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DYKE-DAVIDOFF SENDROMU

Iki Olgu Sunumu

Serdar Kesken*, Emre Ersoy**, Mustafa Ozkan** yasar Zorlu*

Dyke-Davidoff Sendromu (DDS), serebral hemisferlerden birinde degisik diizeyde edinsel
atrofi ya da dogumsal hipoplaziye bagh doku kayb: ile karakterizedir. Bu yazida,
kraniyo-fasiyal asimetri, epileptik nébetler ve bemiparezi gibi klinik bulgular ve

néro-radyolojik gériintimii ile iki olgu sunulmaktadsr.

Anabtar Kelimeler: Serebral hemiatrofi,epilepsi,kraniyo-fasiyal asimetri.

Dyke-Davidoff Syndrome: Two cases report

Dyke-Davidoff Syndrome (DDS) is characterized congenital hypoplasia or acquired atrophy

which variable degrees of unilateral loss of cerebral hemisphere.In this paper, two cases with

neuroradiological imaging and clinical findings such as cranio-facial

asymmetry,bemiparesis and epileptic seizures, presented.

Key Words: Cerebral hemiatrophy, epilepsy, cranio-facial asymmetry.

Dyke-Davidoff Sendromu (DDS), serebral hemiatrofi,
serebral hemisferlerden birinin hipoplazisine yada edin-
sel atrofisine bagli ender gortilen bir sendromdur. 1lk ola-
rak 1933'de Dyke adh arastirmaci tarafindan bildirilmistir.
Daha sonra Davidoff ve Masson tarafindan da benzer ol-
gulann sunulmasi ile DDS tanimlamast kullanilmaya bas-
lanmustir (2). Serebral hemiatrofi hastaligin en énemli 6-
zelligini olusturur. Konjenital ya da edinsel olmak tizere
iki tip ayut edilmektedir. Serebral hemi-atrofi; he-
misferlerden birindeki gelisimsel hipoplaziye yada akkiz
nedenli atrofiye baghdir. Etyolojide; konjenital formunda
intrauterin vaskiiler serebral etkilenmeler, edinsel tipinde
ise multifaktéryal nedenler (travma, infeksiyon, he-
morajik ve tikayict vaskiler progesler) sorumlu tu-
tulmaktadir. Tdm bu nedenlerle meydana gelen ge-
lisimsel —anormallikler, serebral —maturasyon ta-
mamlanmadan 6nce olusmaktadir (1,6,9). Klinik bul-
gular; kraniyofasiyal asimetri, hemiparezi ve epileptik
nobetler seklindedir. Epileptik nobetler, siklikla direngen
bir tablo gosteritler. Bazen mental retardasyon bulgulara
eklenebilir (4,5).

OLGULARIN SUNUMU

Olgu 1. 37 yaginda kadin hasta, stk nébet gecirme,
biling bozuklugu ve koma halinde yogun bakim te-
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davisine alindi. 10 yildir epilepsi tanustyla izlenmekte olan
olgu, fenitoin kullanmaktaydi. Status tedavisine alindi.
Ozgeg¢misinde, uzamus travay ve anoksik dogum 6ykiisii
vard, ailesinde benzer hastalik yoktu. Fizik bakida, vii-
cudun sag tarafinda yiliz ve kranyumu icine alan belirgin
atrofi gbzlendi. Tedavinin 2. glintinde bilin¢ tamamen a-
¢ildi, nérolojik bakida sagda spastik hemiparezi saptandi,
mental gelisim normal bulundu.

Laboratuar incelemelerinde; rutin kan, idrar ve diger
biyokimyasal analizleri normaldi. BBT'de, sol serebral
hemiatrofi ve sol lateral ventrikiilde ileri derecede genis-
leme saptand: (Resim 1). Olguda "kapali yer korkusu"
nedeniyle MRG incelemesi yapilamadi. EEG'de sag he-
misferde egemen zemin aktivitesi bozuklugu gériildi.
Nobetleri, fenitoin ve valproik asit kombinasyonu ile
kontrol altinda taburcu edildi.

Olgu 2. 28 yasinda erkek hasta, son zamanlarda no-
betlerinde siklasma nedeniyle basvurusunda klinigimize
yatrildi. Gli¢ dogum,yenidogan doneminde atesli hastalik
ve ilk olarak 1 yaginda febril konvulsiyon 6ykiisti mev-
cuttu. 7 yasindan beri generalize tonik klonik nébetleri
nedeniyle tedavi gormekteydi. Aile dykiisiinde benzer
hastalik yoktu. Fizik bakida, sag yiiz ve karanyumu iceren
asimetri gozlendi Norolojik bakida solda egemen tet-
raparezi, spastik yirliyls mevcuttu. Valproik asit te-
davisine ragmen, son aylarda tedaviye uyum giicliizii ve

nobet sikliginde aris mevcuttu. Laboratuar in-



Resim 1: BBT incelemesinde (Olgu 1), sol serebral bemiatrofi ve
sol lateral ventrikiil dilatasyonu gorviniimii.

Resim 2: MRG incelemesinde (Olgu 2), parasagittal kesitte sag
hemisferde ileri derece atrofi ve ventrikiil dilatasyonu gériniimaii.

celemelerinde rutin kan,idrar ve diger biyokimyasal ana-
lizleri normaldi. Alti yil 6neeki BBT incelemesinde, sagda
ventrikil dilatasyonu ve ileri derecede doku kaybi mev-
cut idi. MRG incelemesi yapildiginda, parasagital ke-
silerde sag hemisferde ileri derecede doku kaybi, he-
miatrofi ve ventrikiil dilatasyonu, aksiyel kesitlerde ise
kemik yapt kompansasyonuna bagl sagda frontal sinus
genislemesi gdzlendi (Resim 2,3). EEG'de sag hemisferde
zemin aktivitesi bozuklugu gézlendi. Direngen epilepsi
olarak ele alinan olgu, uygun dozda valproik asit ve la-
motrigine tedavisine alindt.

TARTISMA

DDS'nun olusumunda genellikle, gebelik sirasinda ve
yenidogan déneminde, orta se-rebral arterin titkanmasina
baglt iskemik progesler sorumlu tutulmaktadir. Kli-
niginde, kranyo-fasiyal asimetri, hemiparezi/pleji, tet-
raparezi, epileptik nobetler ve viicudun tiim bir yanisinda
atrofiler bulunmaktadir. Mental retardasyona rast-
lanmakla birlikte, her olguda goriilmez. DDS, klinigi ve
radyolojik ¢zellikleriyle olduk¢a nadir ve ilging bir tab-
lodur (2,6).
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Resim 3: MRG incelemesinde (Olgu 2), aksiyel kesitte sag frontal
sinusun kompansatris genislemesi.

Her iki olgumuzda da epileptik nébetlerin siklasmasi
sonucy,yapilan norogorintilemede serebral hemiatrofi
ve ipsilateral lateral ventrikiil dilatasyonuna rastlandi.
DDSunda BBT ve MRG incelemelerinde, unilateral se-
rebral parenkimal kayip, kompensatuar kalvarial de-
gisimler ve orta hat sapmasi gozlenmektedir. Ozellikle
beyaz cevher kaybt belirgindir. Ipsilateral yan ventrikiil
genislemesi ve bununla iligkili porensefalik kistler de siktir
(1,4,6,8). Her iki olguda da kraniyo-fasiyal asimetri, pi-
ramidal bulgular ve epilepsi, radyolojik ¢zelliklerle bir-
likte DDS tanusiru desteklemekteydi. Birinci olguda MRG
incelemesi yapilamadi. Oysa beyaz cevher kaybi ve ola-
silikla iskemik enfarkt sonucu gelisen gliotik alanlarin go-
rintiilenmesinde MRG'nin yeri doldurulamaz (3,6,9). An-
cak her iki olguda da enfarkt zemininde gelisen gliozis
goriintilenemedi. Olgulanmizin her ikisinde de,anoksik
dogum Oykiisti bulunmaktaydi. Bu nedenle olgularda
postpartum edinsel etyoloji digtintildd.

Radyolojik bulgular, Sener ve ark. (1992) tarafindan
parenkimal ve kemik yap: degisiklikleri olarak iki grupta
incelenmistir. Buna gore,orta hat yapilarinin kaymast,la-
teral ventriktlerin dilatasyonu, beyaz ve daha az oranda
da gri cevher kaybt ile porensefalinin varligina dikkat ce-
kilmektedir. Ayrnica, diploenin ve i¢ tabulanin kalinlas-
mast, falks deplasmani,paranazal siniislerin genislemesi
gibi kalvarial degisiklikler de bulunmaktadir (8). Bu de-
gisiklikler unilateral volim azalmasina baglt bir kompan-
sasyondur (6,7,8). Engin ve ark.(1995), bildirdikleri iki
cocuk olgudan birisi konjenital digeri de edinsel etyolojiye
baglanmustir. Olduk¢a erken donemde tant alan bu ol-
gularin klinigi ve radyolojik bulgulan bizim olgulanimiza
benzerlik gostermektedir (3). Klinik ve radyolojik &zel-
likleri ile, DDS tarust alan iki olgumuz ilgili literatiir gozden
gecirilerek sunulmustur.
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