Dicle Tip Dergisi /
Dicle Medical Journal

2014; 41 (2): 375-379
doi: 10.5798/diclemedj.0921.2014.02.0434

OZGUN ARASTIRMA / ORIGINAL ARTICLE

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (serebral hemiatrofi): Radyolojik bulgular

Dyke-Davidoff-Masson syndrome (cerebral hemiatrophy): Radiological findings

Yasar Biikte!, Aslihan Semiz Oysu!, Faysal Ekici?, Salih Hattapoglu?, Zakir Sakc1', Elif Fidan!

OZET

Amag: Dyke-Davidoff-Masson Sendromu (DDMS) olan
olgularin kesitsel kranial goériintileme bulgularinin sunul-
masi amaglanmistir.

Yontemler: Bilgisayarli tomografi (BT) ve/veya manye-
tik rezonans gorintileme (MRG) ile unilateral serebral
hemisferik atrofisi saptanmis olan 16 olgunun bulgulari
retrospektif olarak degerlendirildi. Olgularin 8’i kadin ve
8'i erkek olup, yaslari 5 ile 53 (ortalama: 24) arasinda de-
gisiyordu. Olgularin 6’s1 cocuk ve 10’u eriskindi. Olgularin
5’'inde BT ve 13’Ginde MRG tetkiki yapilmigti. Olgularin
goruntileri retrospektif olarak incelenerek serebral pa-
rankimal bulgular ve kompansatuar kranial bulgular not
edildi.

Bulgular: Tum olgularda unilateral serebral hemisfer at-
rofisi, ipsilateral kortikal sulkuslarda ve lateral ventrikilde
genisleme mevcuttu. Hemisferik atrofi ile birlikte 6 olguda
(%37,5) korpus kallozumun ipsilateral atrofisi, 13 olguda
(%81) ipsilateral talamik atrofi, 8 olguda (%50) ipsilateral
parahipokampal atrofi, 7 olguda (%44) ipsilateral sereb-
ral pedinkulde atrofi ve 3 olguda (%19) ipsilateral pons
atrofisi saptandi. Olgularin 13 tanesinde (%81) gliotik
sinyal degisiklikleri gézlendi. Kompansatuar bulgulardan
unilateral kalvariyal kalinlasma 4 olguda (%25) fokal, 12
olguda (%75) diffiz olarak izlendi. Frontal sinus ipsilate-
ral yariminda genisleme 15 olguda (%94) ve ipsilateral
temporal kemik havalanmasinda artis ise 5 olguda (%31)
mevcuttu.

Sonuglar: DDMS, serebral hemiatrofi ve kalvarial hipert-
rofi bulgulari ile kendini gbsteren bir sendromdur. Kesitsel
radyolojik gorintileme bulgulari olgular arasinda ¢esitlilik
gOsterebilir.

Anahtar kelimeler: Dyke-Davidoff-Masson sendromu,
serebral hemiatrofi, kalvarial hipertrofi, bilgisayarli tomog-
rafi, manyetik rezonans gérintileme.

ABSTRACT

Objective: The aim of this study was to present cross-
sectional cranial imaging findings of cases with Dyke-
Davidoff-Masson syndrome (DDMS).

Methods: The findings of 16 cases in whom unilateral
cerebral hemispheric atrophy was detected at computed
tomography and/or magnetic resonance imaging were
retrospectively evaluated. The cases consisted of 8 fe-
males and 8 males, the ages ranged between 5 and 53
(mean:24). Six of the cases were children and 10 were
males. Five of the patients had CT and 13 had MRI scan.
The images were retrospectively evaluated and cerebral
parenchymal findings and compensatory cranial findings
were noted.

Results: All cases had unilateral cerebral hemispheric
atrophy, ipsilateral cortical sulcal and lateral ventricular
dilatation. Together with hemispheric atrophy ipsilateral
atrophy of corpus callosum in 6 cases (37.5%), ipsilat-
eral thalamic atrophy in 13 cases (81%), ipsilateral para-
hippocampal atrophy in 8 cases (50%), ipsilateral cere-
bral pedincular atrophy in 7 cases (44%) and ipsilateral
pontine atrophy in 3 cases (19%) were detected. Gliotic
signal changes were observed in 13 cases (81%). Of
compensatory findings, unilateral calvarial thickening was
focal in 4 cases (25%), and diffuse in 12 cases (75%).
There was expansion in ipsilateral half of frontal sinus in
15 cases (94%) and expansion in temporal bone aeration
in 5 cases (31%).

Conclusion: DDMS is a syndrome presenting with find-
ings of cerebral hemiatrophy and calvarial hypertrophy.
Cross-sectional radiological imaging findings may be vari-
able among cases.

Key words: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, cerebral
hemiatrophy, calvarial hypertrophy, computed tomogra-
phy, magnetic resonance imaging.
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GIRIS

Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDMS) sereb-
ral hemisfer atrofisi ve kompansatuar osse6z ve si-
niizal hipertrofi ile karakterize nadir bir sendromdur
[1]. iIk kez Dyke, Davidoff ve Masson tarafindan
1933 yilinda direkt grafi bulgulari tanimlanmistir
[2]. Kesitsel goriintiilemenin yayginlagsmasini ta-
kiben literatiirde DDMS nin bilgisayarli tomografi
(BT) ve manyetik rezonans goriintileme (MRG)
bulgular ¢esitli serilerde yayinlanmistir [3-9].

DDMS konjenital ve edinsel olabilecegi gibi,
parankimal bulgular olgular arasinda degiskenlik
gosterebilmektedir. Bulgulardaki bu degiskenlik,
vaskiiler lezyonlar ve 6zellikle vaskiiler okliizyo-
nun seviyesi ile iliskilendirilmistir [10]. Serimizde
serebral parankimal ve kalvariyal kompansatuar
bulgularin dagilimimi arastirmay1 amagladik.

YONTEMLER

Kraniyal BT ya da MRG’de unilateral serebral he-
misferik atrofisi saptanmis olan 16 olgunun goriin-
tiileri retrospektif olarak incelendi. Olgularin yasla-
r1 5 ile 53 arasinda degisiyordu (ortalama yas: 24).
Olgularm 8’1 kadin, 8’1 erkekti. Olgularin 6’s1 gocuk
ve 10’u eriskindi. Ug olguda bas agris, 1 olguda he-
miparezi, 4 olguda mental retardasyon ve 10 olguda
epilepsi Oykiisii vardi. Ayrica 1 olguda gérme kayb1
ve | olguda kraniyofasiyal asimetri mevcuttu.

Olgularin 5’inde BT ve 13’iinde MRG tetkiki
yapilmisti. BT tetkiki 16 dedektorlii BT cihazi (So-

matom Sensation, Siemens), MRG tetkiki 1.5 Tesla
(Avanto, Siemens, Erlangen, Almanya) gercekles-
tirilmigti. Kraniyal BT incelemeleri 16 dedektorlii
BT cihazi (Somatom Sensation, Siemens, Almanya)
ile kafa tabanindan verteks diizeyine kadar tarama
yapilarak gergeklestirilmisti. Tomografide kulla-
nilan ¢ekim parametreleri; 120 kVp, 320 mAs, 1
pitch, 4.8 mm kesit kalinlig1 idi. MRG c¢ekimleri
1.5 Tesla cihaz (Avanto, Siemens, Almanya) kul-
lanilarak gerceklestirilmisti. MRG’de aksiyal ve
sagital T1 (TR:430, TE:12, 135x320), aksiyal ve
koronal T2 (TR:3800-4100, TE:80, 200x384) ve
FLAIR (TR:8000, TE:110, 200x384) sekanslari ile
FOV:24-27, kesit kalinlig1 5 mm, Av: 1 parametre-
leri kullanilmisti.

Olgularin goriintiileri retrospektif olarak ince-
lenerek serebral parankimal bulgular ve kompansa-
tuar kranial bulgular not edildi.

BULGULAR

Tiim olgularda (%100) unilateral serebral hemisfer
atrofisi izlendi. Dokuz olguda (%56) sol, 7 olguda
(%44) sag hemisferik atrofi saptandi. Diffliz hemis-
ferik atrofiye ek olarak 10 olguda (%62,5) bir ya da
iki lobda belirgin ensefalomalazi, 1 olguda (%0,7)
ise porensefalik kist goriinimii mevcuttu. 1 olguda
(%0,7) kontralateral oksipital lobda kronik enfarkt
sekeli ile uyumlu ensefalomalazik ve gliotik degi-
siklikler mevcuttu.

Resim 1 A-C: Aksiyel bilgisayarli tomografi kesitleri A; parankim penceresi B,C; kemik penceresi; 54 yasinda erkek
hasta, A; sol serebral hemisferde hemiatrofiyle uyumlu hacim kaybi, fronto paryetalde ve bazal gangliyonlar diizeyinde
parankim hasarina bagh kistik ensefalomalazik degisiklikler ve sol lateral ventrikilde dilatasyon, kalvaryal kemikte
kalinlasma B,C; solda kalvaryal kalinlasma ve diploe mesafesinde artma, sfenoid sinis solunda ve sol mastoidde
havalanma artisi izlenmekte.

Dicle Tip Derg / Dicle Med J

www.diclemedj.org

Cilt / Vol 41, No 2, 375-379



Y. Blikte ve ark. Dyke-Davidoff-Masson sendromu 377

Hemisferik atrofi ile birlikte 6 olguda (%37.5)
korpus kallozumun ipsilateral atrofisi, 13 olguda
(%81) ipsilateral talamik atrofi, 8 olguda (%50)
ipsilateral parahipokampal atrofi, 7 olguda (%44)
ipsilateral serebral pedinkiilde atrofi ve 3 olguda
(%19) ipsilateral pons yariminda atrofi saptandi.
Ipsilateral kortikal sulkuslarda belirginlesme ve ip-
silateral lateral ventrikiilde genisleme tiim olgularda
(%100) mevcuttu. Olgularin 13 tanesinde (%81) se-
rebral atrofik bulgulara eslik eden T2 ve FLAIR se-
kanslarinda hiperintens gliotik sinyal degisiklikleri

mevcut olup, 4 olguda (%25) bilateral ve 9 olguda
(%56) unilateral gliosis saptandi. Serebral yer kap-
layan lezyon, noral malformasyon ya da vaskiiler
malformasyon bulgusu hicbir olguda yoktu.

Kompansatuar bulgulardan unilateral kalva-
riyal kalinlasma 4 olguda (%25) fokal, 12 olguda
(%75) diffiiz olarak izlendi. Frontal siniis ipsilateral
yariminda genisleme 15 olguda (%94) ve ipsilateral
temporal kemik havalanmasinda artis ise 5 olguda
(%31) mevcuttu.

Resim 2 A-C: A, Aksiyel T1 agirhkli B, Aksiyel T2 agirlikh, C, Koronal T2 agirlikl MRG kesitleri; 5 yasinda kiz ¢cocuk
hasta ylirime ve konugsmada gecikme, ylizde asimetri ve mental gelisme geriligi sikayetleri ile bagvurdu. Hastanin
kraniyal manyetik rezonans (MR) gorintiilemesinde sag serebral hemisfer ileri derecede atrofik, beyaz cevher hacmi
azalmis sag lateral ventrikul, periferik sulkus ve sisternalar genislemis izlendi ve subkortikal beyaz cevherde yaygin
gliotik degisiklikler saptandi.
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Resim 3 A,B: A, Aksiyel T1 agirlikli B, Aksiyel T2 agirlikli MRG kesitleri; 8 yasinda kiz ¢ocuk hasta, dogumdan itibaren
devam eden 2-3 ayda bir 2-3 dakika stiren konviilziyonlari ve sola lokalize tonik-klonik kasiimalari mevcuttu. Kranyal
MR incelemede sag serebral hemisferde hemiatrofi, sag lateral ventrikiilde, hemisferik sulkus ve sisternalarda hafif
genisleme, T2-agirlikli sekanslarda beyaz cevherde yaygin gliotik intensite artislar ve atrofi komsulugundaki kalvaryal

kemikte kalinlasma mevcuttu.

TARTISMA

DDMS’nin tipik bulgular arasinda unilateral se-
rebral hemisfer atrofisi, kortikal sulkus ve lateral
ventrikiil genislemesi ile kompansatuar olarak para-
nazal siniis ve temporal kemikte hiperaerasyon, kal-
varyumda kalinlagsma bildirilmektedir [3-9]. Ayrica
diffiiz hemisferik atrofiye ek olarak talamus, sereb-
ral pedinkiil, pons, parahipokampal girus ve korpus
kallozum gibi baz1 spesifik anatomik bolgelerin at-
rofisi de bulgulara eslik edebilmektedir [8].

Etyolojide konjenital (primer) ve edinsel (se-
konder) nedenler suclanmaktadir. Konjenital tip
DDMS intrauterin hayatta vaskiiler kaynakli ne-
denlerle olusabilirken, edinsel DDMS ise travma,
enfeksiyon, vaskiiler anomaliler, iskemik ve he-
morajik degisikliklere bagli olarak ortaya cikabi-
lir [3,10]. Serebral hemisferik atrofi tek hemisferi
tamamen tutmakla birlikte, kimi olgularda bir veya
birden fazla lobda daha fazla atrofiye neden olan
ensefalomalazik degisiklikler gdriilebilmektedir.
Literatiirde hemiatrofiye eslik eden ensefalomalazi
ve kortikal sulkal genislemelerin edinsel tip, sulkal
genislemenin eslik etmedigi hemiatrofinin ise kon-
jenital tip DDMS’ye isaret ettigi O6ne siiriilmektedir
[3,10]. Bizim serimizde kortikal sulkal genisleme
tiim olgularda izlenirken, diffiiz atrofiye ek olarak
bir/veya daha fazla lobda baskin olan ensefaloma-
lazi 10 olguda (%52,5) gortilmiistiir. Olgularimizda
hemiatrofik hemisferde beyaz cevher alanlarinda
gliozis, sulkal ve lateral ventrikiil geniglemesi ile

kompansatuar olarak paranazal siniis ve temporal
kemikte hiperaerasyon, kalvaryumda kalinlasma
goriilmektedir (Resim 1 a-c, 2 a-c, 3 a,b). Olgularin
ayrintili perinatal anamnezine ulasilamadigindan
etyolojiye yonelik ayirim yapilamamamistir. Yine
bazi olgularda goriilmeyen talamus, serebral pedin-
kiil, pons atrofisi ya da korpus kallozum, parahipo-
kampal girus atrofisinin de tutulan vaskiiler yapilar
ya da etyolojik faktorler ile iliskisi olabilir. Atrofi-
nin izlenmedigi kontralateral serebral hemisferde
ise bir olguda oksipital lobda kronik infarkt sekeli
ensefalomalazi ve gliosis, 4 olguda ise gliotik sinyal
degisikligi izlenmekteydi.

Serebral hemiatrofi goriilen olgularda, ayirici
tanida Sturge-Weber sendromu, Silver sendromu,
bazi beyin tiimdrleri ile unilateral megalensefali
nedenleri de gdz oOniinde bulundurulmalidir [10].
DDMS’nin tanisinda serebral hemiatrofiye ek ola-
rak tanimlanan diger parankimal bulgularin ve es-
lik eden atrofiye kompansatuar kemik bulgularinin
saptanmasi yardimci olur.

Literatiirde sendromun erkeklerde ve sol sereb-
ral hemisferde daha fazla goriildiigii bildirilmistir
[8]. Bu durum, hemisferler arasinda kan akimi do-
minansi ve gelisimsel fonksiyonel beyin asimetrisi
ile agiklanmis ve hemisferik asimetrinin erkeklerde
daha fazla oldugu bildirilmistir [8]. Bizim serimiz-
de kadm (%50) ve erkek (%50) oranlar1 esit bulu-
nurken, sol hemisferik tutulum hafif¢ce daha baskin
(%56) idi.
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Sonug olarak, DDMS cesitli klinik tablolar ile
kendini gosteren bir serebral hemiatrofi sendromu-
dur. Tanida, BT ve/veya MRG ile unilateral serebral
hemisfer atrofisine eslik eden tipik kompansatuar
kalvarial degisikliklerin goriilmesi dnemli rol oy-
nar. Ozellikle serebral parankimal atrofi ve gliotik
degisikliklerin lokalizasyonlarmin tam olarak sap-
tanmasinda kesitsel goriintiileme yardimeidir.
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