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CASE REPORT

Davranis Sorunlariyla Birlikte Zeka Geriligi ile Giden Dyke Davidoff
Masson Sendromu ve Madde Kullanim Bozuklugu: Olgu Sunumu

¢
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OZET

Dyke Davidoff Masson Sendromu (DDMS) cesitli sekillerde kendini
gosterebilen nadir goriilen bir hastaliktr. Hastaligin - karakeeristik
ozellikleri serebral hemiatrofi, ayni tarafta ventrikiil bilyiimesi, hava
siniislerinin genislemesi, karsi tarafta hemiparezi veya hemipleji ve
epileptik nébetler gibi klinik bulgulardi. DDMS’ye zeka geriligi
veya konusma bozuklugu ektanilart eslik edebilir ama psikiyatrik
bozukluklarla bir arada nadiren goriilii. Bu makalede ilk dikkat
ceken belirtilerin saldirganligin eslik ettigi davranis sorunlari, sosyal
disinhibisyon ile alkol ve esrar kullanim bozuklugu oldugu bir DDMS
olgusunu sunuyoruz.

Anahtar Sézciikler: Atrofi, parezi, hemipleji, saldirganlik, madde
kullanim bozuklugu

GiRis
Dyke Davidoff Masson Sendromu (DDMS) etiyolojisi tek
bir nedene bagli degildir. Dogum 6ncesi sorunlar, zor dogum
veya dogum sonrast enfeksiyon ya da travma DDMS’ye ne-
den olabilir. Klinik tabloda da farkliliklar gériilmekle birlikte
genellikle yliz asimetrisi, epileptik nébet, serebral hemiatrofi,
karst tarafta hemiparezi veya hemipleji, zeka geriligi vb. gibi
klinik ozellikleri vardir. Gériintiileme incelemeleri ayni ta-
raftaki lateral ventrikiiliin genislemesini, kafatasinin kalinlas-

masint ve etkilenen taraftaki hava siniislerinin genislemesini

gosterebilir (Dyke ve ark. 1933).

Diinyanin farkli bélgelerinden bircok DDMS olgusu bildi-
rilmigtir fakat bu sendromun psikiyatrik belirtilerle birlikte
goriilmesi nadirdir. Bu makalede Hindistan'in kuzeydogu
bolgesinde ilk defa goriilen bir olguyu bildiriyoruz. Hastada

SUMMARY
Dyke Davidoff Masson Syndrome Presenting with Intellectual
Disability with Behavioral Problems and Substance Use Disorder:
A Case Report

Dyke Davidoff Masson Syndrome (DDMS) is a rare condition with
varied presentation. Characteristic features are cerebral hemiatrophy,
enlargement of ipsilateral ventricle, enlargement of ipsilateral air sinuses
and clinical finding of contralateral hemiparesis or hemiplegia and
seizures. DDMS may have comorbid intellectual disability or speech
disorder but presentation with psychiatric disorders is rare. We present
a case of DDMS who first came to attention with behavioral problems
associated with aggression, social disinhibition and with alcohol and
cannabis use disorder.
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zeka geriligi, davranis sorunlari ve alkol ve esrar kullanim bo-
zuklugu gorillmekeedir.

OLGU

Psikiyatri poliklinigine ailesi tarafindan getirilen, 38 yagindaki
bekar erkek hastanin son alt yildir ev esyalarina zarar verme
ve cocuklar da dahil olmak iizere ailedeki ve mahalledeki in-
sanlara saldirmak gibi sosyal disinhibisyon davranislari, karst
gelme tutumlari, asirt ofke ve saldirgan davranis oykiisii var-
dir. Ofke ve fiziksel saldirganlik nobetleri ogunlukla agabe-
yinden alkol ve esrar almak iizere istedigi paranin verilmedigi
zamanlarda yogunlasmaktaydi. Ailesi, hastanin giinler boyu
hi¢ bir maddeye erisimi olmadif1 donemlerde bile alkol yok-
sunluguna isaret eden belirtiler gozlemlememislerdi. Erkek
kardesi, hastanin zaman zaman, baskalarinin varliginda bile
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pornografi izledigini veya daha 6nceden uyarilmis olmasina
karsin evdeki yardimer kadina cinsel yakinlasma girisiminde
bulunmast gibi sosyal a¢idan uygunsuz davransglar sergiledi-
gini bildirdi. Bu davraniglar hasta alkol veya esrar etkisi altin-
da degilken de goriilmiis. Aile yeme veya uyku bozukluguna
isaret eden herhangi bir belirti bildirmemistir. Erken gelisim
oykiisiinde gelisim basamaklarindaki gecikme dikkat cekmek-
tedir. Hastanin 6 yaginda baslayan ve 8 yasinda kendiliginden
diizelen jeneralize tonik-klonik nébet (JTKN) 6ykiisti vardir.
O zamandan sonra nébetler bir daha tekrarlamamistir. Ayrica
8 yasindan beri viicudun sol tarafinda iletleyici olmayan giic-
stizlitk bildirilmektedir. Akademik basari oykiisti diigiikeir,
altinct sinifta tekrar tekrar bagarisiz olduktan sonra okulu bi-
rakmigtir. Hastaneye kabul edilmeden once, erkek kardesinin
marketinde ¢cogunlukla bedensel islerde yardim etmektedir.

Muayene sirasinda hastanin bilinci agik, yonelimi tamd.
Sol tarafta {ist motor néron tipi plantar yanit, hemiparezi,
hipertoni ve hiper-refleksi saptandi. Hafif zorlukla ytiriiyor
olmasina ragmen ataksisi yoktu, yiiriylisii dengeliydi. Zeka
Bolimii (IQ), Hafif Zihinsel Zeka Geriligi'ne karsilik gelen
51 olarak tespit edildi. Manyetik Rezonans Goriintiilemede
(MR), sag lateral ventrikiil geniglemesiyle birlikte sag serebral

Sekil 1. Sag tarafta hipertrofik frontal siniis ve mastoid hava hiicrelerini gosteren
aksiyal BT goriintiileri.
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hemisferde gliozis ve atrofi oldugu ortaya ¢tkti. Ayrica, sag
tarafta frontal siniis hipertrofisi ve frontal, mastoid ve oksi-
pital kemiklerde kalinlasma oldugu goriintiilendi (Sekil 1-4).
Hafif Zihinsel Geriligin eslik ettigi DDMS ve Alkol ve Esrar
Kullanim Bozuklugu tanilart konuldu. Hastaneye kabul edil-
meden 6nce yapilan elektroensefalografi (EEG) herhangi bir
anormallik gostermedi. Hastaneye yausindan sonra hastaya
lic dozda 1998 mg acamprosat tableti ve uyku vaktinde 2
mg/giin lorazepam baglandi. Hastanede kalis siiresi boyunca
psikiyatrist tarafindan madde yoksunlugu belirtileri gdzlen-
medi. Hemogram sayimlari normaldi. Karaciger ve bobrek
fonksiyon testleri normal sinirlardaydi. Farklt maddeler icin
ilag toksikoloji taramast yapilmadi. Hastanede kalis siiresin-
ce, ruhsal degerlendirme sirasinda konuskan degildi. Hastane
personeliyle isbirligi iyi idi ve 6zbakim ve ilag tedavisi ko-
nusunda verilen talimatlara uyuyordu. Fakat, aile {iyelerine
karst diigmanca davranigt nedeniyle, taburcu olmadan he-
men Snce tedavisine sodyum valproat 1000 mg/giin eklendi.
Taburculuk sonrast isbirligi zayiftu. Daha sonra sadece risperi-
don 2mg/giin baglandi, bununla iyi bir saldirganlik kontrolii
saglanmasi tizerine tedaviye ayni sekilde devam edildi. Son
muayeneye kadar epileptik nébet veya sosyal agidan uygunsuz
davranislar bildirilmedi.

Sekil 2. Sag serebral hemisferin atrofisini ve sag taraftaki kafatast kubbesi hiper-
trofisini gosteren (ok) T1W aksiyal goriintiileri.



Sekil 3. Gliozisi, sag serebral hemisfer atrofisi ve sag lateral ventrikiil geniglem-
esini gosteren T2W koronal goriintii. Ayrica, sagdaki petroz ¢ikintiya (kalin ok)
dikkat ediniz.

TARTISMA

Dyke ve arkadaglar1 (1939), ¢ocukluk déneminde hemipleji
klinik tablosuyla birlikte rontgen goérintiilerinde serebral he-
miatrofi, ayni tarafta kafatast kubbesinde ve temporal kemi-
gin petroz kisminda kalinlagma, frontal ve etmoid siniislerde
genislemenin gorilldiigii dokuz olguluk bir seri bildirmisler-
dir. Tabloya lezyon tarafindaki lateral ventrikiildeki genisle-
me de eslik eder. Serebral hemiatrofinin etiyolojik nedenleri
birincil veya konjenital olabilecegi gibi ikincil veya edinsel de
olabilir. Birincil olgularda serebral zedelenme esas olarak da-
marsal kokenlidir ve belirtiler dogumda veya dogumdan he-
men sonra ortaya gikar. [kincil olgularda, serebral inme peri-
natal dénemde veya sonrasinda ortaya cikar (Sener ve Jinkins
1992). Shen ve arkadaslari (1993) MR bulgularina dayanarak
tic farkls serebral hemiatrofi bi¢imi tanimlamiglardir: Birinci
bi¢imde, yaygin kortikal ve subkortikal atrofi; Ikinci bicimde,
geniglemis porensefalik kistlerle iligkili yaygin kortikal atrofi;
Ugiincii bigimde, orta serebral arter bolgesinde eski enfark-
tiise bagli nekroz seklinde goriiliir. Bu makalede tarugilan ol-
gudaki iyi bicimlenmis sulkal bosluklar, damarsal hasarin do-
gumdan sonra ya da sulkus olusumunun tamamlanmasindan
sonra meydana geldigini diistindiirdtigii icin ticlincii serebral
hemiatrofi bi¢cimine uygun diiser.

DDMS’nin ayirict tanisinda yer alan Sturge-Weber Sendromu,

Silver Russell Sendromu ve Rasmussen Ensefaliti klinik belir-
tilerle birlikte radyolojik bulgularla ayirt edilebilir.

Sekil 4. Sag serebral hemisferdeki gliozisi gosteren aksiyal FLAIR gdriintiisii.

Sturge-Weber sendromundaki intrakraniyal patoloji, lepto-
meningeal anjiomatozis seklinde bir damarsal anomali igerir.
Klinik olarak fasiyal kutanoz damarsal malformasyon (nevus
flammeus), genellikle trigeminal sinirin oftalmik bélimiiniin
dagiliminda goriiliir ve yiiziin iist kismint etkiler. {liskili diger
klinik bulgular arasinda epileptik nébetler,gecici inme benzeri
norolojik belirtiler, bag agrist ve glokom bulunur. Hemiparezi,
hemiatrofik kortikal anormallige kontralateral olarak olusabi-
lir. Bilgisayarl: tomografi ile genellikle leptomeningeal anasto-
mozun altnda yatan meningeal arter ve venlerde kalsifikasyon
gosterilebilir. Leptomeningeal anastomozla ayni tarafta sereb-
ral atrofi bulgusu da yaygin olarak gériiliir (Thomas-Sohl ve
ark. 2004). Silver-Russel sendromunda, diisitk dogum agir-
lig1, dogum Sncesi ve sonrast bityiime geriligi, kisa boy, genis
alinli Giggen yliz, kiiciik ve dar ¢ene, besinci parmakra klino-
daktili, asimetrik viicut gibi klinik belirtiler ve normal zeka ile
tant konur (Qui ve Shi 2007). Rasmussen ensefaliti, beynin
bir hemisferini etkileyen ve tedaviye direng gosteren fokal epi-
lepsi, hemiparezi ve biligsel gerileme ile baglanuli nadir gorii-
len, ilerleyici ve inflamatuar bir hastaliktir. EEG, hastaligin
baslangi¢ evresinde yavaglama ve ¢oklu epileptojenik anorma-
likler gosterir, ancak daha sonra esasen yayilma fenomenine
bagli olarak bu anormallikler azalarak kontralateral hemisfere
dogru kayabilir (Sheybani ve ark. 2011). MR, kafatast kub-
besinde kalinlasma olmaksizin kortikal atrofi gésterir. Bizim
olgumuzda EEG normaldi ve MR'da ise kafatasi kubbesinde
kalinlasma oldugu goriiliiyordu.
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Sizofreni (Puri ve ark. 1994) ve sizoaffektif bozukluk (Amann
ve ark. 2004) gibi psikiyatrik ektanisi olan sadece birkag
DDMS olgusu bildirilmistir. Bununla birlikte, bu makalede
tartisilan olguyu emsalsiz kilan, madde kullanim bozuklugu
cktanisinin bildirildigi ilk DDMS olgusu olmasidir.

Hastanin gosterdigi saldirganlik, genellikle, sanri veya varsa-
nilarindan kaynaklanan bir 6fke disa vurumu degildir. Bu tiir
disa vurumlar 6ncelikle, yalnizea talepleri karsilanmadiginda
ortaya ¢ikan gerginlige karsi diisiik toleransina, ikinci olarak
ise alkol ve esrar zehirlenmesine baglanabilir. De Winter ve
arkadaglari (2011) zihinsel engelli bireyler arasindaki zorlayict
davranglar hakkinda yapuklari sistematik incelemede idrar
inkontinansi gibi ubbi durumlarin fiziksel saldirganlik ile ve
gorme bozuklugunun kendine zarar verme davraniglari ile an-
lamli derecede iliskili oldugu sonucuna varmiglardir. Yazarlar
epilepsisi olan zeka geriligi gosteren olgular arasinda daha sik
nébet gegiren, ek olarak gérme ve motor bozukluklart olan
ve/veya EEG'de yaygin epileptik aktivitesi olanlar disinda zor-
layict davranis bildirmemisledir. Bizim hastamizda bunlarin
higbiri gozlenmemistir.

Zeka geriligi olan insanlarin, geri ¢evirme becerilerinin za-
yifligr nedeniyle madde kullanim bozuklugu gelistirme ihdi-
malleri vardir (Mc Gillicuddy ve Blane 1999). Ayni zaman-
da madde kullanimina basladiktan sonra da asiriya kagma
egilimi gosterirler. Madde kullanimina bagli entoksikasyon
halihazirda hasar gormiis olan yargt yeteneklerini daha da
bozarak yiiksek riskli davranis tehlikesini artirir. Ornegin, bu
tiir kisiler uygunsuz davranis veya cinsel istismar suglarindan

yargilanabilitler (Cocco ve Harper 2002).

Hasta Onami Beyani: Yazarlar, hastadan tiim uygun onam
formlarini aldiklarin: tasdik ederler. Formda, hasta resimle-
rinin ve diger klinik bilgilerin dergide kullanilabilmesi i¢in
onam verir. Hasta, kimliklerini gizlemek i¢in adinin ve bag
harflerinin yayinlanmayacagini ancak gizlenmesine yénelik
biitiin bu ¢abalara karsin kimliginin gizli kalma garantisinin
verilemeyecegini anlamistur.
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