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DYKE-DAVIDOFF-MASSON SENDROMU

Bir Olgu Sunumu

A. Akyiiz*, E. Bolayu*, K. Topalkara*

Dyke-Davidoff Masson Sendromu (DDMS), kiigiik bir serebral bemisfer ve ipsilateral
siniislerde genisleme ile karekierizedir. Bu makalede mental retardasyon, epileptik nobetler,
distoni ve nororadyolojik bulgular olan bir olgu sunulmigtur.

Anabtar Kelimeler: Dyke-Davidoff” Masson Sendromu, serebral hemiatrofi, distoni.

Dyke-Davidoff Masson Syndrome: A case report

Dyke-Davidoff Masson Syndrome (DDMS) is charecterized a small cerebral hem isphere and
ipsilateral sinuses enlarge. In this paper, one case with mental retardation, epileptic seizures,

dystoni and neuroraciologic findings presented.
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Dyke-Davidoff Masson Sendromu (DDMS) serebral
hemiatrofi, ayni taraf kraniyal kemiklerde kalinlasma ve
frontal sintis basta olmak (izere sintislerde genisleme ve
falksin ayni tarafa sifti ile karekterizedir. Hastaligin en &-
nemli ¢zelligi olan serebral hemiatrofi gelisimsel hi-
poplaziye veya edinsel atrofiye baghdur (1, 8, 11, 12). Et-
yolojicde beyin mattirasyonunu tamamlamadan 6nce pre-
natal veya postnatal dénemde gecirilen serebrovaskiiler
olaylar (dzellikle orta serebral arter tutulumu), enfeksiyon
ve travma sorumlu tutulmaktac (3-5, 8-10), Klinik bul-
gular kraniyofasiyal asimetii, hemiparezi-tetraparezi, epi-
leptik nébetler ve bazen mental retardasyondan olusur (1,
3-5, 8-10).

Olgu Sunumu:

Yirmidort yasinda bayan hasta, sik ndbet gecirme ya-
kinmasiyla klinigimize basvurdu. Olguda bir yasindan
beri haltada 1-2 kez ortaya ¢ikan, sol elde fokal baslayip
jeneralize olan tonik-klonik nébet Gykiisii vardi. Nobetler
chsinda da boyunda ve sol kolda istemsiz 1 dakikadan
kisa stren, gecici ve sik tekrarlayan kasimalar ta-
nimlaniyordu. 1 yasina kadar gelisimi nonmal olan olgu
yaklastk 1 yasinda menenjit gecirmis ve nobetleri bas-
lamug. Mental motor gelisiminde yasitlanna gore gerilik
[ark edilmis. Mental gerilikte ilerleme gdzlenmemis. Ol-
gunun muayenesinde boyunda ve sol kolda 20-30 saniye
stireli fokal distonik postiir, mental retardasyon, solda
santral tipte fasiyal paralizi, sol hemiparezi saptand.
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Laboratuvar incelemelerinde rutin kan, idrar ve diger
biyokimyasal analizleri normaldi. IQ degeri 70 olarak be-
lirlendi. FEG'sinde sag hemisferde yaygin yavas dalga ak-
tivitesi varcl. Waters grafisinde sagda belirgin olmak lizere
frontal siniisler bilateral genis, maksiller sintisler normaldi.
Yan kafa grafisinde frontal sinlis derinligi artimsti. Pa-
ranasal siniis BT'sincle sagcla belirgin bilateral frontal sintis
genisti (Resim-1 A ve B). Beyin BT'sinde ve beyin
MRG'sinde frontal lobun, frontal sintis ile komsu alan-
larinda solda minimal sagda oldulga belirgin olmak tizere
bilateral az gelismis oldugu saptandi (Resim-2 A ve B).

Tartisma:

DDMS oldukea nadir gértilen bir klinik tablodur.
DDMSnin olusumunda genellikle gebelikte veya ye-
nidogan déneminde cogunlukla orta serebral arterin u-
kanmasina bagh iskemik olaylar, enfeksiyon ve travma
sorumlu tutulmaktachr (5, 2, 11). Olgumuzda yenidogan
déneminde gecirilen menenjit sonrast mental geriligin
fark edilmesi ve epileptik nobetlerin baslamasi bu teoriyi
desteklemeltedir. Kraniyofasiyal asimetri, hemiparezi tet-
aparezi, vicudun bir yansinda hemiatrofi, mental re-
tarclasyon ve epileptik nobetler gortilebilir. Mental re-
tardasyon seyrektir. Epileptik nobetler siktir ve genellikle
tedaviye direnglidlir (1, 3-5, 8-10).

Olgumuzda mental retardasyon varlig ve epileptik
nobetlerin - siklasmast nedeni  yapilan radyolojik  in-
celemede ¢zellikle sag frontal sintistin ileri derecede ge-
niglemis oldugu ve sagda belirgin olmak {izere frontal
loplann az gelismis oldugu saptandi. Radyolojik bulgular
Sener ve ark. (1992) tarafindan parenkimal ve kemik yapi
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Resim 2: Olgunun kraniyal MR goriintiileri (A: sagitial kesit, B: koronal kesit)

degisiklikleri olarak iki grupta incelenmistir (8). Orta hat
yapilanmin kaymast, lateral ventikiillerin dilatasyonu,
beyaz ve daha az oranda da gri cevher kaylx ile po-
rensefalinin varligina isaret edilmektedir. Ayrica diploenin
ve i¢ tabulanin kahnlasmasi, falks deplasmans ve pa-
ranazal sintislerin genislemesi gibi kalvariyal degisiklikler
de bulunmaktadir. Bu kemik deformiteleri, fetal veya er-
ken cocukluk déneminde beyinde meydana gelen hasar
sonucu olugan voliim azalmasina bagh bir kom-
pansasyondur (8, 11).
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Ayricr tanuda pnémosinus dilatans frontalis (PDF) dii-
stintilmelidir. PDF, cesitli etyolojilere baglt olarak frontal
sinlislerin genislemesidir. Genellikle serebral hemiatrofi,
norolojik bulgu ve belirtiler olmaksizin kaslar ve almn alt
kisminda progresif genislemeye neden olmaktadir, Has-
talar genellikle estetik kaygi ile doktora bas vururlar (2, 6,
7). Olgumuzun ozellikle sag frontal sintisti genis olmakla
birlikie yliziinde herhangi bir asimetri yoktu,

DDMS'de epileptik nobetlerin sik gorillmesine rag-
men literattirde distoni ile birlikteligine rastliyamadik.



Distoni, bazal ganglionlanin veya kortikal baglantilarinin
da etkilendigini diistincdiimmektedir. Klinik ve radyolojik
bulgularn ile DDMS tarnust koydugumuz olgu ilgili literattir
gozden gecirilerek sunulmustur.
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