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Resumen

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS) es una malformacién cerebral poco frecuente
caracterizada por hemiatrofia cerebral, asociada a hipertrofia compensatoria del craneo y de los
senos paranasales del mismo lado. Suele manifestarse clinicamente con convulsiones,
hemiparesia contralateral y retraso cognitivo. El diagnéstico se realiza mediante resonancia
magnética, donde se identifican hallazgos tipicos como atrofia cerebral unilateral, dilatacion
ventricular ex vacuo, engrosamiento 6seo y gliosis. Se presenta el caso de un adulto joven con
sintomas neurol6gicos inespecificos y antecedentes de epilepsia en la infancia, en quien la RM
revel6 hallazgos compatibles con el sindrome de Dyke-Davidoff-Masson.

Palabras claves: Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson, hemiatrofia cerebral, resonancia
magnética, convulsiones, atrofia cerebral, hallazgos por imagen, trastornos neuroldgicos
congeénitos.

Abstract

Dyke-Davidoff-Masson syndrome (DDMS) is a rare cerebral malformation characterized by
cerebral hemiatrophy associated with compensatory hypertrophy of the skull and ipsilateral
paranasal sinuses. Clinical manifestations include seizures, contralateral hemiparesis, and
cognitive delay. Diagnosis is established through magnetic resonance imaging (MRI), which
reveals hallmark features such as unilateral cerebral atrophy, ex vacuo ventricular dilatation, skull
thickening, and gliosis. We present the case of a young adult with nonspecific neurological
symptoms and a history of childhood epilepsy, in whom MRI demonstrated findings consistent
with Dyke-Davidoff-Masson syndrome.

Keywords: Dyke-Davidoff-Masson syndrome, cerebral hemiatrophy, magnetic resonance
imaging, seizures, brain atrophy, radiological findings, congenital neurological disorders.
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1. Introduccién

El sindrome de Dyke-Davidoff-
(DDMS) el cual se

manifiesta por la aparicion de

Masson

hemiatrofia cerebral, asociada a
engrosamiento compensatorio del
craneo, desplazamiento del borde
petroso y ala esfenoidal e
hiperneumatizacion de los senos
paranasales ipsilaterales (1,2). Las
manifestaciones clinicas mas
comunes son convulsiones,
hemiparesia contralateral, retraso
cognitivo, trastornos del lenguaje,
alteraciones en la marcha vy
asimetria facial (3). El estudio ideal
para su diagndstico es la resonancia
magnética debido a su alta
sensibilidad para observar cambios
minimos en el parénquima cerebral
como signos de atrofia cerebral
hemisférica, gliosis, dilataciéon del
sistema ventricular, indiferenciacion
entre sustancia blanca y gris, entre
otros hallazgos (6-9). El objetivo de
publicar este articulo es darle
visibilidad a una enfermedad poco
frecuente y difundir los hallazgos
radiolégicos  caracteristicos  del
DDMS por resonancia magnética, lo
que permite hacer diagnostico
oportuno 'y especifico evitando

errores diagndsticos, especialmente

en pacientes  con epilepsia
refractaria o hemiparesia de causa

desconocida.
Etiologia

En el afio de 1933 los investigadores
Dyke, Davidoff y Masson a través de
un estudio de caso de pacientes
pediatricos se describe por primera
vez e | sindrome de Dyke-Davidoff-
Masson (DDMS) es una patologia
con una incidencia y prevalencia
muy baja debido a su variabilidad de
presentacion, y su edad media de
aparicion es a los 19 afos, pero
puede manifestarse desde el
nacimiento hasta alrededor de los 80
afos, tiene un leve predominio por el
sexo masculino y el hemisferio
cerebral que mas afecta es el
izquierdo (4,5). Etiolégicamente se
han identificado identificadas dos
origenes de la enfermedad: de
manera congénita o adquirida. El tipo
congénito se genera en el periodo
intrauterino o perinatal donde el
embrién sufre isquemia 0
hemorragias debido a patologias
maternas como infecciones,
trombosis o complicaciones durante
el parto que genera déficit de
oxigeno en el feto por alteraciones
en la perfusioén de la arteria cerebral

media (10,11). En cambio, el tipo
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adquirido ocurre en la infancia
debido a

craneoencefalico,

traumatismos

encefalitis,
infartos, hemorragia cerebral o
neoplasia que afectan un hemisferio
cerebral en crecimiento (4,6).
Ambas formas  desencadenan
mecanismos compensatorios en el
craneo en crecimiento, que incluyen
hiperostosis, hiperneumatizacion de
senos paranasales y
desplazamiento de  estructuras
Oseas adyacentes, como el ala
esfenoidal y la piramide petrosa del

temporal (18).

Hallazgos imagenologicos del
sindrome de  Dyke-Davidoff-

Masson

El hallazgo caracteristico la
disminucién del volumen hemisférico
y aumento del sistema ventricular
ipsilateral (dilatacibn ex vacuo) en
relacion con hemiatrofia cerebral y
puede acompaiiarse de gliosis vy
pérdida de diferenciacion entre
sustancia blancay gris, el cual afecta
mas especificamente en el lobulo
frontal o parietal del hemisferio
comprometido (16,17). En esta
patologia se presentan signos
compensatorios como el

engrosamiento de las paredes del

craneo, el crecimiento del tamafio
del ala del hueso esfenoide, borde
petroso, los senos paranasales,
celdillas mastoideas y
desplazamiento de la linea media
hacia el lado atréfico (10,11). En la
resonancia magnética en las
secuencias FLAIR y T2 se observa
hiperintensidad de la sustancia
blanca subcortical, lo cual sugiere
procesos de encefalomalacia
cronica 0 desmielinizacion
secundaria (15). En algunos
pacientes se ha descrito ademas
atrofia del peddnculo cerebral,
basales

talamo y nacleos

ipsilaterales, e incluso atrofia
cerebelosa  contralateral como
manifestacion de degeneracion

transneuronal cruzada (4,19).

El grupo de estos signos es posible
de usar para un diagnostico seguro
cuando estan correlacionados con la
exploracion clinica. Sin embargo, en
casos atipicos, los hallazgos pueden
ser mimética de otras causas de
hemiatrofia cerebral como con la
encefalomalacia postinfecciosa, las
secuelas de infartos del periodo
perinatal o malformaciones, por lo
tanto, lo importante de la

identificacion por imagenes y su
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correlacion clinica para realizar un

adecuado diagnéstico (15).

2. Presentacioén del caso

Paciente masculino de 39 afios
acude al servicio de consulta externa
por presentar episodios ocasionales
de mareo e inestabilidad de la
marcha no relacionados con
cambios posturales, acompafiados
de leve cefalea holocraneana

autolimitada.
Antecedentes personales:

Episodios convulsivos en la infancia,
controlados farmacolégicamente con
carbamazepina con  adecuada
respuestay sin recurrencias desde la
adolescencia. No ha presentado
nuevas crisis en la edad adulta. No
refiere trauma craneoencefalico,
infecciones del sistema nervioso
central, ni enfermedades vasculares
conocidas. No se reportan
comorbilidades crénicas. Niega
consumo de alcohol, tabaco o
sustancias psicoactivas. Sin
antecedentes familiares relevantes
de epilepsia u otras enfermedades

neuroldgicas.

Examen fisico:

Paciente en buenas condiciones
generales, alerta, colaborador vy
orientado con Signos vitales dentro
de parametros normales: TA 118/76
mmHg, FC 72 Ipm, FR 16 rpm,
temperatura 36.6 °C, saturacién
98%, No se evidencian signos de
focalizacion neurologica ni
compromiso  sistémico, fuerza
muscular conservada (5/5). El
paciente fue valorado por neurologia
por los antecedentes de epilepsia
infantil y la aparicion de sintomas
neuroldgicos subjetivos como mareo
e inestabilidad. Aunque el examen
fisico resultd normal, el especialista
Se solicitd resonancia magnética
cerebral, sospechando una posible
cerebral

alteracion estructural

residual secundaria a su

antecedente convulsivo infantil.

Hallazgos por imagenes
diagnoésticas Se realizé estudio por
RM de cerebro con equipo 1.5 T,
secuencias ponderadas en T1, T2y
FLAIR en planos axial, coronal y
sagital. Se evidencio asimetria de los
hemisferios cerebrales, con
hemiatrofia izquierda,
adelgazamiento del cuerpo calloso,
dilataciéon ex vacuo del ventriculo

lateral izquierdo, agrandamiento del
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seno frontal ipsilateral y area de
gliosis focal en ganglios basales
izquierdos. Las cisternas
peritroncales y espacios
subaracnoideos del lado derecho se
encuentran conservados. La linea
media estd centrada. No se
identificaron signos de isquemia
aguda en la secuencia de difusion.
La fosa posterior no muestra
hallazgos relevantes. Estos
hallazgos son  sugestivos de
sindrome de Dyke-Davidoff-Masson
de predominio izquierdo. (imagen 2:
A, B, C, D) Se solicita valoracion por
neurocirugia el cual considera luego
de la revision del paciente y de los
examenes complementarios y de
imagen el cual determina que la
ausencia de signos clinicos de

hipertension endocraneana, crisis

convulsivas activas o efectos de
masa, concluye que corresponde a
una forma estable y compensada del
sindrome de Dyke-Davidoff-Masson,
sin indicacién quirargica. Se enfatizo
gue el tratamiento debia mantenerse
conservador y sintomatico, con
seguimiento ambulatorio por
neurologia, descartando por
completo la necesidad de
intervencion  neuroquirdrgica.  El
paciente permanecio clinicamente
estable, sin nuevos episodios
neuroldgicos durante el seguimiento
de tres meses. Se descartd
recurrencia de epilepsiay se instruyo
sobre signos de alarma. Fue dado de
alta con recomendaciones para
control neurolégico periédico vy

educacion sobre su condicion.

Imagen 1. Asimetria de los hemisferios cerebrales con hemiatrofia izquierda. Obsérvese
dilatacién ex vacuo del ventriculo lateral izquierdo y agrandamiento del seno frontal ipsilateral.
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Imagen 2. Imagen Ay B corte axial en T2y FLAIR se observa asimetria de los hemisferios
cerebrales con hemiatrofia izquierda agrandamiento del seno frontal ipsilateral y area de gliosis
focal en ganglios basales, Imagen C (T2 coronal) y D (T1 sagital) se observa dilatacion ex
vacuo del ventriculo lateral izquierdo y agrandamiento del seno frontal ipsilateral.

3. Resultados y discusién

El paciente de nuestro caso clinico
presento una crisis convulsiva
ténico-clonica generalizada motivé la
evaluacion neuroldgica e
imagenolodgica, identificandose
hallazgos clasicos de hemiatrofia
dilatacién

cerebral izquierda,

ventricular ipsilateral y

engrosamiento del hueso frontal,

consistentes con las descripciones
tipicas del DDMS (10,18). En esta
patologia es muy comun su aparicion
de forma incidental debido a que su
presentacion clinica puede ser muy
variable, desde pacientes
asintométicos hasta manifestarse

con crisis severas de epilepsia

215



Revista Cientifica Arbitrada en Investigaciones de la Salud “GESTAR”. Vol. 8, Nim. 16 (Ed. Jul — Dic

2025) ISSN: 2737-6273

Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson: hallazgos radioldgicos en un caso de hemiatrofia cerebral izquierda en

adulto joven.

refractaria asociada a hemiparesia y
retraso en el desarrollo psicomotor
ademas su aparicibn en la edad
adulta es infrecuente como ocurrio
en este caso por lo tanto la
importancia de este reporte de caso
por lo inusual de esta forma de
manifestacion (11,16). El estudio por
imagen de la enfermedad se
reconoce que la resonancia
magnética (RM) ofrece ventajas
diagnésticas significativas frente a la
tomografia computarizada (TC), ya
que permite una mejor identificacion
de signos de dafio cortical,
subcortical y atrofia hemisférica,
ademas puede evidenciar gliosis
extensa, desplazamiento de
estructuras de la linea media, asi
como lesiones de otras estructuras
del sistema nervioso como atrofia del
talamo,

pedinculo cerebral vy

nucleos basales
[6,15,19). En casos de tipo

congénitos en las primeras etapas

ipsilaterales

del desarrollo, pueden aparecer
lesiones de iguales caracteristicas
en el lado contralateral por
mecanismos de  degeneracién
transneuronal cruzada, lo cual
también se ha documentado en
varios reportes clinicos, aunque es

mas infrecuente (9,12). La

caracterizacion adecuada de estos
hallazgos y su relacion con las
manifestaciones  clinicas tiene
implicaciones prondsticas
importantes, los estudios han
sugerido que una mayor afectacion
cortical y subcortical se correlaciona
con mayor frecuencia y severidad de
las crisis epilépticas, asi como déficit
motores persistentes (11,12,15).
Teniendo en cuenta lo anterior se ha
planteado que el uso de técnicas
avanzadas de resonancia, como la
espectroscopia  por  RM, la
tractografia por difusiéon (DTI) y el
mapeo funcional, los cuales pueden
ser Utiles para evaluar con mayor
precision la funcionabilidad del tejido
cerebral, identificacion de lesiones
de fibras nerviosas, el cual es
necesario para planear tratamientos
quirdrgicos en casos seleccionados,
particularmente en pacientes con
epilepsia refractaria (5,7,13,14). El
diagnodstico diferencial del DDMS
debe establecerse principalmente
con otras patologias que se
manifiestan con hemiatrofia cerebral
y epilepsia, como son la encefalitis
cronica de Rasmussen, el sindrome
de Sturge-Weber, la porencefalia, y
secuelas encefalomalé&cicas

postraumaticas 0 posisquémicas
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(11,19,20). Sin embargo, una
caracteristica diferencial del DDMS
es la hipertrofia compensatoria del
crdneo y los senos paranasales
ipsilaterales, hallazgo que no se
presenta en las otras patologias
mencionadas y que es clave para su
(6,18). Este caso

subraya la importancia de mantener

diagnostico

una alta sospecha diagndstica en
adultos jovenes que se presentan
con crisis convulsivas de causa no
aclarada, incluso en ausencia de
antecedentes perinatales relevantes.
La evaluacion imagenologica
detallada puede revelar condiciones
congénitas previamente no
diagnosticadas, como el DDMS, que
tienen importantes repercusiones
clinicas y terapéuticas. Asi mismo,
se reafirma el valor de la RM como
herramienta esencial en el abordaje
diagnéstico de pacientes con
epilepsia de reciente aparicion, ya
que permite no solo confirmar el
diagnéstico sino también orientar la
estrategia terapéutica en funcion del
compromiso anatomico identificado

(4,11,18).

4. Conclusiones

El presente caso resalta la
importancia de considerar el DDMS
en el diagnoéstico diferencial de
pacientes adultos con convulsiones
de reciente aparicion. La RM es la
herramienta  diagnostica  clave,
permitiendo identificar los hallazgos
caracteristicos de esta condicion. La
correlacion clinico-radioldgica
permite establecer un diagndstico
preciso, incluso  en etapas
avanzadas de la vida. Ampliar el
conocimiento sobre esta entidad es
fundamental para el manejo clinico
adecuado, ya que su espectro clinico
puede variar desde sintomas leves
hasta formas severas con epilepsia
farmacorresistente, disfuncién
motora y deterioro cognitivo. En
algunos casos, la sospecha y el
diagndstico oportuno pueden abrir la
posibilidad a intervenciones
terapéuticas especializadas,
incluyendo cirugia paliativa en
epilepsias intratables. Finalmente,
este caso enfatiza el papel de la
neuroimagen en la medicina
moderna como una herramienta no
solo diagnostica, sino también
pronéstica y orientadora en la toma

de decisiones clinicas en neurologia.
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