoryum serebelli

pediinkiilde Wallerian  dejeneras-
yona bagh atofi vards (Sekil 1B).
'-I'E-aﬂlrllkh koronal MR kesitinde:
sol serebral hemiatrofi bulgulanna
karsin sag serebral hemisferde hacim
artisim gosteren falks serebri ve ten-
toryum serebelli yoniinde ekspansi-
yon vards (Sekil 1C). 10 yasinda
vapilan kontrol MR incelemesinde;
baslangig bulgularindan farkh olarak
sol fronto-temporal bilge Kalvaryum
kalinhinda belirgin artis ve sol
frontal siniiste ekspansiyon gdzlendi
(Sekil 2A); 3 boyutlu TOF (Time-
Of-Flight) MR anjiografisinde sol
orta serebral arterin M1 segmentinde
okliizyon goriildii (Sekil 2B). Bu
bulgularla hastada DDMS diisiiniil-
dii. Okskarbazepin, klonazepam,
MNa-valproat kullanmakta iken son
dinemde ndbetlerinin - siklasmasa
nedeni ile tedavive Levetirasetam
cklendi. Bu tedavi ile konviilziyon-
lari kontrol altina aliman hastamn
okskarbazepin ve Na-valproat azal-
tlarak kesildi. Hastamn takip wve
tedavisi Cocuk Niroloji Poliklinigi-
mizden devam etmekte olup 9 aydir
kontrol altindadir.

OLGu 2

2 ayhk erkek hasta sag kol ve bacakta
seyirme yakinmalan ile Cocuk Acil
Unitesi’ne getirildi. Ozgecmisinde 3
giinliikken yenidofan konviilziyonu
tamst ile yenidofan yofun bakim
initesine yaurldifi ve nibetlerinin
fenitoin + fenobarbital tedavisi ile
kontrol altna alindigi  Gdrenildi.
Bu dinemde cekilen kranial MR
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sekil 2.

A Ik MRG tetkikinden 8 yil sonra elde
edilen kontrol MRG incelemesinds;
Sekil 1-Crden farkh olarak sol fronto-
temporal bilge kalvaryum kalinhginda
belirgin artis ve sol frontal sindste
ekspansiyon dikkati gekmektedir

B: Olgunun 3 boyutiu TOF (time-of
flight) MR anjiografisinde sol orta
serebral arterin M1 segmentinde
oklizyon mevout
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ve MR anjiografisinde saf serebral
iskemi bulgulan disinda bir Gzellik
saptanmarmuy. Hasta 1 aylikken takip
ve tedavisi ayaktan yapilmak iizere
taburcu edilmis. Takipleri sirasinda
2 ayhkken saf kol ve bacakta kas
seyirmesi seklinde tarif edilen nd-
betlerinin gézlenmesi izerine olgu
Cocuk Noroloji servisine yaunldi.
Fizik muayenesinde sa hemipare-
zisi meveuttu, Laboratuar tetkikle-
rinde rutin kan sayimi, bivokimyasal
tetkikleri wve Denver Gelisimsel
Tarama Testi normal olarak defer-
lendirildi. EEG'sinde sol sentrotem-
poral bilgede hafif derecede aktif
epileptiform  fokus saptandi.  Sol
fokal konviilzivonlan devam eden
hastamn tedavisine fenobarbitale ek
olarak klonazepam tedavisi eklendi.
Niobetleri kontol altina alinan has-
tamin ¢ekilen kranial BT sinde sag
hemisferde anterior ve posteriorda
subaraknoid mesafede artis, sulkus
derinliginde ve genislifinde artis
ile sag sercbral hemiatrofi meveuttu
iSekil 3). Klinik ve radyolojik bul-
gularla hastaya DDMS tams: kondu.
Kontrolleri Cocuk Néroloji polikli-
niginden yapilan hastamizn takiple-
rinde arabkh olarak konvillzivonlan
devam etmektedir.

TARTISMA

Sercbral hemiatrofi sendromu olarak
da adlandinlan Dyke-Davidoff-Mas-

son sendromu konviilziyon, fasiyal
asimetri, kontralateral hemipleji,
hemiparezi ve Ggrenme giicliigii ile
karakterize bir sendromdur.’

Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle
birlikte kalvaryum matiirasyonunun
heniiz tamamlanmadig  intrauterin
hayatta veya ilk ii¢ yasta meydana
gelen beyin hasan sonucu gelismek-
tedir.” Ozellikle prenatal dénemde
konjenital malformasyonlar, enfeksi-
yon ve vaskiller okliizyon; perinatal
dénemde dofum travmasi, anoksi,
hipoksi ve intrakranial hemoraji;
postnatal donemde travma, timir,
enfeksivon ve uzamug febril konviil-
ziyonlar sorumlu tutulmaktadir. ™ 11k
hastarmzda etiyolojik fakitr olarak
MR anjiografi tetkikinde goriilen sol
MCA okliizyonu saptanirken ikinci
olguda ise yenidogan déneminde sag
serebral iskemi ile seyreden tekrarla-
yict konvulziyon dykiisii disinda bir
dzellik voktu,

DDMS nin seyrinde direngli kon-
viilziyonlar, mental retardasyon,
hemiparezi ve fasiyal asimetri en sik
rastlanan bulgulardir.™? Bu hastala-
nn prognozunu etkileyen fakiGrler
konviilzivonlarin siklifi ve neden
oldufu serebral hasarin derecesi-
dir. Hatta devam eden ve direngli
olan konviillziyon ataklan DDMS
olgularimin nedeni olarak da kabul
edilmektedir.  Nibetler  genellikle
ergenlik doneminde ortaya ¢ikan ab-

sekil 3.

ikinci algunun Kranial
BT incelemesinde sag
serebral hemiatrofi
mevut |
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sans benzeri nibetlerdir. Ancak daha
nadir olarak farkl nibet sekilleri de
goriilebilir. Edinsel nedenlere bagh
DDMS de ise klinik tablonun ortaya
gikmas: etiyolojik faktorin zamam-
na ve nitelifine gire ileri ¢ocukluk
gaginda va da ergenlik dineminde
olur.™* Her iki olgumuzda da erken
siit ¢ocuklufu doneminde ortaya
¢ikan miyoklonik tarzdaki nibetlerle
beraber dzellikle ikinci olguda sag
tarafta lokalize fokal nébetler mev-
cuttu. Bununla birlikte ilk olgumuz-
da bu nibetlere ileri derecede mental
retardasyon ve sag hemiparezi eslik
etmekteydi.

DDMS'li  hastalarda  tamsal  gd-
riintiileme yontemleri iginde tercih
edilen MRG ve kranial BT dir. Tek
tarafli serebral hemiatrofi ile buna
eslik eden kalvaryal degisikler sik
giriilen radyolojik bulgulardir. Ozel-
likle MRG de sikhkla serebral atrofi
bulgulan., wventrikiiler dilatasyon
ve sulkuslarda genisleme gorilliir,
MRG de etkilenen beyin dokusunda
gliozis bulgusu inutero konjenital
hemiatrofiden farkli olarak gelisen
bir bulgudur. DDMS’li olgularda
kalvaryal degigiklerin tespitinde ise
kranial BT daha vararh bir radyolo-
Jik yontemdir. Kranial BT bulgulan
arasmda tek tarafli hacim kaybi ile
birlikte kalvaryumda kompansatuar
kemik degisiklikleri, kalinlasma,
paranazal siniislerin ve mastoid
hiicrelerin hiperpndmatizasyonu
ve petroz kemigin yikselmesi ver
ali.™ Ancak bazi olgularda erken
dinemde dzellikle ilk ki yasta
kalvaryumda kompansatuar kemik
degisiklikleri girilmeyebilir® 11k
olgumuzda kranial MR ve MR anji-
ografide serebral atrofi. sulkoslarda
dilatasyon, kalvarvumda ve parana-
zal siniislerde kalinlasma ve sol orta
serebral arterde okliizyon mevcutt,
Ikinci olgumuzda ise serebral atrofi
diginda bir bulgu yoktu. Ikinci ol-
guda kalvarval kemik degisiklileri
yoktu ve bu durum olgunun yaginin
kiigiik olmasina bagland:.

Sonug olarak her iki olgu da klinik
ve radyolojik bulgularla DDMS
tamsi aldi. Direncli epilepsi ile sey-
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reden olgularda gocukluk ¢aginda
oldukca nadir goriilmesine ragmen
DDMS akilda tutulmas) gereken bir
hastahktir.
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