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Epilepsia estructural por sindrome de Dyke Davidoff Masson: un caso
infrecuente de epilepsia refractaria

Structural epilepsy due to Dyke Davidoff Masson syndrome: an infrequent case of refractory
epilepsy

Giancarlos Conde Cardona (1), Martin Torres Zambrano (2), Wolfang Rubio Rodriguez (3), Luis Polo Verbel (4), Sandra
Jurado Lopez (5), Juan Guerrero De las Aguas (6), Juan Torres Sandoval (7)

RESUMEN

El sindrome de Dyke Davidoff Masson es una infrecuente condicién neurolégica, caracterizada por crisis
epilépticas, alteracion cognoscitiva y compromiso neurolégico variable en el examen fisico. En los estudios de
imdgenes por tomografia y resonancia magnética cerebral se observa principalmente hemiatrofia cerebral con
compromiso de los senos y la calota. Existe en la actualidad menos de 100 articulos publicados en la base de
datos Pubmed. Se realiza revision de la literatura existente y reporte de un caso de paciente masculino de 21
afios de edad con epilepsia refractaria, retardo mental y hemiparesia derecha en el cual se realiza resonancia
magnética cerebral 1,5 Tesla que concluye el diagnéstico por imagenes.
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SUMMARY

Dyke Davidoff Masson syndrome is an uncommon neurological condition, characterized by epileptic seizutes,
cognitive impairment, and vatiable neurological compromise on physical examination. In the studies of images
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by tomography and cerebral magnetic resonance, cerebral hemiatrophy with sinus and calotte involvement is
observed. There are currently less than 100 articles published in the published database. We review the existing
literature and report a case of a 21-year-old male patient with refractory epilepsy, mental retardation and right
hemiparesis in which a magnetic resonance test is performed, 1.5 tesla, which concludes the diagnostic imaging.

KEY WORDS: Epilepsy, Dyke—Davidoff—-Masson sindrome, drug resistant epilepsy, facial asymmetry (MeSH).

INTRODUCCION

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS), se
describe a nivel mundial como un raro sindrome epiléptico
que se presenta por una injuria cerebral ya sea durante la
vida fetal, periodo neonatal o en la lactancia temprana,
caracterizado por hallazgos clinicos y radiolégicos tipicos
consistentes en hemiatrofia cerebral, hemiparesia contralate-
ral e hipertrofia 6sea compensatoria (1,2), a continuacién se
presenta un caso atendido en la Fundacién Centro Colom-
biano de Epilepsia y Enfermedades Neurolégicas (FIRE).

Presentacion del caso

Masculino, de 21 afios de edad, natural y residente
en Cartagena de indias, Colombia. Acude al servicio de
neurologia de la Fundacién Centro Colombiano de Epi-
lepsia y Enfermedades Neurologifas (FIRE), por epilepsia.
Antecedentes de hipoxia cerebral por sufrimiento fetal al
nacimiento y crisis desde la etapa neonatal. Refiere en la
adultez eventos frecuentes descritos como desconexion con
el medio, sonidos guturales, con posterior generalizacion a
toénico clonica bilateral, al menos 1 crisis mensual. Recibe
terapia farmacoldgica con levetiracetam 1000 mg via oral
cada 8 horas y lamotrigina tableta 100 mg via oral cada 8
horas para control de sus crisis. Al examen neurolégico
retardo mental, pares craneales conservados, hemiparesia
derecha, signos cerebelosos negativos. RMN de encéfalo 1,5
Tesla con cortes volumétricos, gradiente de eco y difusion
y angioresonancia TOF con reconstrucciones tridimen-
sionales que evidencia hallazgos hemisféricos de asimetria
unilateral izquierda con gliosis frontal, temporal y parietal
izquierda. Engrosamiento de la calota craneana parietal y
del esfenoides con desplazamiento del mismo lado de la
lesion. Estos hallazgos han sido descritos en sindrome de
Dyke Davidoff Masson, en este caso secundario a lesion
isquémica extensa de territorio de arteria cerebral media
izquierda probablemente por proceso oclusivo en el periodo
prenatal. Figura 1.

DISCUSION

El sindrome de Dyke Davidoff Masson (DDMS) es una

infrecuente condicién neurolégica de caracteristicas clinicas

variable en la que se pueden presentar hallazgos de asimettia
facial, hemiparesia/hemiplejia contralateral, crisis epilépti-

cas, retardo mental y hallazgos radiolégicos de asimettia en
el crecimiento cerebral hemisférico con atrofia de un solo
lado, hipertrofia 6sea ipsilateral e hiperneumatizaciéon de
los senos adyacentes (3).

El cerebro alcanza la mitad de su tamafio adulto durante
el primer afio de vida y tres cuartos de ese tamafio al final
del tercer afio. A medida que se agranda, el cerebro presiona
hacia fuera en las tablas 6seas y es en parte responsable de
la ampliacién gradual y la forma general de la cabeza del
adulto. Cuando el cerebro no crece adecuadamente, las otras
estructuras tienden a dirigir su crecimiento hacia el interior,
lo que explica la ampliacién del seno frontal, el aumento del
grosor del espacio diploico y las elevaciones del ala mayor
del esfenoide y el nervio petroso en el lado afectado (4).

Inicialmente fue descrito por Dyke, et al, en el afio 1933
en una serie de 9 pacientes que mostraron cambios radio-
graficos craneales en estudios de radiograffa convencional
y presentaban una clinica tipica de retardo mental, crisis
epiléptica, hemiparesia contralateral a la lesion y asimetria
facial variable (4,5).

En 1939, Alpers y Dear definieron dos tipos de hemia-
trofia cerebral. En el tipo primario (congénito), todo el
hemisferio cerebral es caracteristicamente hipoplasico. El
tipo secundario es el resultado de lesién cerebrovascular,
procesos inflamatorios o trauma craneal. Veintiddés casos
de la variedad primaria fueron recolectados de la literatura
en 1939. Una triada clinica de hemiplejia, crisis epilépticas
y retardo mental fueron definidas. Sin embargo, el retardo
mental no estuvo siempre presente y las crisis epilépticas
pueden aparecer meses o afios después del inicio de la
hemiparesia (6).

La epilepsia es una de las caracteristicas principales de
este sindrome. El 60 — 70 % presentan crisis focales con
generalizacién (5). En las pocas series descritas afecta a
hombres y mujeres e involucra cualquier hemisferio del
cerebro, sin embatgo, la afeccién del hemisferio izquierdo en
las pocas series es mas comun en los hombres y el derecho
en las mujeres (7).

El DDMS se puede dividir en congénito (primario) o
adquirido (secundario). El primero se desencadena prin-
cipalmente por oclusiéon debido a proceso obstructivo o
deformidades vasculares in-titero o en el periodo neonatal.
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Figura 1. Hallazgos por resonancia magnética cerebral de nuestro paciente. M, 21 afios.

Asimetria de los hemisferios cerebrales por ser mucho mas pequeiio el izquierdo, extensa area de encefalomalacia

quistica y sutil gliosis fronto témporo parietal izquierda y niicleo basal. Traccion compensatoria del ventriculo lateral.

Engrosamiento de la calota craneana parietal y del esfenoides como fenémeno compensatorio. Desplazamiento la

linea media hacia la izquierda. Disminucion del tamaiio del pediinculo cerebral izquierdo y de la piramide bulbar

con hiperintensidad en el trayecto del tracto cértico espinal. Asimetria la neumatizacién de los senos paranasales
por ser mayor en el seno frontal y celdillas etmoidales en el lado izquierdo que en las contralaterales.

El segundo es causado por infecciones, trauma, isquemia caso del tipo adquirido, la edad de presentacion es determi-
y hemorragia. La diferencia entre estos dos tipos es que en nada por el tiempo de trauma neurolégico (7, 8). Figura 2.
el tipo congénito hay desplazamiento de las estructuras de El mecanismo de la atrofia cerebral y el déficit neuro-
la linea hacia el lado de la enfermedad y la prominencia de logico progresivo asociado se postula como consecuencia
surcos que reemplaza el tejido glético esta ausente. En el de varios episodios isquémicos resultantes de diferentes
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causas, que reducen la produccién de factores neurotrofi-
cos derivados del cerebro, que a su vez conduce a la atrofia
cerebral. En algunos casos, el DDMS se acompafia de atrofia
cerebro-cerebelosa cruzada (CCA). Se ha postulado que la
entrada excitatoria frecuente y excesiva durante las crisis a
través de las vias corticopontina-cerebelar glutaminérgicas
induce la atrofia cerebelosa en este grupo de pacientes (8).

DIAGNOSTICO

El diagnéstico es clinico y radiolégico y sus caracterfs-
ticas difieren segun el patréon de lesion cerebral.

Las caracteristicas radiolégicas maés significativas de
este sindrome incluyen una pérdida unilateral del volumen,
agrandamiento de los senos paranasales e hiperneumatiza-
cion, elevacion del ala esfenoidal y de la cresta petrosa e
hipertrofia ésea ipsilateral. Los cambios metabdlicos de
la glucosa vistos por tomografia por emision de positrones
estin en consonancia con los cambios atréficos visibles
en la imagen por resonancia magnética. Se reconocen tres

patrones del DDMS (8). Tabla 1.

Las patologias a tener en cuenta para el diagndstico
diferencial son el sindrome de Sturge Weber, el germinoma
de los ganglios basales, el sindrome de Silver-Russel, el sin-
drome de Fishmann, el sindrome nevus sebaceo linea, la

encefalitis de Rasmussen y otras entidades que involucren
hemiatrofia cerebral. El germinoma de los ganglios basales
presenta caracteristicas clinicas similares, pero la imagen
del cerebro revela dreas quisticas, hemorragias focales y
edema leve circundante, junto con cambios en la calota.
En el sindrome de Sturge-Weber, las imagenes cerebrales
muestran angiomas y calcificaciones corticales en adicién a
las caracteristicas clinicas de la faringoplastia. El sindrome
de Silver-Russell se caracteriza por el fenotipo facial (cara
triangular, barbilla pequefia puntiaguda, frente ancha, y
boca ancha fina), crecimiento pobre del hueso, clinodactilia,
hemihipertrofia con la circunferencia normal de la cabeza,
y una inteligencia normal. El sindrome de Fishmann es un
sindrome neurocutdneo raro que incluye lipoma craneal
unilateral con lipodermoide del ojo, que se presenta general-
mente con crisis epilépticas. LLa neuroimagen, sin embargo,
muestra una corteza calcificada y hemiatrofia. El sindrome
nevus sebdceo lineal se caracteriza por nevus facial tipico,
retraso mental, crisis recurrentes y hemimegaencefalia . La
encefalitis de Rasmussen es un trastorno cerebral mediado
por el sistema inmune que conduce a una atrofia hemisférica
unilateral, epilepsia focal intratable y disfuncidén neurolégica
progresiva. El sindrome de hemiconvulsién-hemiplejia-
epilepsia (HHE) también debe considerarse un diagnéstico
clinico diferencial de DDMS. El HHE se caracteriza por

DDMS
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)
Ldquirids o securd aia
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Figura 2. Sindrome de Dyke Davidoff Masson (DDMS), es presentado por varios mecanismos fisiopatolégicos que conllevan
a una injuria cerebral durante la embriogénesis, en el periodo perinatal o en semanas tempranas de la vida. Pueden ser por
oclusion de un vaso que conlleva a isquemia de un hemisferio o por disminucion de la actividad metabélica cerebral con

diferentes etiologias. ACM: arteria cerebral m

edia. PET: tomografia por emisién de positrones.
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Tabla 1. Patrones conocidos del DDMS por hallazgos en RMN segiin hemiatrofia cerebral

Patron I 1I

11

Hemiatrofia cerebral Atrofia cortical y subcortical

Atrofia cortical difusa 'y
difusa quiste ponto encefalico

Infarto previo con gliosis en
territorio ACM

Hallazgo radiologico clasicos: 1. Atrofia de un hemisferio cerebral desarrollando cambios compensatorios adaptativos del craneo, 2.
Disminucioén unilateral del encéfalo con engrosamiento ipsilateral de la calota, 3. Hiperneumatizacion de los senos paranasales (prin-
cipalmente el frontal) y celdillas mastoideas, elevacion del borde petroso, ala esfenoidea y techo de la orbita de la region afectada. En
los casos donde no hay surcos cerebrales prominentes se considera congénito en la fase embrionaria.

la aparicion de crisis clonicas prolongadas con predominio
unilateral que ocurre en el transcurso de una enfermedad
febril en un nifilo menor y seguida por el desarrollo de
hemiplejia (6-10).

En nuestro caso se considera que la variable presentada
es la congénita por las caracteristicas clinicas y radiologicas
que lo ubican en patrén tipo 1T segiin la RMN de encéfalo
por la literatura. No hay predileccién sexual, y cualquier
lado del cerebro puede estar involucrado, aunque se ha
demostrado que la participacién del lado izquierdo y del sexo
masculino es mas comun, siendo concordante con nuestro
paciente que desarrollé su hemiparesia del lado derecho.

TRATAMIENTO

El tratamiento es sintomatico y debe dirigirse a las crisis
epilépticas, y la neurorrehabilitacion del compromiso motor
y las habilidades cognitivas del aprendizaje. El paciente debe
recibir terapia ocupacional, del lenguaje y fisicas dirigidas
por fisiatria. Para el manejo farmacolégico, no se conoce
uno especifico, siendo la mejor opcidn el uso de multiples
antiepilépticos. Los nifios con crisis incapacitantes intrata-
bles y hemiplejia son potenciales candidatos para hemisfe-
rectomia con tasas de éxito del 85 % en casos seleccionados.
El pronéstico es bueno si la hemiparesia ocurre después
de los 2 afios de edad en la ausencia de crisis prologadas y
recurrentes (9). El pronéstico de nuestro paciente se espera
que sea bueno debido a que ha tenido intervalos sin crisis de
varios aflos y se ha mantenido con al menos 1 crisis mensual
con dos antiepilépticos de nueva generacion.

Aunque la tomografia computarizada (TC) y la RM
son complementarias, se considera que la RM representa
el procedimiento de eleccién de imagen con respecto a
la evaluacién de la etiologfa y extension de la afectacion
patenquimatosa cerebral en pacientes que presentan una
combinacién clinica de crisis congénitas o de inicio tem-
prano, hemiparesia y o asimetria craneofacial (10).

En la literatura se han descrito casos de pacientes sin
déficit motor y sin retraso mental. Estos hallazgos pueden

ser variables. Ademas se evidencia que segun el prondstico
puede tener expectativa de vida hasta la adultez, reportan-
dose casos de pacientes en edades de mas de 50 afios (1,11).

En el estudio de Y. L et al, en 2011, describieron la
relacién de los estudios de imagenes funcionales (PET) en
pacientes con DDMS. No se encontrd relacion entre las ano-
malfas del PET y las zonas epileptogénicas en 12 pacientes,
lo que indica que las “zonas fronterizas metabdlicas”, en
lugar de las regiones hipo metabdlicas, estan involucradas
en las actividades de sus crisis. En la seleccion y evaluacion
de candidatos para la cirugfa de epilepsia, la telemetria sigue
siendo la herramienta mas importante para lograr un resul-
tado favorable. El cirujano de epilepsia debe definir y resecar
tanto como sea posible la zona epileptogénica, pero no la
zona sintomatogénica ictal. La integracién de los datos del
EEG conlos datos de otras modalidades de imagen es, por
lo tanto, indispensable para detectar los focos quirtrgicos.
Los analisis temporo espaciales para identificar las zonas
epileptogénicas y funcionales para la cirugfa de reseccion
pueden mejorar el resultado en un paciente con DDMS (12).

En definitiva los casos son muy raros, se describen en
la literatura presentaciones en todas las edades de la vida
y su relacién con la injuria cerebral en las presentaciones
congénitas aun no esta bien establecida sus mecanismos (13)

CONCLUSION

El sindrome de Dyke Davidoff Masson es un sindrome
epiléptico de presentacién infrecuente, con compromiso
neurolégico variable que se deriva de una noxa cetrebral
ya sea en la etapa intrauterina o en la infancia temprana
que tiene un tratamiento médico multidisciplinario. El
reconocimiento temprano por parte de los neuropediatras,
neurologfas y médicos de atencion primaria, permite mejorar
el prondstico.
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