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Presentacion de un caso con sindrome de Dandy Walker
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RESUMEN

Se presentd un paciente de sexo femenino de 13 afios, con antecedentes aparentes de salud,
gue comenzo6 con parestesias intermitentes, sensacion de hormigueo en la parte medial de la
cara, disminucion de la fuerza muscular en el lado izquierdo del cuerpo; acudidé al Servicio de
Imagenologia del Centro de Alta Tecnologia de CHUAO, Caracas, Venezuela y se le realizd
resonancia magnética para estudio de craneo con secuencias Flair en secuencias coronales, T1
en secuencias sagitales, T2 axiales. La resonancia mostré una dilatacion quistica del IV
ventriculo con agrandamiento ligero de la fosa posterior y elevacién del tentorio e hipoplasia
del vermis cerebeloso que concordé con una malformacién de Dandy Walker, la intensidad de
sefiales y morfologia de las estructuras supratentoriales eran normales. No se apreciaron
alteraciones en la region selar, ni supraselar. Se remiti6 a Consulta de Neurocirugia para

evaluar tratamiento quirurgico.
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ABSTRACT

A 13-year-old female patient with an apparent health history, which began with intermittent
paresthesias, tingling sensation in the medial part of the face, decreased muscle strength in
the left side of the body is presented, the patient underwent magnetic resonance imaging to
study skull with Flair sequences in coronal sequences, sequences Sagittal T1, T2 axial at the
Imaging Service Center for High Technology Chuao, Caracas, Venezuela. The resonance
showed a cystic dilatation of the IV ventricle with slight enlargement of the posterior fossa and
elevation of the tentorium and cerebellar vermis hypoplasia that agreed with a Dandy Walker
malformation, signal intensity and morphology of the supratentorial structures were normal.
No alterations were observed in the sellar or suprasellar region. The patient was referred to

Neurosurgery Consultation to evaluate surgical treatment.

Key words: Dandy Walker syndrome, atresia of Luschka and Magendie holes, case report.

INTRODUCCION

La malformacion de Dandy Walker o sindrome de Dandy Walker (SDW) corresponde a un
conjunto de alteraciones congénitas del sistema nervioso central (cuarto ventriculo y cerebelo)

que incluyen? ?:

1. El ensanchamiento quistico del cuarto ventriculo, que interfiere con el flujo normal del

liquido cefalorraquideo (LCR).
2. El desarrollo incompleto o defectuoso del vermis y los hemisferios cerebelosos.
3. Hidrocefalia congénita, debida al acimulo excesivo de LCR e hipertensidén intracraneal.

No se conoce con exactitud la incidencia del SDW, pues la imagenologia ha permitido detectar
enfermos asintomaticos portadores de la malformacion; son mas frecuentes en el sexo
femenino que en el masculino con una relacion 3 a 1 y la edad de aparicion de los sintomas es
variable, no se puede establecer las causas que inducen la malformacién; sin embargo, se
mencionan algunos factores predisponentes como la rubéola, las infecciones por

citomegalovirus y toxoplasmosis; asi como, el uso de la warfarina y el alcohol.
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La mayoria de los enfermos debutan durante la lactancia, las manifestaciones clinicas en
términos generales son el aumento del perimetro cefélico, los sintomas y signos secundarios al
grado de hidrocefalia, asi como, el retardo en el desarrollo psicomotor. En cuanto al
prondstico, es controversial el desarrollo intelectual alcanzado por estos pacientes. En el 40%
a 70% de los casos puede haber un grado de inteligencia subnormal. Sin embargo, se describe

casos aislados que llegan a la adultez en forma asintomatica.

Como tratamiento se aboga sobre el manejo quirldrgico derivativo en casos de hidrocefalia. Es
importante, por tanto, motivar a los médicos en cuanto a la realizaciéon del interrogatorio,
anadlisis de los antecedentes patolégicos familiares, examen fisico exhaustivo y pensamiento
clinico para con los pacientes que presenten esta sintomatologia. Por lo poco frecuente de la

aparicién de esta enfermedad, se decidio la realizacién de este reporte.

PRESENTACION DE CASO

Se presentd el caso de una paciente de 13 anos, raza blanca, con antecedentes aparentes de
salud, comienza con parestesias intermitentes, sensacién de hormigueo en la parte medial de
la cara y disminucién de la fuerza muscular en el lado izquierdo; esta paciente acudié al
Servicio de Imagenologia del Centro de Alta Tecnologia (CAT) de CHUAO, Caracas (misién
internacionalista en la Republica de Venezuela) previa cita, donde se realizé estudio de
resonancia magnética de craneo con secuencias Flair en secuencias coronales: T1 yT2 en

secuencias axiales (fig. 1) y secuencias T2 sagitales (fig. 2).
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Fig. 1 Secuencias T2 y T1 axiales
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Fig. 2. Secuencias T2 sagitales

En dicho estudio se describid dilatacion quistica del IV ventriculo que se comporté hiperintensa
en secuencias T2 axiales y sagitales e hipointensas en secuencias T1, con agrandamiento
ligero de la fosa posterior y elevacion del tentorio e hipoplasia del vermis cerebeloso que
coincidia con una malformacién de Dandy Walker, la intensidad de sefiales y morfologia de las
estructuras supratentoriales eran normales. El sistema ventricular y supratentorial tenia
caracteristicas normales. No se apreciaron alteraciones en la region selar, supraselar e
hipdfisis. En las conclusiones, la resonancia magnética de craneo mostré una malformacion de

Dandy Walker.

DISCUSION

Etioldgicamente se desconoce el origen exacto de la malformacién de Dandy Walker, se piensa
en una falta del desarrollo del velo medular anterior (techo embrionario del IV ventriculo)
atresia de los agujeros de salida del IV ventriculo y retraso en la apertura del agujero de
Magendiel. Se considera que la génesis de esta anomalia estd en lesiones de intensidad
variable de los hemisferios cerebelosos y el IV ventriculo durante el desarrollo de estas

estructuras.

En esta anomalia concomitan varias afecciones estructurales como son la dilatacién quistica del
IV ventriculo, fosa posterior ensanchada, con desplazamiento hacia arriba de los senos
transversos, la tienda del cerebelo y la confluencia de los senos asociado a diferentes grados
de hipoplasia del vermis*®. El 70% de los pacientes con malformacién de Dandy Walker se
encuentran asociados con otras anomalias del sistema nervioso central como son la agenesia
o disgenesia del cuerpo calloso, con o sin quiste interhemisférico dorsal, anomalias de la
migracion neuronal, heterotopias de la sustancia gris, hendiduras, polimicrogiria, agiria y

encefaloceles occipitales®*.
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En los pacientes con encefaloceles occipitales por debajo de la confluencia de los senos hay a
menudo una comunicacidon entre el quiste de la fosa posterior y el encefalocele. Otras
anomalias fuera del sistema nervioso central son la polidactilia y anomalias cardiacas, entre
otras*. Hasta el 90% de los pacientes con malformacién de Dandy Walker presenta
hidrocefalia. El tratamiento se realiza si presenta hidrocefalia, si no la presenta debe realizarse

seguimiento del paciente. El tratamiento quirdrgico se basa en la derivacion del quiste ©.

El diagnéstico diferencial de esta enfermedad se realiza con los quistes aracnoideos de la fosa
posterior, con la megacisterna magna y con las malformaciones de Chiari. Cuando se detecta
una anomalia, el objetivo del radidlogo es caracterizar el hallazgo y posiblemente, establecer
un diagndstico especifico®®. Dado el gran nimero de enfermedades neuroldgicas y la relativa
infrecuencia de sus hallazgos especificos, resulta esencial adoptar un método sistematico de

analisis para estrechar el rango de posibles diagndsticos diferenciales.

Se puede crear este sistema disponiendo de un bagaje de conocimientos basicos en clinica,

anatomia, patologia e imagenologia.

La resonancia magnética como modalidad diagndstica, resulta uno de los métodos de eleccion
para el diagnostico de afecciones craneales por la inocuidad del estudio para el paciente y su
alta resolucion®®. Un diagnéstico oportuno de esta afeccién fundamentalmente en la vida

intrauterina podria prevenir lesiones invalidantes en el paciente.
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