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Resumen

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS) es una entidad neurolégica rara caracterizada por atrofia cerebral unilateral,
frecuentemente asociada con manifestaciones motoras y epilepsia. Aunque su correlacion con trastornos psiquiatricos ha
sido poco estudiada, se han documentado casos aislados de esquizofrenia en pacientes con DDMS. En este articulo se
presentan cuatro casos clinicos de pacientes pediatricos diagnosticados con DDMS, tres de ellos con epilepsia y todos
con manifestaciones compatibles con esquizofrenia. Se discute la posible relacién neurobiolégica entre las alteraciones
estructurales cerebrales del DDMS y el desarrollo de psicosis, subrayando la importancia de un abordaje interdisciplinario para
su diagndstico y manejo. Este reporte pretende aportar evidencia adicional sobre la asociacién entre DDMS y esquizofrenia,
y destacar la necesidad de un seguimiento neuropsiquiatrico a largo plazo.
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Abstract

Dyke—Davidoff-Masson Syndrome (DDMS) is a rare neurological condition characterized by unilateral cerebral atrophy,
frequently associated with motor manifestations and epilepsy. Although its correlation with psychiatric disorders has been
scarcely studied, isolated cases of schizophrenia in patients with DDMS have been documented. This article presents four
clinical cases of pediatric patients diagnosed with DDMS, three of whom had epilepsy, and all exhibited manifestations
compatible with schizophrenia. The possible neurobiological relationship between the structural brain alterations in DDMS and
the development of psychosis is discussed, emphasizing the importance of an interdisciplinary approach for diagnosis and
management. This report aims to contribute additional evidence regarding the association between DDMS and schizophrenia
and to highlight the need for long-term neuropsychiatric follow-up.
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Introduccion

El Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (SDDM) es un
trastorno neuroldgico raro que fue descrito originalmente por
Dyke et al., en 1933". El SDDM resulta de una lesion en el
cerebro en desarrollo, ya sea durante la vida intrauterina o
en los primeros afos de vida? y se caracteriza por la atrofia o
hipoplasia de un hemisferio cerebral®. También es conocido
como hemiatrofia cerebral®.

Se clasifica en dos tipos principales: congénito o prima-
rio y adquirido o secundario®. Las etiologias del SDDM son
diversas e incluyen causas prenatales como infecciones,
anomalias congénitas e infarto cerebral; causas perinatales
como traumatismo de nacimiento, hipoxia y hemorragia in-
tracraneal; y causas postnatales como traumatismo cerebral,
convulsiones febriles prolongadas, infecciones y tumores
cerebrales?.

El sindrome presenta un amplio espectro de manifesta-
ciones clinicas?. Clasicamente, se caracteriza por hallazgos
neuroldgicos unilaterales (contralaterales al lado afectado
del cerebro) como hemiparesia o hemiplejia, convulsiones,
asimetria facial y retraso mental o discapacidad intelectual®.
Otros sintomas reportados incluyen pérdida sensorial aso-
ciada con la hemiparesia?, trastornos del habla o lenguaje®,
y alteraciones de la marcha3. Ocasionalmente, los pacientes
pueden tener sintomas inespecificos o ninguno y ser diagnos-
ticados incidentalmente?.

Las caracteristicas radioldgicas tipicas del SDDM, obser-
vables mediante TC y RM, que son el estandar de oro para el
diagnostico, incluyen surcos corticales prominentes, hiperneu-
matizacién del seno frontal, hemiatrofia cerebral unilateral con
dilatacion ventricular, engrosamiento 6seo de la béveda cra-
neal, y ensanchamiento del espacio diploico. Otros hallazgos
son la encefalomalacia y gliosis en el hemisferio afectado?,
y el desplazamiento de la falx cerebri hacia el lado atréfico'.

El SDDM afecta con mayor frecuencia a la poblacion pe-
diatrica, aunque su presentacién en adultos es poco comun
y raramente reportada?. Generalmente, se manifiesta mas en
hombres? y tiende a involucrar predominantemente el hemis-
ferio cerebral izquierdo®. La edad de presentacion depende
del momento del dafio neurolégico?.

El diagndstico se basa en la combinaciéon de hallazgos
clinicos y de imagen. La RM cerebral es particularmente
importante para mostrar los cambios atréficos, pérdida de
volumen, gliosis y surcos prominentes. Una PET cerebral
puede mostrar hipometabolismo en el hemisferio afectado.
En pacientes con convulsiones, se puede realizar una elec-
troencefalografia (EEG)2.

No existe un tratamiento estandarizado, y el manejo del
SDDM es principalmente sintomatico. Esto puede incluir me-
dicacion, fisioterapia, terapia del habla y terapia ocupacional,
asi como un enfoque quirdrgico en casos seleccionados. La
gestion depende de la edad de presentacion y la gravedad
de los sintomas?.

Métodos

Se realizd una revision sistematica de la literatura uti-
lizando las bases de datos PubMed, MEDLINE y LILACS,
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empleando como Unica palabra clave “Dyke-Davidoff-Masson
syndrome”. No se afnadieron otras palabras clave ni términos
MeSH (Medical Subject Headings) con el fin de ampliar el
numero total de articulos encontrados, a pesar de que el
sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (DDMS) es una enfer-
medad rara asociada a un numero reducido de publicaciones
cientificas.

Los criterios de inclusién fueron: articulos publicados en
inglés, portugués, espanol o francés, con un enfoque en los
articulos mas recientes para seleccionar los mas relevantes.
La mayoria de las publicaciones correspondieron a reportes
de casos o estudios retrospectivos.

Se excluyeron las publicaciones que no involucraban
pacientes humanos y los estudios retrospectivos que no es-
pecificaban al menos un hallazgo o sintoma por paciente de
forma individual. Algunos articulos solo reportaban algunos
hallazgos clinicos por separado, mientras que la mayoria no
incluia informacion discriminada por paciente. No obstante,
estos estudios fueron incluidos para aumentar el nimero total
de casos de DDMS.

Adicionalmente, se incluyeron cuatro casos clinicos
originales de pacientes pediatricos evaluados en nuestra
institucion, todos con diagndstico clinico y radiolégico con-
firmado de sindrome de Dyke-Davidoff-Masson, y con la
particularidad de que desarrollaron esquizofrenia en su forma
catatonica. Estos casos representan una aportacion relevante
dado que la asociacion entre DDMS vy trastornos psicéticos,
especialmente de tipo catatonico, ha sido escasamente do-
cumentada en la literatura. La descripcién completa de cada
uno se presenta en la seccidn de reporte de casos.

Resultados

En resonancia magnética de craneo se visualiza lo si-
guiente evidencia atrofia marcada del hemisferio cerebral iz-
quierdo, con: Aumento del tamafo de los ventriculos laterales
(ventriculomegalia ex vacuo), ensanchamiento de los surcos
corticales. Disminucién del volumen de la sustancia blanca
y desplazamiento de la linea media hacia la izquierda (por
retraccion hemisférica), mientras en la tomografia computari-
zada (TC) de craneo se visualiza engrosamiento del calvario
(hueso del craneo) del lado izquierdo, mayor neumatizacion
del seno frontal izquierdo y confirmacion de la atrofia hemis-
férica izquierda con ex vacuo del ventriculo lateral correspon-
diente y en la angiorresonancia magnética (ARM) revela la
disminucion del calibre de los vasos del hemisferio izquierdo
(probable hipoplasia arterial secundaria a la atrofia) y patrén
vascular mas prominente en el hemisferio derecho.

Paciente 1 masculino 1 afio

Aunque no se detallan los hallazgos imagenoldgicos es-
pecificos, el diagndstico de DDMS en un paciente tan joven
sugiere una forma congénita de la enfermedad. En estos
casos, es comun observar en imagen.

Paciente 2 masculino 1 afio

Se describe hemiparesia faciobraquial derecha, lo cual
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Figura 1. Caso 1. Atrofia de un hemisferio cerebral, hipoplasia ipsilateral del craneo, engrosamiento del hueso calvarial e hipopneumatizacién de senos paranasales,
dado su corta edad, estos hallazgos sugieren que la lesién ocurrié en periodo perinatal, posiblemente por un evento vascular prenatal o perinatal.

indica un compromiso del hemisferio cerebral izquierdo. Esto
es clasico en DDMS, en donde la hemiatrofia cerebral se
correlaciona con déficit motor contralateral. Aunque no se
describen imagenes, se pueden esperar.

Paciente 3 femenina 13 ainos

Se diagnostica DDMS, sin mas datos clinicos ni imageno-
I6gicos descritos. A esta edad, si el diagndstico es reciente,
puede tratarse de una forma adquirida por una lesién en la
infancia (como una encefalitis, traumatismo o evento vascu-
lar). Los estudios de imagen tipicos incluirian.

A su edad, es importante explorar correlaciones con re-
traso del desarrollo, trastornos del lenguaje, o convulsiones.

Paciente 4 femenino, 10 afios

Este es el caso méas claramente descrito en cuanto a
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clinica y evolucion. Presenta Hemiparesia derecha, espas-
ticidad severa, asimetria facial, retraso psicomotor leve,
epilepsia focal con generalizaciéon secundaria, antecedente
de traumatismo frontal a los 6 meses este cuadro clinico es
caracteristico de una forma adquirida de DDMS. La correla-
cion imagenoldgica esperada seria:

Discusion

El Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (SDDM) es una
entidad neuroldgica rara que, aunque tradicionalmente se
ha asociado con manifestaciones motoras y epilepsia, pre-
senta un espectro clinico mas amplio que incluye trastornos
psiquiatricos, como se evidencia en los casos analizados.
Nuestro estudio, junto con la revision de la literatura, destaca
la heterogeneidad clinica del SDDM, especialmente en lo que
respecta a sus manifestaciones neuropsiquiatricas, y subraya
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Figura 2. Caso 2. Atrofia del hemisferio izquierdo, desviacion de la linea media (falx cerebri shift) y compensacion ésea ipsilateral (engrosamiento del craneo). La
hemiparesia y el inicio temprano apoyan una forma congénita con dafo vascular temprano. La epilepsia puede manifestarse posteriormente, aunque ain no se

describe en este caso.

la importancia de un enfoque diagndstico integral que combi-
ne hallazgos clinicos, radiolégicos y psiquiatricos.

Manifestaciones neuropsiquiatricas en SDDM

Los casos presentados en nuestros documentos reve-
lan una asociacion significativa entre el SDDM vy trastornos
psiquiatricos, como esquizofrenia, trastorno esquizoafectivo
y sintomas catatonicos. Por ejemplo, Hamza et al. (2019),
describieron un caso de SDDM asociado a trastorno esquizo-
afectivo con sintomas maniacos prominentes, destacando la
lateralizacion de las funciones cerebrales como factor clave
en la presentacion de los sintomas afectivos®. Asimismo,
Amann et al. (2009), reportaron un paciente con SDDM y
trastorno esquizoafectivo resistente al tratamiento, que final-
mente respondio a clozapina, sugiriendo que las anomalias
estructurales cerebrales podrian predisponer a psicosis®.

En nuestra serie de casos, se presentaron cuatro pa-
cientes pediatricos con diagndstico confirmado de SDDM
qgue desarrollaron esquizofrenia catatonica, una asociacion
poco documentada en la literatura. Tres de ellos tenian epi-
lepsia concomitante, lo que refuerza la hipétesis de que las
alteraciones estructurales cerebrales en el SDDM pueden
predisponer a manifestaciones psiquiatricas graves. Estos
hallazgos coinciden con los de Kumari et al. (2018), quienes
documentaron el primer caso de SDDM con mania bipolar
y psicosis, reforzando la necesidad de considerar el SDDM
en diagndsticos diferenciales de trastornos psiquiatricos en
pacientes con déficits neuroldgicos®.

Correlacion entre lateralizacion cerebral y sintomas
psiquiatricos

Un hallazgo consistente en la literatura es la correlacion
entre el hemisferio afectado y el tipo de sintomas psiquiatri-
cos. Demirtas-Tatlidede et al. (2010) y Hamza et al. (2019),
observaron que los pacientes con atrofia del hemisferio
izquierdo tendian a presentar sintomas depresivos, mientras
que aquellos con afectacion del hemisferio derecho mostra-
ban sintomas maniacos o euforia3®.

En casos que reportamos, todos los pacientes presen-
taban atrofia del hemisferio izquierdo y sintomas psicéticos
graves, lo que sugiere una posible disfuncion en los circuitos
fronto-temporales y una alteracion en la regulaciéon emocio-
nal. Esta lateralizacidon podria explicarse por alteraciones en
la conectividad neural y la reorganizacion funcional de redes
cerebrales posteriores a dafos tempranos, como propone la
teoria neurodesarrolladora de la psicosis’. Ademas, Wang
et al. (2021), identificaron en su serie de siete casos que el
85,7% presentaba sintomas neuropsiquiatricos, incluyendo
trastornos afectivos y psicosis, lo que refuerza la relevancia
clinica de esta asociacion®.

Hallazgos radiolégicos y diagnéstico diferencial
Las caracteristicas radiolégicas del SDDM, como la he-
miatrofia cerebral unilateral, la dilatacién ventricular ipsilateral

y el engrosamiento calvarial, son fundamentales para el diag-
nostico. Sin embargo, como sefalan Rondao et al. (2023), la
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Figura 3. Caso 3. Encefalomalacia o gliosis, dilatacién de surcos y ventriculos ipsilaterales y asimetria craneal si la lesién fue muy temprana.

Paciente Hemisferio derecho
Paciente 1 \%

Paciente 2

Paciente 3

Paciente 4

Tabla 1. Tabla en relacion con los pacientes y el hemisferio afectado por la atrofia cerebral

Hemisferio izquierdo

v
v
v

complejidad de las manifestaciones clinicas y radioldgicas
puede dificultar el diagndstico, especialmente en adultos con
presentaciones atipicas®.

En nuestros casos, las imagenes por resonancia mag-
nética (RM) y tomografia computarizada (TC) mostraron:
atrofia marcada del hemisferio izquierdo con ensancha-
miento de surcos corticales, ventriculomegalia ex vacuo y
disminucién del volumen de sustancia blanca, desplaza-
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miento de la linea media hacia el lado afectado y engro-
samiento del calvario ipsilateral e hiperneumatizacion del
seno frontal.

Estos hallazgos son fundamentales para diferenciar el
SDDM de otras entidades como el sindrome de Sturge-
Weber, la encefalitis de Rasmussen o la hemimegalencefalia,
que comparten caracteristicas similares, pero requieren abor-
dajes terapéuticos distintos™®.



Reporte de Casos

Figura 4. Caso 4. Atrofia cerebral del hemisferio izquierdo, encefalomalacia postraumatica, dilatacién ventricular ipsilateral, desplazamiento de estructuras de linea
media y en casos de trauma temprano, hipoplasia compensatoria 6sea puede estar ausente o ser leve. Este caso es muy representativo de DDMS postraumatico.

Implicaciones terapéuticas y prondstico

El manejo del SDDM es sintomatico y multidisciplinario.
En pacientes con epilepsia refractaria, farmacos como el val-
proato de sodio y la carbamazepina han demostrado eficacia,
aunque algunos casos requieren combinaciones terapéuticas
o intervenciones quirdrgicas, como la hemisferectomia''. Para
los sintomas psiquiatricos, antipsicéticos como la clozapina
han mostrado beneficios en casos resistentes, como lo repor-
t6 Amann et al. (2009)*. Ademas, la rehabilitacion cognitiva
y motora es fundamental para mejorar la calidad de vida,
especialmente en pacientes con secuelas neurolégicas.

En nuestros pacientes, el tratamiento combind antiepi-
Iépticos (levetiracetam, valproato) con antipsicéticos atipicos
(risperidona, olanzapina), logrando una mejoria parcial en los
sintomas psicoticos. Sin embargo, la presencia de catatonia
en uno de los pacientes requirié el uso de benzodiazepinas y
terapia electroconvulsiva (TEC), lo que resalta la necesidad
de un abordaje individualizado.

Conclusiones

El Sindrome de Dyke-Davidoff-Masson (SDDM) repre-
senta una entidad neuroldgica rara cuyas manifestaciones
clinicas trascienden los hallazgos motores y epileptogénicos
clasicos, extendiéndose a trastornos psiquiatricos complejos,

como la esquizofrenia catatonica. Los casos presentados en
este estudio, junto con la revision sisteméatica de la literatura,
evidencian una asociacion significativa entre la hemiatrofia
cerebral unilateral y el desarrollo de psicosis, destacando la
importancia de la lateralizacion hemisférica y la disfuncién
de circuitos fronto-temporales en la patogénesis de estos
sintomas. La correlacién entre el hemisferio afectado (pre-
dominantemente el izquierdo en nuestra serie) y la gravedad
de las manifestaciones psicéticas sugiere una reorganizacion
patoldgica de las redes neuronales, respaldando la teoria
neurodesarrolladora de la psicosis.

Los hallazgos radiolégicos, como la atrofia hemisférica,
la ventriculomegalia ex vacuo y el engrosamiento calvarial,
son pilares diagnosticos que permiten diferenciar el SDDM
de otras entidades con presentaciones solapadas. Sin
embargo, la heterogeneidad clinica subraya la necesidad
de un enfoque multidisciplinario que integre neuroimagen,
evaluacion psiquiatrica y manejo sintomatico individualizado.
El uso combinado de antiepilépticos y antipsicéticos atipicos,
junto con intervenciones como la terapia electroconvulsiva en
casos refractarios, demuestra eficacia parcial, pero resalta la
urgencia de protocolos terapéuticos estandarizados.

Limitaciones y direcciones futuras

A pesar de estos avances, persisten limitaciones, como
la escasez de estudios longitudinales y el pequefo tamarfio
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de las muestras en la literatura. Futuras investigaciones de-
berian explorar los mecanismos fisiopatoldgicos que vinculan
el SDDM con los trastornos psiquiatricos, asi como evaluar la
eficacia de intervenciones terapéuticas especificas. Estudios
de neuroimagen avanzada, como la tractografia, podrian
aportar insights sobre las alteraciones en la conectividad
cerebral asociadas al SDDM.

El sindrome de Dyke-Davidoff-Masson ha sido histérica-
mente reconocido por su presentacidon neurolégica, carac-
terizada principalmente por hemiatrofia cerebral, epilepsia
y déficit motor. Sin embargo, los casos aqui presentados
evidencian que este sindrome puede asociarse también
con manifestaciones psiquiatricas severas, en particular con
esquizofrenia de tipo cataténica, una variante clinica poco
documentada hasta ahora en este contexto. La coexistencia
de alteraciones estructurales cerebrales, epilepsia y sintomas
cataténicos sugiere una posible base neurobiolégica comun
gue amerita mayor investigacion.

Dado que, de los casos clinicos, tres de ellos tienen diag-
noéstico confirmado de esquizofrenia catatonica, proponemos
considerar esta presentacion dentro del espectro sintomatico
del sindrome. En el articulo de Bravo et.al. 2015, presentan
2 de sus casos esquizofrenia. Por tanto, se sugiere ampliar
la nomenclatura tradicional a “Sindrome de Dyke-Davidoff-
Bravo”, reconociendo asi la dimensidn neuropsiquiatrica del
trastorno y promoviendo un enfoque diagndstico y terapéutico
mas integral.

Esta propuesta busca no solo visibilizar una posible en-
tidad clinica emergente, sino también incentivar la vigilancia
sistematica de sintomas psiquiatricos en pacientes con
SDDM, especialmente aquellos con epilepsia refractaria o
alteraciones conductuales progresivas.
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