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6zet: Davidoff- Dyke- Masson Sendromu, serebral 
hemiatrofi veya hipoplazinin sonucudur. Tamsz 
radyolojik olarak, unilateral serebral volum 
azalmaszm ve kompansatuar kalvariyal 
degi~iklikleri tespit etmekle konur. Klinik bulgular 
degi~ken derecelerde kraniyofasiyal asimetri, 
hemiparezil pleji ve konjenital veya erken 
ba~langz9lz epilepsidir. Mental retardasyonun 
bulunmasz ~art degildir. Bu 9ah~mamiZda, refrakter 
nobetleri ve kortikospinal bulgulan alan iki 
hastamn yapilan radyolojik incelemelerinde 
Davidoff Dyke Sendromuna uygun goruntiiler 
saptanmz~tzr. Bu durum, diren91i, erken ba~langz9lz 

nobetlerin bulundugu vakalarda ozellikle 
kortikospinal bulgular e~lik ettiginde Davidoff Dyke 
Sendromunun akzlda bulundurulmas1 gerektigini 
gostermektedir. 

Anahtar Kelimeler: Atrofi, Epilepsi 

Davidoff- Dyke Sendromu, ilk kez 1933 ' te Dyke 
adh bir ara~tirmacJ tarafmdan tammlanan ender 
gori.ilen bir sendromdur. Daha soma Davidoff ve 
Masson tarafmdan da benzer olgularm sunulrnas1 ile 
Davidoff-Dyke sendromu ad1 kullamlmaya 
ba~lanmJ~tir (1). Bu sendrom, serebral hemiatrofi 
veya hipoplazinin sonucudur. Tams1 radyolojik 
olarak, unilateral serebral voli.im azalmasm1 ve 
kompansatuar kalvarial degi~iklikleri tespit etmekle 
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Summary: Davido.ff-Dyke-Masson Sydrome 
basically refers to variable degrees of atrophy or 
hypoplasia of one cerebral hemisphere. The 
diagnosis is established by demonstrating 
parenchymal and compensatory bony changes. The 
clinical presentation consists of some degree of 
craniofacial asymmetry, hemiparesis/ p/egia and 
congenital or early onset seizures. Mental 
retardation is not necessarily found. In this paper, 
two cases with refractory epileptic seizures and 
corticospinal signs were presented. The cranial CT 
and MR scans were found to be compatible with 
Davidoff-Dyke Syndrome. We point out that in cases 
of refractory and early onset seizures, particularly 
when associated with corticospinal signs, Davido.ff
Dyke Sydrome must be borne in mind. 
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konur. Klinik bulgular, degi~ken derecelerde 
kraniyofasiyal asirnetri, hemiparezi/plej i ve 
konjenital veya erken ba~langiyh epilepsidir. 
Etyolojide, konjenital formunda intrauterin vaski.iler 
serebral etkilenmeler ve edinsel tipinde ise travma, 
infeksiyon, hemoraj ik ve tikayici vaski.iler olaylar 
gibi multifaktariyel nedenler sorumlu tutulmaktad1r. 
Etyolojik faktori.in roli.i merkezi sinir sistemi tam 
maturasyona ula~madan soz konusu olmahd1r. Bu da 
perinatal donem veya hemen sonrasmdad1r (2). 

Bu yah~mada, erken ba~ langiyh ve refrakter 
nobetleri o lan epileptik hastalarda Davidoff-Dyke 
Sendromunun di.i~i.ini.ili.ip ara~tmlmas1 gerekliligi 
incelenen iki olgu dolayisiyla belirtilmeye 
yah~IImi~tir. 
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OLGULARIN SUNUMU 

Olgu l: Onyedi ya~mda bayan hastanm, l ya~mdan 
beri epileptik nobet gec;irmekte oldugu ogrenildi. 
Nobetleri soldan fokal ba~langtc;h, sekonder 
jeneralize idi. Ozgec;mi~inde yenidogan doneminde 
ate~li hastahk oykilsti mevcuttu. Ailesinde benzer 
bir hastahk yoktu. Norolojik muayenesinde, hafif 
mental retardasyon ve sol hemiparezisi mevcut olup, 
derin tendon refleksleri (DTR)' ler solda hiperaktifti 
ve bilateral Babinski mevcut idi. Hastanm c;ekilen 
bilgisayarh beyin tomografisi (BBT)'nde, sag 
serebral hemiatrofi, sag lateral ventrikillde 
geni~leme ve orta hat yapllannda saga kayma 
saptandt (Resim 1 ,2,3). Elektroensefalo grafi 
(EEG)'sinde ise sag hemisferden ba~laytp sola da 
yaytlan yava~ dalga paroksizmleri vard1. 

Hastanm nobetleri fenitoin tedavisine ragmen 
haftada birkac; kez olmak tizere devam ettiginden ek 
ilac; olarak vigabatrin ba~land1. Fakat maddi 
sebeplerden dolayt vigabatrin tedavisine devam 
edemeyen hastaya fenitoin ve karbamazepin 
kombine tedavisi onerildi. 

Olgu 2: Onyedi ya~mda erkek hasta dokuz ya~mdan 
beri tonik klonik nobetler tantmhyordu. 
Ozges;mi~inde dogumda uzamt~ travay oykilsii vard1. 
Aile oykUstinde benzer hastahk yoktu. Noroloj ik 
muayenesinde sag santral fasiyal parezi ve sagda 
DTR' leri canh olarak saptanan hastanm dokuz sene 
onceki BBT' sinde sol serebral hemiatrofisi 
mevcuttu. C::ekilen manyetik rezonans gortintiileme 
(MRG) tetkikinde ise sol lateral · ventriktil 
dilatasyonu, minimal gri cevher kaybt, hipoplazik 
talamus ve falksm deplasmam saptand1 (Resim 
4,5,6). EEG' sinde her iki temporal bolgede zemin 
ritmi diizensizligi gozlendi. Stk nobet ges;irme 
nedeniyle poliklinigimize ba~vuran ve karbamazepin 
kullanan hastanm tedavisine lamotrigine eklendi. 
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Resim 1. Birinci olguya ait kraniyal BBT gorUntiileri 

Resim 2. Birinci olguya ait kraniyaJ BBT gorilnttileri 
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Davidoff-Dyke sendromu 

Resim J. n irincr olgu~ a an krani~ al BB I giiriinliikr r 

Rcsim .t. ikinci olguya ait kraniyal MR gortinHileri 

Resim 5. ikinci olguya ait kraniyal MR gorlintlileri 
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Resim 6. ikinci olguya ait kranial MR gortintli leri 

TARTI$MA 

Davidoff-Dyke Sendromu, intrauterin veya perinatal 
di:inemde olu~an beyin hasarma baglt geli~en 
serebral hemiatrofmin bir sonucudur. Kliniginde, 
kraniyofasial asimetri, hemiparezi/pleji ve epileptik 
ni:ibetler bulunmaktadtr. Serebral hemiatrofiye 
sekonder olarak kalvariyal yaptda bir tak1m 
degi~iklikler gi:iziikrnektedir. Yaptlan radyoloj ik 
incelemelerde ipsilateral kemik yaptda diploik arahk 
ve i~ tabulanm kahnla~masJ, petri:iz ridge, sfenoid 
kana! ve orb ita tavamnm elevasyonu, paranasal sinUs 
ve mastoid hava hiicrelerinin geni~lemesi, orta/i:in 
kraniyal fossanm boyutlanmn azalmas1 ~eklinde 
degi~iklikler saptamr. Kemik yapt.lardaki 
degi~iklikleri incelemede BBT'nin MRG' ye gore 
daha i.istlin oldugu belirtilmektedir (2). Parankimal 
yaptda ise serebral hemiatrofi, ipsilateral lateral 
ventrikiil dilatasyonu, porensefali, orta hat 
yaptlarmm kaymast, hipoplazik internal kapslil, 
hipoplazik serbral pedinkiil ve hipoplazik talamus 
gibi degi~iklikler gi:izlenmektedir. Her iki 
olgumuzda da kortikospinal bulgular ve epilepsi 
bulunmast lizerine yaptlan radyolojik tetkiklerinde 
serebral hemiatrofi ve ipsi lateral ventriktilde 
dilatasyon saptand1. Birinci olguda aynca orta hat 
yaptlannda kayma mevcuttu. ikinci olguda ise ek 
olarak hipoplazik talamus ve falksm deplasmani 
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gozlenmi~tir. Klinik ve radyolojik incelemeler, her 
iki olguda da Davidoff-Dyke Sendromu tamsm1 
dogrulamaktad1r. Diren~li erken ba~Jangi~h 

epilepsiye, kortikospinal bulgular e~lik ettiginde bu 
sendromun akilda bulundurulmasi gerektigi 
dti~tinUimektedir. 

Yapiian yaymlarda, radyolojik tetkiklerde konjenital 
etyoloji olan vakalarda kortikal sulkuslann s ilik, 
edinsel etyoloji olan vakalarda ise sulkuslann 
belirgin olarak saptand1g1 bildirilmi~tir(3 ,4 ). 
Olgulanmizm her ikisinde de edinsel etyoloji soz 
konusu olup yapilan tetkiklerinde kortikal 
sulkuslann belirgin olarak saptanmas1 bu bulgu ile 
uyumludur. 
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