Kranioserebral Atrofi: Olgu Bildirisi
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Ozet

Dyke-Davidoff-Masson sendromu olarak da bilinen
kranioserebral atrofi unilateral serebral volim kayb1 ve aym
tarafta  kalvaryumdaki  kompansatuvar  degisiklikler ile
karakterizedir (1). Mental retardasyon olaya eslik edebilir. Birlikte
ayni taraf ekstremiteler ve yiizde hipoplazi goriilebilir. Bilgisayarl
tomografi kalvaryumdaki degisiklikleri gostermede, manyetik
rezonans goriintilleme ise altta yatan primer beyin parankimindeki
degisiklikleri gostermede iistiindiir (2).

Primer veya akkiz nedenlere bagl olarak meydana gelen ve
Dyke-Davidoff- Masson tanist alan 2 olguda bilgisayarl
tomografi ve manyetik rezonans goriintiileme bulgulart sunuldu ve
literatiir bulgular ile birlikte gozden gegirildi.
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Summary

Cerebral hemiatrophy, so called Dyke-Davidoff-Masson
syndrome, is characterized unilateral loss of cerebral volume and
compensatory changes of the calvarium. Mental retardation may
or may not be present. Hypoplasia of the extremity and face on the
affected side may also be found. Computer tomography is
superior in the evaluation changes of calvarium and magnetic
resonance imaging is excelling in the assesment of the underlying
primary parenchymal abnormalities.

The computer tomography and magnetic resonance imaging
findings of two cases with Dyke-Davidoff-Masson syndrome
which is caused by congenital or acquired disease processes are
presented and rewieved with literature findings.
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Dyke-Davidoff-Masson sendromu (DDS) tek tarafl
serebral hemisferin atrofisiyle sonug¢lanan konjenital veya
akkiz nedenlere baglh gelisen bir sendromdur. ilk defa
1933’de Dyke ve arkadaslar tarafindan tanimlanmistir (1).
Klinik muayenede fasiyal asimetri, hemiparezi veya
hemipleji ve konviilsiyonlarla karakterizedir. Mental
retardasyon olaya eslik edebilir veya etmeyebilir.
Radyolojik olarak tek tarafli beyin parankim kaybina bagh
degisiklikler, kalvaryum kemiklerinde kalinlasma, ayni
taraf paranazal siniislerde ve mastoid selliilerde havalanma
artig1, orbita tavani ve petroz apekste elevasyon izlenir.

Bu yazida serebral hemiatrofisi olan 2 olgunun
bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) bulgulan literatiir esliginde gozden
gecirildi.

Olgu Sunumu
Olgu 1: Tekrarlayan konviilsiyonlar, sag tarafta giic
kayb1 ve mental retardasyon nedeni ile noroloji
poliklinigine basvuran 13 yasindaki kadin olguya ileri
tetkik ve tedavi amaciyla  kraniyal BT ve MRG
incelemeleri yapildi.
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Makad gelis ve zor dogum hikayesi olan hastanin ilk
kez 2 aylikken yiiksek ates nedeniyle gecirdigi konviilsiyon
ve 6 yasinda sagda hemiparezi Oykiisii mevcuttu.
Hikayesinden ataklarin sekonder jeneralize tipte olup, sag
taraftan fokal baslayip, biling kaybi ile sonuglandigi
Ogrenildi. Hastanin norolojik muayenesinde; biling acik,
koopere, sag ylizde ve viicut yarisinda sola gore atrofi ve
ekstremitelerde minimal gii¢c kayb1 vardi. Sagda Babinski
mevcut olup sag el ve ayak bileginde kontraktiir vardi,
fakat tonus normal olarak degerlendirildi.
Elektroensefalografide hemisferler arasinda amplitiid
asimetrisi disinda ozellik saptanmadi. Kraniyal BT sinde
sol serebral hemisferde atrofi, buna sekonder lateral
ventrikiil sol yarisinda genisleme, solda kortikal
sulkuslarda genisleme izlendi. Kemik pencerede sol
kalvaryumda kalinlasma ve frontal siniis sol yarisinda
havalanma artis1 izlendi (Sekil 1A,B). Kraniyal MRG’de
BT bulgularina ek olarak sol serebral hemisferde beyaz ve
gri cevher ile birlikte internal kapsiil ve talamusta da hacim
kaybi saptandi (Sekil 1C).

Olgu 2: Tekrarlayan konviilsiyonlar, sag tarafta giic
kaybi nedeni ile noroloji  poliklinigine basvuran 18
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Sekil 1A. Lateral ventrikiil korpus seviyesinden alinan aksiyal kesitte
sol serebral hemisferde atrofi, sulkuslarda belirginlesme vardir.

yasindaki kadin olguya ileri tetkik ve tedavi amaciyla
kraniyal BT ve MRG incelemeleri yapildi. Dogum hikayesi
normal olan hastanmn ilk kez 1.5 yasinda yiiksek ates
nedeniyle konviisiyon ve 4 yasmnda sa hemiparezi
Oykiisiiniin ~ oldugu  Ogrenildi.  Yapilan  norolojik
muayenesinde biling agik, koopere olup, sagda minimal
santral fasial paralizi izlendi. Sag st ve alt
ekstremitelerinde minimal kas giicii kaybu, iist ekstremite
ve el parmaklarinda fleksiyon kontraktiirii vardi. Sag
tarafta sola gore derin tendon refleksleri artmis, Babinski
miispet idi ve hasta sag ayagimi siiriiyerek yiiriiyordu.
Ayrica sag yiiz ve viicut yarisinda sola gore atrofi vardi.
Elektroensefalografide hemisferler arasinda amplitiid
asimetrisi diginda 6zellik saptanmadi. BT’de sol serebral
hemisferde atrofi, lateral ventrikiil sol yarisinda genisleme
ve komsu kalvaryumda kalinlagsma izlendi (Sekil 2A).
MRG’de ise yukaridaki bulgulara ilaveten beyaz ve gri
cevherde hacim kaybi, lateral ventrikiil oksipital horn
komsulugunda gliozis ve mezensefalon sol yarisinda
incelme saptand1 (Sekil 2 B,C).

Tartisma
Serebral hemiatrofi etiyolojilerine bagh olarak
konjenital (primer) ve akkiz (sekonder) olmak iizere iki
bolimde incelenmektedir. Konjenital olan tipinde neden

T Klin J Med Sci 2002, 22

Dilek EMLIK ve Ark.

Sekil 1B. Kemik pencerede ise kalvaryumda kalinlagsma ve ayni taraf
frontal siniiste havalanma fazlaligi izlenmektedir.

belli degildir, beyin hasarinin genellikle intrauterin dénem
icerisinde meydana geldigi dusiiniilmektedir. Yapilan
caligmalarda intrauterin donemde meydana gelen damarsal
hasarin neden olabilecegi belirtilmektedir (1-3). Parker ve
Gaede (2) konjenital tip hemiatrofisi olan kadin olguda tek
tarafli damarsal anomaliler; Sener ve arkadaslari da (3)
konjenital tip olan 2 olguda orta serebral arterin sulama
alanina uyan bolgede hacim kaybi izlemislerdir. Akkiz
tipinde ise semptomlar perinatal donem veya daha sonra
meydana gelen beyin hasarina baghdir. Etiyolojide travma,
enfeksiyon, vaskiiler anomaliler ve iskemik ve hemorajik
durumlar yer almaktadir (3). Diger bir sebep de prematiir
infantlarda  subependimal  germinal  matriks  ve
intraventrikiiler kanamalar olabilir (4). Etiyoloji ne olursa
olsun sekonder degisikliklerin izlenmesi igin santral sinir
sistemi hasari, kalvaryum ve noral doku gelisimini
tamamlamadan ©once perinatal donem veya kisa bir siire
sonrasinda (18 ay-2yil) meydana gelmelidir (2,5). Kortikal
sulkuslardaki ve perimezensefalik sisterndeki
belirginlesme akkiz tipte siklikla izlenirken, konjenital olan
tipte sulkuslarda hipoplazi daha o©n plandadir (3).
Olgularimizin ikisinin de hikaye ile BT-MRG bulgularn
birlikte degerlendirildiinde akkiz tip oldugu diisiiniildii.
Nedenln dogum travmasi ve dogumdan sonra erken
donemde gecirilen atesli enfeksiyon oldugu diisiiniildii.
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Sekil 1C. Bazal ganglionlar seviyesinden alinan T2A’l1 aksiyal kesitte
beyaz ve gri cevherde hacim kaybi ile talamus ve internal kapsiilde
hipoplazi mevcuttur.

Her iki olguda beyaz ve gri cevherde hacim kaybu,
lateral ventrikiillerde ve sulkuslarda genisleme ve bir
olguda gliozis saptandi; beyin gelisiminin
tamanlanmasindan once meydana gelen hasar sonucu
kemik yapida sekonder kompansatris degisiklikler izlendi.
Yapilan bir caligmada serebral hemiatrofinin MRG
bulgular1 3 grupta incelenmistir (6). Birinci grupta kortikal
ve subkortikal atrofi, ikinci grupta beraberinde porensefalik
kist ve iiclincii grupta ise orta serebral arter sulama alanina
uyan bolgede infarkt sekeli (nekroz) saptamiglardir. Birinci
ve ikinci gruptaki beyin parankimindeki degisikliklerin
subkortikal 16komalazi ile birlikte hipoksik-iskemik
ensefalopati sonucu meydana geldigi belirtilmektedir.
Ayrica c¢ocukluk caginda atesli nobet gegirme hikayesi ve
mesial temporal skleroz (MTS) MRG bulgulart baz
alinarak yapilan c¢aligmada; serebral hemiatrofi bu
bulgularin birlikte olup-olmadigi iki grupta incelenmistir
(7). MTS bulgulart olmayan tim hastalarda orta serbral
arterin sulama alanina uyan bolgede fokal parankimal
lezyonlar saptamiglardir. Bu bulgularin damarsal hasara
bagli fokal serebral hasar ve nobetlerden sonra meydana
gelen multifokal noronal kayip ile uyumlu oldugu
belirtilmektedir. Olgularimizda atesli nobet hikayesi
mevcut olup, MST ile uyumlu MRG bulgular yoktu. Fakat
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olgularimizin birinde sol parieto-oksipital bolgede (orta ve
arka serebral arterlerin u¢ dallarinin karsilastigi alanlar)
saptanan gliozis, ategli ndbet sonrasi meydana gelen
noronal kayip olarak degerlendirildi.

Hemiatrofinin, Parkinsonizm bulgulann ile birlikte
goriilebilecegini gosteren calismalar da vardir (8-10).
Hemiatrofi-hemiparkinsonizm sendromu adi verilen bu
olgularda erken cocukluk donemlerindeki beyin hasarlarinin
sorumlu oldugu diigiiniilmektedir. Ayrica sizofreni ile
birlikte goriilen gelisimsel bozukluklar arasinda serebral
hemiatrofi sayilmaktadir (11). Cok nadir olmasmna ragmen
beyin tiimorleri ile olan birlikteligi de belirtilmistir (12-15).

Klinik bulgularla radyolojik bulgular kombine
edildigi zaman bu sendromun tanisin1 koymak kolaydir.
Fakat yine de ayirici tanida Sturge-Weber sendromu, lineer
sebasetz nevus sendromu, hemimegaloensefali,

I6kodistrofilerin atrofik donemi akla gelmelidir (5,16). BT
ve MRG incelemeleri bu anormalliklerin ve birlikte
olabilecek intrakranial kitlelerin ayriminda yardimci
olacaktir. Radyolojik olarak serebral hemiatrofiyle birlikte
ayni tarafta kalvaryal degisiklikler ve lateral ventrikiilde
dilatasyon, klinik olarak ataklar, hemiparezi ve mental

Sekil 2A. Lateral ventrikiil korpus seviyesinden alinan aksiyal kesitte
sol serebral hemisferde atrofi, sulkuslarda belirginlesme ve
kalvaryumda kalinlasma izlenmektedir.
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Sekil 2B. Lateral ventrikiil ve C. mezensefalon seviyesinden alinan T2A’l aksiyal kesitlerde solda beyaz ve gri cevherde hacim kaybu, pariyetal
lob posteriorda ventrikiile komsu alanda gliotik zemin ve mezensefalon sol yarisinda atrofi izlenmektedir.

retardasyon DDS’nin karakteristik ozellikleridir (1,2).

Sonug olarak; BT ve MRG birbirlerini tamamlamakla
birlikte sekonder kalvaryal degisiklikleri gostermede BT,
primer parankimal degisiklikleri degerlendirmede MRG
istindiir.  Serebral hemiatrofisi ile birlikte infantil
paralizileri ve konviilsiyon ataklar1 olan olgularin ayirict
tanisinda DDS de yer almalidir.
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