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Objetivos Docentes

Describir los hallazgos radiologicos del sindrome de Dyke — Davidoff — Masson en la edad adulta y realiza

una breve revision de esta entidad desde el punto de vista clinico.

Revision del tema

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson o hemiatrofia cerebral unilateral es una entidad rara que suele

diagnosticarse en la infancia [1]. No obstante, en algunas ocasiones puede pasar desapercibida si la clinice
no es muy florida diagnosticandose incidentalmente en la edad adultaen estudios de neuroimager
realizados por otro motivo [2].

En 1933 Dyke, Davidoff y Masson describieron una serie de 9 pacientes de edad infantil que presentabar
hemiparesia o hemiplejia, convulsiones, asimetria facial, retraso mental asi como cambios radiograficos que
correspondian a engrosamiento de la bdveda craneal, elevacion del ala mayor del esfenoides ¢
hiperneumatizacion de los senos frontal y etmoidal [3-5]. Estas caracteristicas clinico-radioloégicas har
prevalecido hasta nuestros dias e integran lo que actualmente conocemos como sindrome de
Dyke-Davidoff-Masson o hemiatrofia cerebral unilateral. Este sindrome es una entidad rara que afecta en ur
69% el hemisferio cerebral izquierdo y en un 73.5% al sexo masculino [6].

El principal mecanismo fisioptoldgico propuesto para explicar la hemiatrofia cerebral unilateral es le
hipoerfusién cerebral durante el periodo prenatal, perinatal o en la edad infantil temprana [5]. Este insultc
vascular puede tener multiples etiologias entre las que destacan los trastornos intrauterinos, la hipoxie
neonatal, procesos infecciosos, traumatismos o alteraciones hematoldgicas [3-6]

Clinicamente este sindrome se caracteriza por la triada hemiplejia, convulsiones y retraso mental [1-10]
Sin embargo el retraso mental no siempre esta presente y las crisis pueden aparecer meses o afios
después de la hemiparesia. Por este motivo, actualmente se integran mas caracteristicas clinicas pare
orientar el diagnodstico entre las que destacan las crisis convulsivas de dificil control (parcial o generalizada)
asimetria facial, retraso mental en grado variable, hemiplejia - hemiparesia o trastornos de los movimientos
en las extremidades contralaterales [11].

En los estudios de neuroimagen se evidencian cambios 6seos compensatorios ipsilaterales si le
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hemiatrofia cerebral es de tipo congénito (como en nuestro caso), evidenciandose un engrosamiento de le
calota, una hiperneumatizacién del seno frontal y de las celdillas mastoideas y una elevacion del techc
orbitario asi como de la cresta etmoidal. Si el dafio vascular se presenta en la edad adulta, sélo se
observara una hemiatrofia cerebral sin cambios compensatorios asociados [1-17].

El diagndstico diferencial incluye el sindrome de Sturge-Weber y la encefalitis de Rasmussen que cursar
también con hemiatrofia cerebral, asi como algunos tumores cerebrales y otros procesos que cursan cor
megaencefalia unilateral. No obstante, la clinica y los hallazgos de imagen suelen ser muy orientativos [3-5].

El tratamiento es sintomatico y esta dirigido al control de las crisis mediante antiepilépticos, siendc
necesario en algunas ocasiones la asociacion de varios de ellos, como en nuestro caso. La hemisferectomie
se reserva exclusivamente para aquellos pacientes con hemiplejia y crisis muy incapacitantes refractarias a
tratamiento médico, siendo curativa en un 85% de las ocasiones [5-9].

El prondstico es mejor si la hemiplejia se instaura después de los 2 afios de edad y en aquellos pacientes
con periodos prolongados libres de crisis [5-10].

Imagenes en esta seccion:

Fig. 1: Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson en mujer de 54 afios con antecedentes de poliomielitis a los
6 meses de edad. Iméagenes en ventana de mediastino de TC de craneo en el plano axial (Ay B) y
coronal (C): Aumento del tamaio de los surcos cerebrales derechos. Imdgenes en ventana de hueso de
TC de craneo en el plano axial (D) y coronal (E y F): hiperneumatizacion del seno frontal y de las
celdillas mastoideas derechas con hipertrofia de la boveda craneal ipsilateral (flechas).
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Fig. 2: Misma paciente que en Fig.1. Imagenes de RM potenciadas en T2 en los planos coronal (A) y
axial (B) y potenciadas en FLAIR: aumento del tamaio de los surcos cerebrales derechos en
comparacion con el contralateral. Imédgenes de RM potenciadas en T2 coronal (D) y FLAIR axial (F):
hiperneumatizacion del seno frontal derecho (flechas). Reconstruccion MIP de secuencia TOFF de
angioRM: hipoplasia de la arteria comunicante anterior izquierda (variante de la normalidad).
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Fig. 3: Mujer de 54 afios con debilidad, dificultad en la marcha, espasticidad de los tendones profundos
derechos y asimetria facial. Imadgenes de RM potenciada en T1 en los planos axial (A) y coronal (B):
marcada hemiatrofia cerebral izquierda (cabeza de flechas) con aumento de tamafio del seno frontal e
hiperneumatizacion de celdillas mastoides ipsilaterales (flechas).
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Fig. 4: Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson en dos hermanos con crisis tonico-clonics desde la infancia.
Imégenes de RM potenciadas en T2 en los planos axial (A,B) y coronal (C) del mayor (26 afos):
hemiatrofia cerebral derecha, esclerosis hipocampal y engrosamiento de la boveda craneal ipsilateral.
Imégenes de RM potenciadas en T2 en los planos axial (D, E) y coronal (F) del menor (23 afios):
aumento de tamafio del ventriculo derecho, atrofia hipocampal y pérdida de volumen de nucleo caudado
ipsilateral.
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Fig. 5: Varon de 30 afios con crisis tonico-clonicas desde los 5 afios de edad, refractarias a tratamiento
anticonvulsivante. A) Imagen axial en ventana de hueso de TC de craneo: hiperneumatizacion del seno
frontal y de las celdillas mastoideas derechas con engrosamiento de la boveda craneal ipsilateral
asociado (flechas). B) Imagen coronal de RM potenciada en T1: hemiatrofia cerebral derecha,
desplazamiento de la hoz cerebral y elevacion del seno petroso (flechas)

Conclusiones

El sindrome de Dyke — Davidoff — Masson es una entidad rara que normalmente se diagnostica en le
infancia. No obstante, puede pasar desapercibida en algunas ocasiones siendo necesario que el radidlogc
esté familiarizado con sus hallazgos para poder realizar un adecuado diagnéstico diferencial.
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