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Abstract

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) ilaca direngli ndbetler,
serebral hemiatrofi, kontrlateral hemiparezi, fasiyal asimetri, mental
retardasyon veya 6grenme glglikleri ile karakterize nadir gérilen bir
sendromdur. Yirmiyedi yasinda erkek hasta nébet gecirme yakinmasi
ile basvurdu. Hasta ilk nébetini 3 gunlikken gegirmis. Nébetleri
kompleks parsiyel nobetler seklindeymis. Cesitli antiepileptikler
kullanan hastanin 3 yasina kadar ndbetleri devam etmis. Nérolojik
muayenesinde sag tarafta hafif hemiparezi (-5/5), derin tendon
refleksleri hiperaktif ve Babinsky delili pozitif saptandi, sol tarafinda
pramidal sistem muayenesi normaldi. Kraniyal Manyetik Rezonans
incelemesindesol serebral kortikal atrofi gérildi. Ogrenme giigligi
de bulunan hastaya DDMS tanisi konuldu. Tedavisi karbamazepin
1000 mg/giin ve topiramat 200 mg/giin olarak dizenlendi, On aylik
takibinde ndbet olmadi. DDMS olan hastalarda absans, kompleks
parsiyel nébetler ve sekonder jeneralize ndbetler goriilebilir. ilaca
direngli ndbetlerin tedavisinde hemisferektomi gibi cerrahi girisimler
gerekebilir. Bizim hastamizda cerrahiye ihtiyag duymadan oral
antiepileptik tedavi ile ndébet kontrolli saglandi. Sendrom nadir
goriildigiinden ve Beyin MR gérintileri tipik oldugundan sunulmaya
deger bulunmustur.

Anahtar kelimeler: Dyke, Davidoff, Masson sendromu, direngli
nébetler, serebral hemitrofi

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome (DDMS) is rarely seen and
a clinical entity with features of drug-resistant epileptic seizures,
cerebral hemiatrophy, contralateral hemiparesia, facial asymmetry,
mental retardation or learning disability. A 27 year-old-male patient
presented with complaint of seizure. His first attack was occurred
when he was three-days-old. His seizures were complex partial
seizures. He has used varios of antiepileptics but seizures could
not be controlled since he was three-years-old. Neurological
examination revealed mild hemiparesis, hyperactive deep tendon
reflexes and Babinsky’s sign positivity at the right side. Magnetic
resonance imaging (MRI) of the brain revealed left cerebral cortical
hemiatrophy. The patient was diagnosed with DDMS considering that
learning difficulties in additon to the above clinical features. He has
used 1000 mg/day carbamezepine and 200 mg/day topiramate for
10 months and he is seizure free now. Absence, complex partial or
secondary generalized seizures may seen in patients with DDMS.
Surgical procedures like hemispherectomy may be performed
in patients who have frequent and drug-resistant seizures. In our
patient, seizures were controlled with oral antiepileptic drugs without
any need of surgery. This case is presented because of the rarity of
the syndrome and demonstratively of the brain MRI.
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GiRiS

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) direngli ndbetler,
serebral hemiatrofi, kontrlateral hemiparezi ve fasiyal asimetri, siniislerde
hiperpndmatizasyon, ipsilateral ossedz hipertrofi ile karakterize nadir
gortilen bir sendromdur (1). Klasik triadini hemiparezi, 6grenme
gugliikleri ve epileptik nébetler olusturur (1). Sensérindral isitme kaybi,
psikiyatrik bozukluklar eslik edebilir (1). Bu yazida 27 yasinda, erkek,
DDMS tanisi alan bir hasta klinik, radyolojik ve elektrofizyolojik bulgulari
ile sunulmustur.

OLGU

Yirmiyedi yasinda erkek hasta, ylzini saga sola gevirme, gevreye
anlamsiz bakma, dnce sag kol ve bacakta daha sonra tim viicudunda
olan kasilma-gevseme, dislerini kilitteme, agzindan kdpuk gelmesi, idrar
kagirma ve biling kaybinin eglik ettigi 30 dakika kadar siiren nébet gegirme
sikayeti ile geldi. Ozgegmisinde sorunsuz gegen bir gebelik dénemini
takiben miadinda normal spontan vajinal yol ile 3300 g dogdugu, dogar
dogmaz agladigi, morarmasinin olmadigi &grenildi. Hikayesinden 3
gunlikken, annesinin tarifi ile renginde solma, gézlerinde deviasyon
seklinde ndbet gegirdigi 10 aylikken febril konvilsiyon gegirdigi 6grenildi.

Hastanin 3 yasina kadar ndbetleri devam etmis, 3 yasinda bagvurduklari
noroloji hekimi tarafindan fenitoin tedavisi baslanmis. Fayda gérmemesi
lizerine karbamazepine gegilmis. Son birkag yildir tedavisine topiramat
eklenmis. Yilda 4-5 kez ndbet gegiriyormus. Hastanin zihinsel becerileri
saglammis ancak matematik ve fen derslerinde yasitlarina gore
basarisizmis. Norolojik muayenesinde sada konjlige bakista her iki
gdzde horizontal nistagmus, hafif dizartri, sagda hafif hemiparezi (-5/5),
sagda hafif dismetri ve sa§ tarafta derin tendon refleksleri hiperaktif
saptandi. Laboratuvar incelemelerinde; rutin kan, idrar ve diger
biyokimya tetkikleri normaldi. Hastanin elektroensefalografisinde (EEG)
belirgin asimetri veya epileptik desarji yoktu (Sekil 1). Kraniyal Manyetik
Rezonans incelemesinde (MRI) sol serebral kortikal atrofi ve sol lateral
ventrikiilde atrofiye sekonder genisleme goruldi (Sekil 2a, b, ¢ ve d).
Bulgular DDMS ile uyumlu bulundu. Hastanin tedavisi karbamazepin
1000mg/giin ve topiramat 200mg/gln olarak diizenlendi. On aylik
takibinde ndbeti olmadi.

TARTISMA
DDMS ilk kez 1933 yilinda Dyke, Davidoff ve Masson tarafindan
pnoémoensefalografi ve direk grafiler ile 9 hastalik serilerinde

Yazigma Adresi: Selda Keskin Giler, Saghk Bakanhgi Ankara Egitim ve Arastirma Hastanesi Noroloji Klinigi , Ankara

e-posta: keskinselda@gmail.com
Gelis Tarihi: 06.01.2015 Yayina Kabul Tarihi: 03.03.2015



Giler ve ark.

Sekil 1. Uyaniklik sirasinda, gozler kapali, zemin ritmi 9-10
cyc/sn alfa ritminde, normal EEG

tanimlanmustir (2). Klasik klinik gérinimuni hemiparezi veya hemipleji,
mentalreterdasyon veya égrenme gugligi ve ndbetler olusturur. Tek
serebral hemisferde atrofi veya hipoplazi, orta hat sifti, ayni tarafta
ossesdz hipertrofi veparanazal ve petromastoid sinlslerde hiper
pnématizasyon sendromun klasik radyolojik gorlimldir. Serebral
hemiatrofi konjenital veya edinsel olmak Uzere iki sekilde olusabilir.
Konjenital tipe enfeksiyonlar, orta serebral arterin vaskiileroklizyonu
veya midaortikarkdakoarktasyon gibi vaskileretyolojiler sebep olur.
Klinik genellikle bebeklik déneminde baslar. Edinsel tip travma, tlimérler,
enfeksiyonlar, iskemi ve hemorajilere bagli olugabilir. Etyolojik faktdriin
olusma zamani Kliniginin olusacadi zamani belirlese de klinik gortinim
genellikle adolesan veya eriskin dénemde gergeklesir (3).

Yasamin ilk yillarinda heniiz kalvaryum gelisimini tamamlamamigken
beyin dokusunda atrofi gelistijinde ayni tarafta kafa kemikleri
ve sinuslerde hipertrofi gibi kompansatuvar degisiklikler —gelisir.
Gorlntlleme yontemlerinde tek tarafli serebralatrofi ile birlikte ayni taraf
ventrikilindeshift oldugu gortllr. Etkilenen tarafta sulkuslarda gelisme
ve beyin dokusunda gliozis gelisir. Konjenital hemiatrofide ise zedelenme

Sekil 2. Kraniyal MR goérlntuleri transvers kesit T2 (A),
Flair (B) ve koronal kesit (C,D) incelemesinde sol serebral
hemiatrofi izlenmektedir
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in utere olursa orta hat yapilarinda hastalikl tarafa dogru sift ve gliotik
doku gelisimi bulunmaz (4). Hastamizda klinik bulgularin (i¢ gunlikken
baslamis olmasi, kraniyal MR'da da gliotik degisikliklerin bulunmamasi
sebebi ile konjenital olarak gelisti§i diisiniimUstir. DDMS'da erkek
cinsiyet ve sol hemisfer tutulumunun daha yaygin oldugu bilinmektedir
(5). Bu yonuyle de hastamiz klasik bir DDMS vakasidir.

DDMS'lu hastalarda absans, kompleks parsiyel nébetler ve sekonder
jeneralize nobetler gortilebilir. Sik ve oral antiepileptik tedavilere yanitsiz
hastalara fonksiyonel hemisferektomi gibi cerrahi prosedurler de
uygulanmaktadir (6). Hastamizda cerrahiye ihtiya¢g duyulmadan oral
antiepileptik tedavi ile nébet kontroli saglanmistir. Bu yazida klasik bir
DDMS Klinik, radyolojik ve elektrofizyolojik bulgulari ile sunulmustur. BT
veya MR tanida altin standarttir.
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