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Gec¢ Baslangich Epilepsi ile Basvuran Bir Olguda

Dyke-Davidoff-Masson Sendromu

A Case of Dyke-Davidoff-Masson Syndrome with Late-Onset Seizures
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Yirmi yedi yasinda kadin hasta, gecirdigi jenera-
lize tonik-klonik nébetten sonra klinigimize bas-
vurdu. Sol ust ve alt ekstremitelerinde atrofi var-
di. Kraniyal manyetik rezonans gérintilemede
sag serebral hemisfer hemiatrofisi gézlendi; has-
tada Dyke-Davidoff-Masson sendromu disunul-
di. Epileptik nébetleri icin sodyum valproat teda-
visi baglanan hastanin nébetleri kontrol altina
alindi; 1.5 yillik izlem siresince nébet tekrarina
rastlanmadi.

Anahtar Sézclkler: Atrofi/patoloji; konvulsiyon/etyoloji;
yuz hemiatrofisi/dogustan; hemipleji/dogustan; hipert-
rofi; paranazal sinisler/anormallik; nébet/patoloji; send-
rom.

A twenty-seven-year-old woman presented with
complaints of tonic-clonic seizures. Left-sided atro-
phy was found in her upper and lower limbs.
Magnetic resonance imaging of the brain showed
hemiatrophy in the right cerebral hemisphere. A
diagnosis of Dyke-Davidoff-Masson syndrome was
thought. Sodium valproate was initiated for epileptic
seizures, after which her symptoms improved. No
recurrences of seizures were seen during a follow-
up period of 1.5 years.

Key Words: Atrophy/pathology; convulsions/etiology;
facial hemiatrophy/congenital; hemiplegia/congenital;
hypertrophy; paranasal sinuses/abnormalities; seizures/
pathology; syndrome.

Dyke-Davidoff-Masson sendromu, ilk kez
1933 ysbnda Dyke, Davidoff, Masson tarafn-
dan, epileptik nobet ve serebral hemiatrofi ile
baflvuran dokuz olguda bildirilmifitir™ Olgu-
larda, kafa kaidesi degifliklikleri ile birlikte, et-
kilenen boélgedeki beyin dokusu hacminde
azalma gérulmufitur.™ Zeka geriligi tabloya efl-
lik edebilir.*® Sendrom, klinik olarak hemipleji
ve epileptik nobetlerle kendini gosterir.”

Parker ve ark.” befl olgu tizerinde yaptklar
cabflmada, dort cocukta epileptik nobet izler-

ken, elektroensefalografi (EEG) anormalligini
yalnyzca U¢ ¢ocukta gérmufllerdir. Yay>nlarda
epileptik nébetlerin cocukluk cag>nda bafllad>g>
bildirilmifitir."* Bu yaz>da sundugumuz olgu-
da ise, epileptik nobetler ileri yaflta ortaya ¢>k-
mfltor.

OLGU

Yirmi yedi yafbnda, evli, sag elini bask>n ola-
rak kullanan ev kad>n> hasta, ilk kez bir y>l 6n-
ce gecirdigi tonik-klonik jeneralize nébetin tek-
rarlamas>ndan bir glin sonra takibe al>nd>.
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Hasta dogmadan once, annesinin, alt> aybk
gebeligi s>ras>nda trafik kazas> gegirdigi ve bir
Olgunun, zor dogum 6éykust d>fbnda, ozgegml—
flinde baflka herhangi bir 6zellik yoktu. <lkokul
mezunu olan hastar>n egitimi s>rassnda baflar-
sz oldugu 6grenildi. Soygecmiflinde epilepsi
veya ek bir 6zellik yoktu.

Fizik muayenesinde, sol ylz yars>ron saga
gore atrofik oldugu goraldd. Sol Ust ve alt ekst-
remiteleri de saga gore belirgin derecede atro-
fikti. Hasta yakonlarnyn ifadelerine goére bu
anormallik dogumdan beri vard>. Diger fizik
muayene bulgular> normal bulundu. Nérolojik
muayenesinde sol nazolabial olugun silik oldu-
gu gorultrken; diger kraniyal sinir muayenesi
normal bulundu. Sol Ust ekstremitesinde fleksi-
yon kontraktlril ve spastisite vard>. Sol alt
ekstremitesi de spastikti. Derin tendon refleks-
leri solda canl> idi. Plantar yan>t> solda eksten-
sor olan olgunun, diger bulgular> dogald>. Ru-
tin laboratuvar incelemeleri normal sonuglan-
d>.

Kraniyal beyin tomografisinde, sag serebral
hemisferde hemiatrofi d>fbnda ek bir patoloji
gorulmedi (fiekil 1). Hastan>n elektroensefalog-
rafisinde, dinlenme ve uyan>k ddénemlerinde
zemin aktivitesi labil amplitadlt, dizensiz, 11-
16 Hz frekans>nda dalgalardan olufluyordu.
Monopolar ve bipolar derivasyonlarda, solda
belirgin her iki temporal, temporooksipital bol-
gelerde, bazen 6n alanlara yay»lan keskin, teta
frekans>nda yavafl dalga elemanlarn>n sk ve
uzun sureli olarak temel biyoelektrik aktiviteye
kanflt:g> izlendi (fiekil 2). Kraniyal manyetik re-
zonans gorunttlemede, sag serebral hemisfer-
de hemiatrofi belirlendi (fiekil 3).

Bu bulgularla takibe al>nan hastaya, giinde
1000 mg sodyum valproat verilmeye (Na-valp-
roat) bafllands>. Hastan>n bir bucuk y>Ibk taki-
binde epileptik ndbetin tekrarna rastlanmad>.

TARTIfiMA

«nfantil hemipleji olgularnda, radyolojik ola-
rak belirlenen serebral hemiatrofi ve kemik yap»
anormallikleri bulunmaktad>r.*® Tek tarafl> se-
rebral atrofi olgularsnda, kompansatuar kemik
yap> degifliklikleri de etkilenen tarafta bildiril-
mifltir. Bunlar etmoid, frontal, mastoid sinusler-
de ekspansiyon, tek tarafl> petr6z ¢at>da ve sfe-
noid kanatta elevasyon bigiminde s>ralanabilir.

Serebral hemiatrofinin etyolojisi, dogufltan
veya sonradan kazanlmfl olmak Utzere bafll>ca
iki gruba ayrImaktad>r.*” Dogufltan veya pri-
mer tipteki etyolojik faktor genellikle bilinme-
mektedir. Dogumdan k>sa bir stire sonra semp-
tomlarn bafllad>g> goraltr. Bu kategoride, se-
rebral hasarn intrauterin donemde olufltugu
diflunulmektedir.”

Kazamlmsfl veya sekonder tipteki etyolojik
faktor ise, dogum s>ras>nda veya daha ge¢ do-
nemde serebral hasar ile sonuglanr. Etyolojik fak-
torleri travma, enfeksiyon, vaskuler anormallik,
iskemik veya kanamal> olaylar oluflturmaktad>r.*

Olgumuzun ailesinden ab>nan 6zgec¢mifl bil-
gileri dogrultusunda, annesinin gebeligin alt>n-

fiEK<L 1

Hastarn>n kraniyal tomografisinde sag serebral
hemisfer hemiatrofisi izleniyor.
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fiEK<L 2

Elektroensefalografide sol hemisferde belirgin,
bitemporal, temporooksipital bolgede diken,
diken-dalga kompleksleri izlenmekte.
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fiEK<L 3

Kranal manyetik rezonans gorinttilemede
hemiatrofi daha belirgin olarak izleniyor.

o ay>nda gegcirdigi trafik kazas> sonras>nda has-
tanede bir ay takip edilmesi, intrauterin hipok-
siyi duflindirmektedir. Ancak, dogumun zor
olmas> ve dogum sonras> ddnemde de asimetri-
nin bulunmas> olgumuzun primer veya dogufl-
tan tip oldugunu daflindirmifitir. Bununla
beraber, kafa kaidesi degifliklikleri 18 ay ile iki
yafl aras>na kadar siirebilmektedir.”

Serebral hemiatrofisi olan hastalarda kon-
vulsiyon, hemipleji ve epilepsi gorulebilir.”®
Hastam»zda, hemiparezi ve epileptik nobetler,
serebral hemiatrofi ile birliktelik gostermekte
idi. Epileptik nobetler haftalar veya yllar icin-
de bafllayabilir” Bununla birlikte literatiirde,

Epilepsi Cilt 8, Say» 2, 2002

hastalarn epileptik nébetlerinin erken dénem-
de bafllad>g> bildirilmektedir."* Hastam>zda
ndbetler, 27 yaflbnda bafllamsfl ve sodyum valp-
roat tedavisi ile kontrol alt>na al>nmfltor.

Serebral hemiatrofisi olan hastalarda zeka
geriliginin sskbg> %15-20 aras>nda bildirilmifl-
tir™ Olgumuza test yap>lmamsfl olmas>na kar-
fbn, okuldaki baflars>zlbg> zeka geriliginden
kaynaklan>yor olabilir.

Sonug olarak, zeka geriliginin efllik ettigi veya
etmedigi, hemipleji/hemiparezinin bulundugu,
asimetrik ve herhangi bir dénemde bafllayan epi-
leptik nobeti olan hastalarda, Dyke-Davidoff-
Masson sendromu da duflinulmelidir.
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