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Epilepsi ile basvuran Dyke-Davidoff-Masson sendromlu olguda
manyetik rezonans goruntuleme

Magnetic resonance imaging in Dyke-Davidoff-Masson syndrome
presented with epilepsy
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OZET
Klinik olarak direncli epileptik nobetler, fasial asimetri, men-
tal retardasyon ve screbral hemiatrofi ile karakterize bir
sendrom olan Dyke-Davidoff-Masson sendromic (DDMS) ol-
dukca nadir goriilmektediv. Manyetik rezonans goriintiileme
(MRG), epilepsi etyolojisinin degerlendirilmesinde tercih edi-
len etkin gériintiileme yontemlerinden hirisidir. Biz olgu su-
numumuzda, klinigimize direngli epilepsi tamse ile refere edi-
len 22 vagidaki erkek hastada DDMS sendromunu gdsterdik
ve b sendromun klinik gorimimiindi, patolojisini ve tanisinda
MRG yonteminin degerini tartigtik.
Anahtar kelimeler: Serehral hemiatrofi, epilepsi, mental re-
tardasyon.

SUMMARY

Dyke-Davidoff-Masson syndrome, clinically characterized by
intractable epileptic seizures, facial asymmetry, mental retar-
dation and cerebral hemiatrophy is very rare and that might
cause resistant seizures. Magnetic Resonance Imaging (MRI)
is one of the imaging methods of choice to demonstrate the
etiology of epilepsy. In this study we have presented Dyke-
Davidoff-Masson syndrome in a 22 years old male patient
with medically intractable epilepsy and discussed clinical ap-
pearance, pathology and the value of the magnetic resonance
imaging in the diagnosis of this syndrome.

Keywords: Cerebral hemiatrophy, epilepsy, mental retar-
dation.

GIRIS

Direncli epilepsi en az ikili, yeterli dozda ve
belirli siire ilac kullanimina ragmen nobetleri
yasam kalitelerini etkileyen hastalar i¢in kulla-
nmilan bir terimdir (1). Nedenleri arasinda; yeter-
siz antiepileptik ilac diizeyi, yasam tarzi (alkol,
ilac kullanimi), progresit beyin lezyonlari, me-
tabolik hastaliklar, direncli epileptik sendrom-
lar ve antiepileptik ilac toksisitesi sayilabilir
(1). Dyke-Davidoff-Masson sendromu diger
adiyla serebral hemiatrofi sendromu; konjenital
veya edinsel nedenlerle olusan enfarkta sekon-
der gelisen konvulsiyon, fasiyal asimetri, kont-
ralateral hemipleji/hemiparezi ve 6grenme glic-
liigii ile karakterize bir sendromdur. ilk kez
1933 yilinda C.G.Dyke, L.M. Davidoff ve C.B.
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Masson tarafindan tanimlanmistir (2-3). DDMS
kliniginde en sik adolesan donemde siklikla ab-
sans nobetlere benzer tedaviye direncli epilep-
tik nobetler, fasial asimetri, mental retardasyon,
siniizit ve hemiparezi veya hemipleji ile goriil-
mektedir.

OLGU BILDIRISI

Yaklagik 5 yil 6nce baglayan, 2-3 ayda bir
tekrarlayan, 4-5 sn siiren ve biling kaybinin eg-
lik ettigi tonik-klonik vasifta nébetler tarifleyen
22 yasindaki erkek hastanin 6zgegmiginde, 5
yasina kadar birkag kez ategli havale gegirdigl,
okulda basarisiz oldugu ve sik sik Gist solunum
yolu enfeksiyonu gegirdigi 6grenildi. Soy geg-
misinde ozellik yoktu. Nébetleri icin ilag kul-
lanmryordu. Fizik muayenede hastada neviise
rastlanmadi. Solda hafif fasial asimetri mevcut-
tu. Laboratuar incelemelerinde; rutin kan, idrar
ve diger biyokimya tetkikleri normaldi.

Hastaya 1.5 Tesla Manyetik Rezonans Go-
riintiileme cihazimiz (Picker-Eclipse) ile aksi-
yel SE T1, aksiyel ve koronal planda FSE T2
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Resim 1: T1 agirhkli MRG incelemede,
aksiyel kesitte sol serebral hemisferde enfarkt alan
komsulugunda diploik mesafede

kalinlik arust izlenmektedir.

e i

Resim 2: T2 agirlikli MRG incelemede aksiyel
kesitte sol serebral hemisferde saga gore belirgin
voliim kaybr dikkati cekmektedir (hemiatrofi). Sol

parietal bitlgede kortikosubkortikal yerlesimli,
hiperintens karakterde, komsu sulkuslarda ve sol
lateral ventrikiil atrial kesimde genislemenin eslik
ettigi kronik dénem enfarkt sahasi izlenmektedir.

Resim 3: Flair sekansinda, koronal planda MRG
incelemede enfarkt alaninin sol lateral ventrikiil
atriumunda belirgin dilatasyona yol agtig
izlenmektedir. Dilate ventrikil periferinde
hiperintens karakterde gliosis sahasi dikkati
cekmektedir.

Resim 4: T1 agirhikli MRG incelemede , aksiyel
kesitte hiperaere frontal siniis izlenmektedir. Ayrica
sol serebral pedinkiiliin saga gore belirgin atrofik
oldugu dikkati ¢gekmektedir.
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goriintiiler elde edildikten sonra intravendz ga-
dolinyum verilmesini takiben (0.1-0.2
mmol/kg) yine aksiyel, sagittal ve koronal plan-
larda postkontrast goriintiileri elde ettik.

Hastanin kranial MRG goriintiilemesinde;
solda lateral ventrikiil kompartman geniglikleri-
nin saga gore belirgin olarak arttig1, korpus kal-
losumunun posterior kesiminin de transkallosal
aksonal dejenerasyona sekonder atrofik karak-
terde oldugu izlendi. Solda talamus, bazal
ganglionlar, kapsiila interna-eksternada belirgin
patolojik sinyal intensite degisikligi saptanma-
makla birlikte atrofik karakterde oldugu izlen-
di. Sol serebral hemisfer saga gore belirgin at-
rofik goriiniimde idi (Resim 1-3). Ayrica sol se-
rebral hemisferde frontoparietal operkulum ve
kismen insulay1 tutan kortiko-subkortikal yerle-
simli T1 agirlikli incelemelerde heterojen-hipo-
intens, T2 agirhikh incelemelerde heterojen-hi-
perintens karakterde sinyal intensite degisikligi,
giral yapilarda oligri formasyonu ve komsu su-
baraknoid mesafelerde geniglemenin eslik ettigi
sekel ensefalomalazi sahasi (Resim 2-3) mev-
cuttur (sekonder kortikal displazi). Medulla ob-
longata sol yarisinda retrograd wallerian deje-
nerasyona sekonder belirgin atrofik goriiniim,
pons ve mesensefalon diizeyinde de sol yarila-
rinda saga gore hafif atrofik izlendi (Resim 4).
Frontal siniis sol kesiminin saga gore belirgin
hiperaere oldugu gériildii (Resim 4). Bu radyo-
lojik goriiniimler klinik bulgular ile birlikte de-
gerlendirilerek sol tarafli Dyke-Davidoff-Mas-
son sendromu tanist konuldu.

TARTISMA

DDMS da klinikte hemiparezi, hemipleji,
degisik diizeylerde tek tarafh yiiz ve ekstremite
atrofisi ve konvulsiyon ile karakterizedir. Baz1
olgularda birlikte mental retardasyon da gozle-
nebilir. Prenatal donemde beyin hasarma ve no-
ron kaybina neden olan konjenital enfeksiyon-
lar, malformasyonlar, orta serebral arter iskemi-
leri gibi vaskiiler patolojiler, perinatal dénem-
deki dogum travmasi etyolojiden sorumlu tutul-
maktadir. Postnatal dénemde ise travma, tiimér,
vaskiiler malformasyonlar, okliizyonlar, enfek-

siyon ve uzamis febril konviilsiyonlar da
DDMS’na neden olabilir (2-5). Edinsel serebral
hemiatrofide kalvaryal ve fasiyal degisiklikler
gozlenmemektedir. Bu durum, tinik kalvaryal
degisikliklerin goriilmesi igin serebral hasarin
beyin gelisimi tamamlanmadan 6nce olusmasi
gerektigini gostermektedir. Sendromun klasik
bulgular olusan beyin hasarmin seviyesine gi-
re degismektedir (4-7).

Tani, radyolojik olarak serebral hemiatrofi,
hemikraniyal hipertrofi, kraniyal asimetri, ipsi-
lateral kraniyal kemik hipertrofi ile paranazal
sinlis ve mastoid hiicrelerde hiperpnomatizas-
yonun defisik derecelerde gdsterilmesi ile ko-
nur (8). Kraniyal goriintiilemede bu bulgulara
ek olarak orta kraniyal fossada hipoplazi, orta
hatta sift, ventrikiiler dilatasyon, mezensefalon
hipoplazisi, niikleus lentiformis hipoplazisi, ta-
lamus hipoplazisi, kontralateral parenkimal de-
gigiklikler ve kompansatuar serebral hipertrofi
de gosterilebilir (8, 3).

Epilepsi etyolojisine yonelik yapilan incele-
melerde MRG, yumusak dokuyu ayrintili gos-
terebilmesi nedeniyle tercih edilmelidir (1, 8-
9). Epilepsinin eglik ettigi beyin anomalileri
MRG yontemi ile yiiksek sensitivite ve spesifi-
te ile teshis edilebilir. Bronen ve arkadaslari
1996 yilinda 117 epilepsili olguda yaptiklar: bir
calismada MRG ile tanida, % 95 oraninda sen-
sitivite ve % 87 oraninda spesifite elde etmis-
lerdir (10-12, 14). Erken yasta gelisen hemihi-
poplazi varhiginda kafatasinin gelisimi i¢in be-
yin dokusunun biiylimedeki uyarici etkisi aza-
lir. Bu boslugu doldurmak i¢in kemik dokuda
sekonder hipertrofik degisiklikler olusur (13).
Kemik dokuda goriilen degisiklikler genellikle
atrofi diizeyi ile iligkilidir (3). Bilgisayarli to-
mografi ile saptanamayan ve beyin hemiatrotisi
nedeniyle geligen orta hat asimetrileri (talamus,
serebral pedinkiil asimetrisi) de MR'da gosteri-
lebilir. Ancak, Bilgisayarli Tomografi (BT) se-
konder kalvaryal degisiklikleri degerlendirme-
de MRG'den tistiindiir (7). Sfenoid kanat ve or-
bital tavan, diploik mesafe, paranasal sinis,
petréz kemik havalanmasi ve orta kranyal fossa
BT de daha iyi izlenir. Bizim olgumuzda da
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kalvaryumdaki kompansatuar degisikliklerin
cok belirgin olmamasi nedeni ile DDMS’ nun
edinsel nedenlerle oldugu diigiinildii.
Klinigimiz biinyerinde; Cakirer ve arkadas-
larinin yaptigy bir ¢alismada yaslari 0-68 ara-
sinda degisen medikal tedaviye direngli 73 epi-
lepsili olgunun sekizinde atrofi ve gliozisin es-
lik ettigi serebral infarkt sahalari, besinde se-
rebral tlimor, onaltisinda hipokampal skleroz,
birinde radial mikrobeyin, ii¢tinde kortikal
displazi, ikisinde pakigyri, ikisinde subkortikal
heterotopi, liclinde sizensefali, ikisinde serebral
hemiatrofi (Dyke-Davidoft- Masson sendro-
mu), birinde tuberoskleroz, ikisinde Herpes en-
sefaliti, birinde Rasmussen ensefaliti, besinde
vaskiiler malformasyon saptanmustir (14). Ve
bu ¢alismada MRG’nin, direncli epilepsi olgu-
larinda gerek temporal gerekse ekstratemporal
lokalizasyonlu yapisal beyin anomalilerini tes-
pit etmede ve epileptojenik fokusleri saptayarak
bu odaklarin tedavisinin planlanmasinda 6nem-
li rolii oldugunu belirtmektedirler (14). Bir bas-
ka ¢alismada Dyke-Davidott-Masson Sendrom-
lu yirmialt: hasta (ortalama yag [1) retrospektif
olarak arastirilmigdi (15). Bu calismada 19 olgu
(% 73.5) erkek, 7 olgu (% 26.5) kadn olgu gru-
bundan olugmakda idi ve sekiz hastada sag se-
rebral hemisfer tutulumunun (% 30.8), onsekiz
hastada (% 69.2) sol serebral hemisfer tutulu-
munun oldugu gosterildi. Bu caligmaya gore se-
rebral hemiatrofide tutulumun genellikle erkek-
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lerde ve sol hemisfer agirlikli oldugu bildiril-
mektedir (15). Bizim sunumumuzda da olgu er-
kek olup serebral atrofi sol lokalizasyonlu idi.

DDMS ayirict tanisinda yine serebral hemi-
atrofinin bulundugu Sturge Weber ve lineer se-
base neviis sendromlari, l6kodistrofilerin atro-
fik dénemleri ve hemimegalensefali bulunur
(16). Sturge Weber sendromu (ensefalotrigemi-
nal angiomatozis); fasiyal neviis, hemipleji ve
epileptik nobetler ile karakterize olup radyolo-
jik gortiniimiinde DDMS’da gériilenlere ek ola-
rak intrakranial tren ray1 seklinde kalsifikas-
yonlar, pial anjiomlar izlenir (17). Lineer seba-
se neviis sendromu, lineer formda fasiyal ne-
viisler, mental retardasyon ve nibetler ile gorii-
lebilir. Radyolojik olarak da DDMS na benzer
lateral ventrikiil genislemesi ve kalvaryal degi-
siklikler izlenebilir (17). Bizim olgumuzda be-
lirgin cilt lezyonlarinin olmayist bizi ilk iki ta-
nmidan uzaklastirdi. Hemimegalensefalide ise
genislemis lateral ventrikiil biiyiik hemisferde
izlenip DDMS dakinin tam tersidir.

Biz epilepsi etyolojisini aragtirdigimiz olgu-
da goriintiileme yontemi olarak MRG’yi tercih
ettik. Ancak aym radyolojik goriintiiyii verebi-
len birgok hastalik olmasi nedeni ile MRG bul-
gularin klinik bulgular ile birlikte degerlendir-
dik. MRG, epilepsi olgularinda etyolojiye yo-
nelik veya tedaviye yol gistermesi amaci ile
yapilan incelemelerde parankimi iyi degerlen-
dirmesi nedeni ile ilk tercih yontemi olmalidir.
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