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RESUMEN

Tntroduccion: la malformacion de Dandy—Walker es una
alteracion congénita que compromete el cerebelo y el cuarto
ventriculo. Esta condicion sc caracteriza por agencsia o hipoplasia
del vermis cerebeloso, dilatacion quistica del cuarto ventriculo y
alargamiento de la fosa posterior. Aproximadamente el 80% de los
pacientes presenta hidroccfalia.

La triada caracteristica de la mallormacion de Dandy-Walker
que consiste: agenesia parcial o completa del vermis, dilatacion
quistica del cuarto ventriculo y alargamiento de la fosa posterior.
El diagnostico prenatal es preferible realizarlo luego de las 18
semanas, el postnatal se hace con ultrasonido transfontanelar,
resonancia magnética y tomografia axial computarizada. EIl
tratamiento de esta patologia esta basado en el manejo de la
hidrocefalia.'

Caso: a continuacion presentamos un caso clinico de Dandy
Walker de la Unidad de Medicina Materno Fetal del Hospital
Carlos Andradce Marin de Quito.

Palabras clave: sindrome de Dandy-Walker, cisterna magna,
hidrocefalia, fosa crancal posterior.

INTRODUCCION

Las anomalias del Sistema Nervioso Central (SNC) son frecucntes
y pueden llegar a representar hasta el 15% del total de anomalias
congénitas. Los defectos del SNC con tubo neural intacto son poco
frecuentes, entre cllos constan los defectos de la fosa posterior que se
presentan en 1 de cada 30.000 nacidos vivos aunque su prevalencia
real es desconocida debido a la infraestimacion del diagnostico
prenatal.

La malformacion de Dandy Walker es una rara enfermedad congénita
caracterizada, originalmente, por ventriculomegalia, cisterna magna
aumentada dc tamafo y agencsia parcial o completa del vérmix
cerebeloso. [l “complejo Dandy Walker” incluye a la malformacion,
la variante y la megacisterna magna con pequefas variaciones entre
cstas.

La valoracion mediante ecografia de las estructuras de la fosa
posterior se ha integrado dentro del screening morfologico del
segundo trimestre. La deteccidén de anomalias que afectan a dichas
estrucluras permite su valoracion prenatal.

El propésito dc cstc trabajo cs reportar un caso de csta patologia
registrado en la Unidad de Medicina Materno Fetal del Hospital
Carlos Andrade Marin.?

ABSTRACT

Introduction: Dandy-Walker malformation is a rare congenital
disease involving the cerebellum and the fourth ventricle. This
condition is characterized by agencsia or hypoplasia of the
cerebellar vermis, cystic dilatation of the fourth ventricle, and
enlargement of the posterior fossa. Approximately 80% of patients
have hydrocephalus.

Dandy-Walker malformation was described by Dandy and
Blackfan in 1914. The characteristic triad ol Dandy-Walker
malformation is consisting of complete or partial agenesis of the
vermis, cystic dilatation of the fourth ventricle and an cnlarged
posterior fossa. The prenatal diagnosis of Dandy-Walker
malformation is better after 18 weeks of gestation. After birth
it is best diagnosed with the help of transfontanclar ultrasound,
magnetic resonance imaging, and computerized axial tomography.
The treatment for this condition is based in the management of
hydrocephalus."

Case: below is a case report of Dandy Walker at the Maternal
Fetal Medical Unit of the Carlos Andrade Marin Hospital in Quito.

Keywords: Dandy-Walker syndrome, cisterna magna, hydrocephalus,
posterior cranial fossa.

CASO CLINICO

E122 dc julio de 2011 fuc remitida de la ciudad de Ibarra una mujer
de 35 afios, ama de casa, analfabeta, casada, procedente de Otavalo,
raza mestiza. Cursaba un embarazo de 34,2 semanas, con hallazgos
ceograficos sospechosos de malformacion de Dandy Walker y
amenaza de parto pretérmino. Por esta razon, se solicita evaluacion
por Allo Riesgo Obstétrico (ARO) del HCAM y se decide su ingreso
para estudio del caso.

Paciente sin antecedentes patologicos importantes, gestaciones
9, partos: 8. Test de O’Sullivan no se realizo, recibié maduracion
pulmonar 21 y 22 de julio con betametasona.

Al examen fisico con fondo uterino acorde a la edad gestacional,
con feto longitudinal, cefilico, actividad uterina esporadica, FCF
(Frecuencia Cardiaca Fetal) 143 Ipm, tacto vaginal: cérvix dilatado 1
cm, secrecion genital compatible con vaginosis, para lo que se inicio
tratamiento con clindamicina.

Exdmenes
Biometria hematica, quimica sanguinea y EMO normales.
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25 dc julio de 2011

Ecografia realizada ¢n la UMMF describe un feto tnico, cefélico,
peso 2205 g, liquido amniético normal, placenta posterior. Cisterna
magna amplia de 25 mm, ausencia de vermis cerebelar, aclaramiento
de circunvoluciones, cucrpo calloso presente, rifioncs normales.
Cervicometria de 32 mm. (Figuras 1 y 2).

Presencia del cavum del septum pellucidum. UMME, HCAM

a9 Ansencia de vermis cerehela

Tmagen cn cerradura. UMME, HCAM

25 de julio de 2011

RMN fetal: feto Gnico longitudinal izquicrdo, placenta fundica
posterior, liquido amniético normal. Se identifica fosa posterior y
megacisterna magna amplia, esta tlltima en comunicacion con cuarto
ventriculo por hipogenesia del vermis, clevacion de la torcula y cl
tentorio. Presencia del cavum del septum pellucidum. No se aprecia
hidrocefalia supratentorial, cuerpo calloso presente. Discreta eclasia
renal izquierda materna (Figuras 3 y 4).

Figur: HCAM.

Figura 4. RMN fetal. Servicio de Imagenologia, HCAM.

Alta el 28 de julio de 2011 para control posterior por consulta
externa.

Reingresael 16 de agosto de 2011 con embarazo de 37,5 semanas luego
de presentar actividad uterina y trauma obstétrico por volcamiento de
vehiculo cn ¢l que viajaba.

Se encuentra a feto con fcf de 119 Ipm, actividad uterina de 1 en 10
minutos, tacto vaginal con cérvix dilatado 3 cm. Sc decide terminacion
del embarazo por cesarea. Se recibe recién nacido vivo, masculino, peso
3340 g perimetro cefilico 36 cm, APGAR 8-9, fontanela normotensa.

16 de agosto de 2011

Ultrasonido transfontanclar: cstructuras intracrancales dentro de
pardmetros ecograficos normales. Sistema ventricular sin dilataciones.
Surcos y cisuras son normales.

18 de agosto de 2011

TAC de cranco simple: en ¢l parénquima cerebral no se observan
lesiones ocupantes de espacio. Sistema ventricular de configuracion
habitual. Relacion sustancia gris-blanca conservada, presencia de fosa
posterior grande con hemisferios cercbelosos abicrtos latcralmente y
desplazados hacia delante, lesion quistica que comunica con el cuarto
ventriculo, vermis de cerebelo hipoplasico (Figura 5).

Figura 5. TAC de crineo simple.

Servicio de Imagenologia, HCAM

Acudib a control en Neurologia al mes de edad, con perimetro cefélico
de 3% cm en percentil 50, reflejos arcaicos presentes y simétricos, tono
muscular adecuado, fontancla anterior abicrta, normotensa.

DISCUSION

La malformacion de Dandy Walker consiste en una alteracion en ¢l
desarrollo embriologico, compuesta por una asociacion de anomalias
en el sistema nervioso central (SNC).?
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El complejo Dandy Walker es una malformacion congénita rara de la
fosa posterior que se clasifica como:>**

a) Malformacion Dandy Walker: dilatacion quistica del cuarto
ventriculo, agenesia parcial o total dc vermis ccrcbelar y
agrandamiento de la fosa posterior.

Variante Dandy Walker: masa quistica en fosa posterior con
hipoplasia variable del vermis cerebelar sin agrandamiento de la
fosa posterior.

Megacisterna magna: cisterna magna aumentada de tamaiio con
integridad del cerebelo y cuarto ventriculo .

b

C

<

El término malformacion dc Dandy Walker fuc sugerido para
describir el ensanchamiento quistico del cuarto ventriculo asociado
con agenesia total o parcial de vermis.®

Signos caracteristicos:

1. Agenesia completa o parcial del vermis.

2. Dilatacion quistica del cuarto ventriculo.

3. Alargamicnto dc la fosa posterior con desplazamicento superior
dcl tentorio.

4. Rotacién antihoraria del vermis hipoplasico.

Historia

Lista malformacién fue descrita inicialmente por Dandy y Blackfan en
1914. Mas tarde, Taggart y Walker, en 1942, sefialaron que el defecto
era causado por una atresia congénita de los foramenes de Luschka y
Magendie.'

Pero no fuc hasta 1954 en que Benda propone denominar al cuadro
sindrome dc Dandy Walker despucs de cstudiar scis pacicntcs,
comprobando que la entidad se debe a un desarrollo embriolégico
anormal del cerebro medio y no necesariamente a la atresia de los
citados agujeros.* "%

Epidemiologia

La incidencia de malformacion de Dandy Walker es 1 caso por 25
000 — 35 000 nacidos vivos en Estados Unidos. Es mds frecuente en el
sexo femenino, con relacion 3:1.”

Un 29% sc asocia con altcracioncs cn cl cariotipo. Las tasas dc
mortalidad son de un 12 - 50% y relacionadas con anormalidades
congénitas producen un 83% de muertes posnatales.

La mortalidad incrementa cuando hay hipoplasia aislada del vermis.!*!!

Se desarrolla ventriculomegalia en mas del 80% de los casos,
especialmente en la ctapa posnatal. ¢

Esta malformacion cs una dc las tres causas principales dc hidroccfalia
infantil, causando entre un 4 a 12% de todos los casos, siendo las
otras causas la estenosis del acueducto de Silvio y la Malformacion
de Chiari.'?

Esta malformacion puede asociarse a otras malformaciones
genéticas, pudiendo ocurrir en el contexto de variadas alteraciones
cromosomicas: trisomia 13, trisomia 18, trisomia 21 y otras.”

La malformacion de Dandy Walker se relaciona frecuentemente con
otras anomalias intracraneales como agenesia del cuerpo calloso,
lholoprosencefalia, encefaloceles occipital y anormalidades oculares.
Las anomalias extracraneales incluye: rifiones poliquisticos, defectos
caridovasculares, polidactilia y paladar hendido.

Estudios posnatales indican que la incidencia de malformaciones
asociadas va del 50 al 70%.* En auscncia dc un sindrome reconocible,
el riesgo de recurrencia en embarazos subsecuentes es 1-5%.

Etiologia

Los factores genéticos juegan un papel importante en la etiologia de
esta condicion. Generalmente se presenta como casos esporadicos lo
que ha llevado a plantear que esta seria una malformacion aislada,
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aparentemente no hereditaria. Sin embargo, se han descrito casos
de recurrencia especialmente con antecedentes de consanguinidad
paterna siguiendo un patron de herencia autoséomico recesivo, por lo
que no estd muy claro ain cual seria la verdadera forma de herencia
de esta patologia."

Dentro de los factores de riesgo hay un dudoso rol de factores
ambientales, principalmente dado por infecciones virales, alcohol y
diabetes materna. Por tanto, como factor predisponente, sc menciona
la exposicion durante el primer trimestre de la gestacién a rubeola,
CMV, toxoplasma y alcohol.”

Etiopatogenia

Como se sefialo el SDW es consecuencia de un trastorno en el
desarrollo embriologico del cerebro medio que ocurre durante ¢l
primer trimestre del embarazo y hasta la actualidad, no se ha podido
establecer el o las causas que inducen la malformacion; sin embargo
se mencionan algunos factores predisponentes como la rubéola, las
infecciones por citomegalovirus y toxoplamosis; asi como cl uso de
la warfarina, el alcohol y de isotretinoina.® '

Originalmente sc pensd quc la atresia del foramen de Luschka y
Magendie era la causa de la dilatacion del sistema ventricular.'s
Posteriormente otros autores observaron que la atresia de este
foramen no estaba presente en todos los casos y propusicron que la
malformacion podria ser causada por un desbalance en la produccion
de liquido entre el tercer ventriculo, los ventriculos laterales y el
cuarto ventriculo.

La produccion de liquido aumentada en los ventriculos llevaria a la
dilatacion y herniacion del rombencétalo. La dilatacion seria mayor
anivel del cuarto ventriculo, lo cual le daria la aparicncia quistica
a la fosa posterior, y por compresion llevaria a una hipoplasia del
vermis cerebeloso.”

Clinica

Las manifestaciones clinicas dependen de tres factores: en primer
lugar de la severidad de la malformacion, la presencia de anomalias
asociadas y la edad o el momento del diagnostico.

La mayoria dc los cnfermos debutan durante la lactancia, las
manifestaciones clinicas en términos generales son el aumento del
perimetro cefélico (PC), los sintomas y signos secundarios al grado
de hidrocefalia, asi como ¢l retardo en el desarrollo psicomotor. Un
80% dc los pacicntes nacen con un PC normal; pero al afio de cdad
el 80% presenta una ventriculomegalia.

Despucs del cicrre de las fontanclas y suturas las manifestacioncs
clinicas son las de hipertensiéon endocraneana secundaria a la
hidrocefalia, a lo que agregan ataxia, espasticidad y pobre control
motor de los movimientos finos.

La mitad de los pacientes presentan un retardo mental, hecho
relacionado con ¢l grado de hipoplasia del vermis; un 15% pucde
presentar crisis convulsivas.®

Diagnéstico prenatal

El diagnostico prenatal ultrasonografico de la malformacion de
Dandy Walker es dificil hasta el inicio del segundo trimestre debido
a que ¢l cuarto ventriculo es relativamente grande y ¢l vermis
cerebelar a(n no esta completamente formado, lo que puede dar la
falsa impresion de defectos del vermis. Se recomienda escaneo de
scguimicnto a las 18 scmanas o despuds.

No es facil establecer prenatalmente el diagnostico enire
megacisterna magna y variante de Dandy Walker, esto se puede
resolver con estudios de imagen postnatales.* Los criterios utilizados
para el diagnostico ultrasonografico prenatal del complejo de Dandy
Walker incluyen:
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Agrandamicnto dc la cistcrna magna: profundidad antero posterior
>10 mm, evaluado en una seccion oblicua de la calota donde
se observe el cavum del septum pellucidum y los pedunculos
cerebrales por delante de la fosa posterior;® aplasia/hipoplasia del
vermis cerebelar, evidenciada como brecha sonoluscente entre los
hemisferios cerebelarcs cn la vista transcercbelar, csta brecha csta
contigua al cuarto ventriculo dilatado y se refiere algunas veces
continuidad o comunicacion entre la cisterna magna y el cuarto
ventriculo.

La base anatomica de la brecha en forma de cerradura en ultrasonido
no es clara. Aparentemente el desplazamiento lateral de los
hemisferios cerebelares puede ser un evento fisiologico en algunos
fetos o puede representar una malformacion Dandy Walker leve sin
patologia cerebelar asociada.

El hallazgo de la figura en forma de cerradura no debe ser tomado
como tnico criterio diagndstico de esta malformacion.

Ln Francia se utiliza la RMN fetal al final del segundo trimestre para
un mejor cstudio de las malformacioncs dc la fosa posterior. En cl
diagnéstico se necesita la busqueda de anomalias adicionales en el
sistema nervioso central y otros organos.

El cstudio citogenético csta indicado pucs pucde ocurrir cn cl
contexto de varios desordenes cromosomicos.'”

Si bien el asesoramiento para el manejo obstétrico de esta patologia
cs dificil, sc sugicre la realizacion de: ccocardiografia fetal, consulta
con neurocirugia pediatrica, control ecografico cada 2 a 3 semanas.”

Resonarncia magnética intrauterina y/o al nacer.

Diagngstico posnatal®

TAC sin contraste: se puede observar el quiste de [osa posterior
comunicado con el 1V ventriculo: la ausencia total o parcial del
vermis - cerebeloso;  los  hemisferios  cercbelosos,  gencralmente
hipoplasicos por el fendomeno compresivo, desplazados hacia fuera
y adelante.

Cuando cocxiste una hidrocefalia las altcraciones propias de la
misma, con una tendencia al predominio en los cuernos occipitales.

RMN: cs cl procedimicnto diagnostico de cleecion pucs permite
delimitar con exactitud las alteraciones presentes en los cortes
axiales, coronales y sagitales, al mismo tiempo posibilita la
identificacion de las malformaciones asociadas lo que permite una
plancacion adecuada del tratamicnto y ofrecer un pronéstico.

Ultrasonografia transfontanelar: recomendado en lactlantes,
muestra el quiste de fosa posterior, la disgenesia cerebelosa y los
clementos caracteristicos de la hidrocefalia.

Tratamiento

Eltratamiento quirtrgico estd reservado paralos casos de hidrocefalia.
El abordaje quirtrgico dirceto del “quiste” con reseccion total o
parcial de sus paredes o la fenestracion no ofrece buenos resultados
y por tanto esta abandonado.

Los esfuerzos se han dirigido a la solucion de la hidrocefalia lo que
puede obtenerse con la colocacion de un sistema derivativo de LCR.*

Pronéstico

El complcjo Dandy Walker estd asociado con incremento en la
incidencia de alteraciones del desarrollo, pero se ha sugerido que el
pronodstico a largo plazo se correlaciona mejor con la presencia de
otras anomalias.'™ '

Las tasas de mortalidad por la malformacion alcanzan entre un 12-
50%; y, asociada con otras malformaciones congénitas, constituye el
83% dc la mortalidad postnatal.'
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