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Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson como causa de
hemiatrofia cerebral: a propdsito de un caso clinico
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Resumen

Introduccién: en la aproximacion diagnéstica de cuadros de hemiatrofia cerebral, se debe considerar el
sindrome de Dyke-Davidoff-Masson, el cual reline caracteristicas clinicas y, sobre todo, imagenoldgicas
distintivas. A propésito de ello, se presenta un caso clinico de inicio en la infancia con deteccién en la edad
adulta.

Presentacién del caso: paciente de sexo masculino de 46 afios que como antecedente relevante presento,
a los seis meses de vida, infeccion por herpes simple. Desde entonces, desarrollé déficit motor del hemi-
cuerpo izquierdo, discapacidad intelectual y epilepsia refractaria. Se valora con neuroimagen que muestra
hallazgos compatibles con sindrome de Dyke-Davidoff-Masson.

Discusién: el sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS) fue descrito por primera vez en 1933 como
un cuadro de hemiatrofia cerebral. Se le considera un sindrome epiléptico raro que se puede presentar
de forma congénita o adquirida y que se caracteriza por hallazgos clinicos e imagenoldgicos tipicos. Se
puede presentar con crisis epilépticas, déficit motor o sensitivo contralateral y trastornos intelectuales.
A nivel imagenolégico se suele observar atrofia de un hemisferio cerebral, hipertrofia 6sea ipsilateral e
hiperneumatizacion de los senos adyacentes.

Su tratamiento es sintomatico y basado en un abordaje multidisciplinario.

Conclusiones: se presentd un caso de sindrome de Dyke-Davidoff-Masson de inicio en la infancia y que,
a diferencia de lo descrito habitualmente, comprometié el hemisferio derecho.

Palabras clave: sindrome de Dyke-Davidoff-Masson, hemiatrofia cerebral, epilepsia refractaria, hipertro—-
fia 6sea ipsilateral, hiperneumatizacién de senos, tratamiento sintomatico.

Dyke-Davidoff-Masson Syndrome as a cause of
hemiatrophy cerebral: About a clinical case

Abstract

Introduction: In the diagnostic approach to cases of cerebral hemiatrophy, Dyke-Davidoff-Masson syn-
drome should be considered, as it encompasses distinctive clinical and, especially, imaging features. In
this regard, a clinical case will be presented, which started in childhood and was detected in adulthood.

Case presentation: A 46-year-old male with a relevant medical history of a herpes simplex infection at
six months of age. Since then, he developed motor deficit of the left hemibody, intellectual disability, and
refractory epilepsy. Neuroimaging evaluation revealed findings compatible with Dyke-Davidoff-Masson
syndrome.

Discussion: Dyke-Davidoff-Masson syndrome (DDMS) was first described in 1933 as a condition of
cerebral hemiatrophy. It is considered a rare epileptic syndrome that can present in a congenital and/or
acquired form and is characterized by typical clinical and imaging findings. It may present with epileptic
seizures, contralateral motor or sensory deficits, and intellectual disorders. On imaging, atrophy of one
cerebral hemisphere, ipsilateral bone hypertrophy, and hyperpneumatization of the adjacent sinuses are
commonly observed. Its treatment is symptomatic and based on a multidisciplinary approach.

Conclusions: A case of Dyke-Davidoff-Masson syndrome with onset in childhood is presented, which, in
contrast to what is typically described, involved the right hemisphere.

Keywords: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, Cerebral hemiatrophy, Refractory epilepsy, Ipsilateral
bone hypertrophy, Hyperpneumatization of sinuses, Symptomatic treatment.
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Introduccién

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS,
segln sus siglas en inglés) fue descrito por primera
vez en 1933 por los investigadores Dyke, Davidoffy
Masson (1).

Es considerado un sindrome epiléptico raro que se
puede presentar de forma congénita o adquirida, ya
sea por causas vasculares, inflamatorias, tumorales,
infecciones, entre otras.

Clinicamente se puede presentar mediante crisis
epilépticas, déficit motor contralateral, discapacidad
intelectual, asimetria facial, trastornos del lenguaje,
dificultades en el aprendizaje, trastornos sensitivos y
movimientos anormales contralaterales (2).

A nivel imagenoldgico, sus hallazgos dependeran de
la forma de presentacion, ya que en los casos con-
génitos se observara desplazamiento de las estruc-
turas de la linea media hacia el lado de la enfermedad
y prominencia de los surcos que remplazan el tejido
glético ausente, mientras que en los casos adquiri-
dos se observara atrofia de un hemisferio cerebral,
hipertrofia 6sea ipsilateral e hiperneumatizacion de
los senos adyacentes (1).

El diagnéstico es clinico-imagenolbgico y dentro de
los diagnoésticos diferenciales a considerar se en-
cuentran otras causas de hemiatrofia cerebral, como
vasculitis unihemisférica, sindrome de Sturge-We-
ber, enfermedad de moyamoya, encefalitis de Ras-
mussen, sindrome de Silver-Russell y sindrome de
Fishman (2).

Finalmente, el tratamiento es sintomatico y su abor-
daje debe ser multidisciplinario (2).

Presentacién del caso

Paciente de sexo masculino, de 46 afios, procedente
de Tacuarembd (departamento al noreste del Uru-
guay), que reside con sus padres. De su historia pe-
rinatal se destaca nacimiento a término con forceps.

Dentro de sus antecedentes personales estan: me-
ningitis por virus herpes a los seis meses de vida,
obesidad y discapacidad intelectual con dependencia
total para actividades basicas e instrumentales de la
vida diaria. Sin antecedentes familiares e historia de
crisis epilépticas de dificil control desde los seis me-
ses de vida hasta la actualidad, las cuales son de di-
ficil categorizacion, sin un claro inicio focal y de tipo
tonico clonico bilateral, segin registros videografi-
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cos. El paciente presenta una alta frecuencia diaria
de crisis y no ha presentado estatus epiléptico. De su
historial farmacoldgico se destaca uso de carbama-
zepina, topiramato, fenitoina, clobazam, oxcarbaze-
pina y levetiracetam.

Al examen neurolbgico se encontrd sindrome diseje-
cutivo y sindrome piramidal de hemicuerpo izquierdo
en etapa espastica, ademas de ausencia de elemen-
tos de sindrome neurocutaneo.

En los estudios complementarios, el paciente cuen-
ta con electroencefalograma que evidencia actividad
epileptiforme focal a derecha y episodios motores
paroxisticos no epilépticos, y resonancia magnética
de craneo con protocolo de epilepsia (secuencias T2
coronal, FLAIR axial y T1 axial) que muestra una ex-
tensa disminucién volumétrica en todo el hemisferio
cerebral derecho, que se asocia a gliosis cortical y
subcortical. Ademas, también se observdé un engro-
samiento compensatorio de la calota craneana y un
aumento del tamafio del hemiseno frontal (figuras 1,
2y 3).

Discusién
EI DDMS fue descrito por primera vez en el afio 1933
en una serie de nueve pacientes que presentaban
cambios radiogréficos a nivel craneal en estudios de
radiografia convencional y que, a nivel clinico, tenian
discapacidad intelectual, crisis epilépticas, hemipa-
resia contralateral a la lesién y asimetria facial (1-2).

Este es considerado un sindrome epiléptico raro,
siendo su prevalencia mayor en la edad pediatrica.

En las diferentes series se ha visto que es mas co-
man en el sexo masculino y que el hemisferio ce-
rebral mas afectado es el izquierdo, esto se podria
explicar porque dicho hemisferio es mas sensible a
los cambios de la vasculatura cerebral y, a su vez,
a cambios hormonales que hacen que predomine en
hombres (1-3).

La fisiopatologia de este sindrome sigue sin estar
clara hasta la actualidad, aunque la hipotesis mas
utilizada es la presencia de anormalidades vasculares
(2). Ademas, se han descrito dos formas de presen-
tacion segin Alpers y Dear en 1939. Estas son: pri-
marias (congénito) y secundarias (adquirido) (1-2).

En el caso del tipo congénito o primario, este es
causado por lesiones cerebrales ocurridas en el pe-
riodo intrauterino o neonatal, debido generalmente
a etiologias vasculares, mientras que en el caso del



Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson

Figura 1. T2 coronal

Fuente: los autores con base en la historia clinica.

tipo adquirido o secundario es debido a infecciones,
trauma, anormalidades vasculares, trastornos inmu-
nologicos y neoplasias (1-4).

Si bien clinicamente se caracteriza por la triada de
discapacidad intelectual, crisis epilépticas y déficit
motor contralateral a la lesién, existen otras formas
de presentacion clinica como, por ejemplo, trastor-
nos del lenguaje, sintomas sensitivos, problemas de
aprendizaje, trastornos de la marcha y movimientos
anormales contralaterales (2, 5).

Su diagnéstico es clinico-imagenoldgico y es por ello
que dentro de los estudios complementarios a solici-
tar se encuentran la tomografia de craneo o la reso-
nancia magnética de craneo. Dentro de los hallazgos
a encontrar estan, por ejemplo, atrofia de un hemis-
ferio cerebral, hipertrofia 6sea ipsilateral, hiperneu-
matizacion de los senos adyacentes, encefalomala-
cia, atrofia cerebelosa contralateral por compromiso
de la via dento-rubro-talamo-cortical, hipoplasia de
los pedinculos cerebrales, tdlamo y capsula interna,
gliosis, entre otros (2, 6-7).

Dentro de los diagnésticos diferenciales a considerar
se encuentran otras causas de hemiatrofia cerebral,
como por ejemplo: vasculitis unihemisférica, sindro-
me de Sturge-Weber, encefalitis de Rasmussen, en-
fermedad de moyamoya, sindrome de Silver-Russell,
sindrome de Fishman, entre otros (1-2, 8).

Figura 2. FLAIR axial

Fuente: los autores con base en la historia clinica.

Figura 3.T1 axial

Fuente: los autores con base en la historia clinica.
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El tratamiento de este sindrome es de caracter sin-
tomatico y estd basado en el uso de farmacos anti-
crisis epilépticas. En casos puntuales se puede con-
siderar como terapia la hemisferectomia y ademas se
requiere de un abordaje multidisciplinario.

Finalmente, hay que sefialar que el prondstico es
mejor cuando las crisis epilépticas son escasas y
cuando el déficit motor aparece luego de los dos
afios de edad (2).

Conclusiones

Se presentd un caso del sindrome de Dyke-Davi-
doff-Masson de inicio en la infancia y que, a diferen-
cia de lo establecido por la literatura, comprometi6 el
hemisferio derecho y ha sido causa de una epilepsia
refractaria.
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