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DESCRIPCION
DEL CASO CLINICO

e Varén de 45 afios, psicélogo de profesion, que consulta por
ruidos en oido izquierdo desde hacia meses, pero mas inten-
so desde hacia una semana, es como un soplo, no ha tenido
mareos o vertigos, no antecedentes de trauma acustico.

e |a exploracion otoscépica es normal y en la audiometria
se aprecia una ligera pérdida de 30 db en ambos oidos
en frecuencias agudas. Después de tratamiento con
Tanakene durante 4 meses, contintia con ruidos en oido
izquierdo variables, sin vértigos o cefaleas. No variacién
en la audiometria.

e Se solicita resonancia magnética craneal donde no se
observan hallazgos de neurinoma del nervio acustico, ni en
angulo ponto-cerebeloso pero si una gran cavidad quistica
en fosa posterior y de localizacion posterior, de 74 x 52 x
108 mm (CC x AP x T), con elevacioén del tentorio y des-
plazamiento craneal y anterior del vermis que se visualiza
hipoplasico. El cuarto ventriculo se visualiza normal, exis-
tiendo una comunicacion con la cavidad quistica de LCR.
Hallazgos compatibles con complejo de Dandy-Walker.

FIGURA 1:

FIGURA 2:
Corte sagital de RMN, sin contraste, donde se
aprecia la formacion quistica posterior e hipoplasia
de cerebelo.

Corte axial de RMN con contraste, donde se observa
la formacion quistica retrocerebelosa, asi como
mucosidad en seno maxilar derecho.

e Asimetria de ventriculos laterales, con un mayor aumento
del VL izquierdo. No hay hidrocefalia asociada. Algun foco
hiperintenso puntiforme y aislado en sustancia blanca peri-
ventricular, inespecifico y de escasa repercusion clinica.

e Cuerpo calloso, nucleos de la base, talamos, caudados y
glandula pineal, sin alteraciones significativas. Silla turca
parcialmente vacia.

DISCUSION

El Sindrome de Dandy Walker es una anomalia congénita del
cerebelo y del IV ventriculo, que aparece normalmente en la
infancia. Su caracteristica mas comun es la hidrocefalia y en
la mayoria de los casos, las causas se desconocen.

Hay una triada caracteristica y que no puede faltar caracteri-
zada por un IV ventriculo quistico, una fosa posterior agran-
daday la presencia de una aplasia o hipoplasia cerebelosa;
algunos han incluido otros elementos como son la atresia de
los agujeros de Luschka y Magendie.

FIGURA 3:
Corte coronal posterior.
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Las manifestaciones clinicas dependen de: la
severidad, las malformaciones asociadas, la edad
y el momento del diagnostico. La presencia de
malformaciones en el tallo cerebral puede ocasio-
nar dificultades de succioén, deglucién, respiracion
y cardiorespiratorias. También es frecuente la
hipertensién endocraneal con ataxia, espasticidad
y dificultad en la motricidad fina. Suelen presentar
también retraso mental.

La mayoria de los enfermos presentan sinto-

mas durante la lactancia, con dificultades en la
movilidad debido al retraso psicomotor y sin habla,
el tratamiento esta basado en el control de los
movimientos, en la estimulacion del balbuceo y
en el aprendizaje de un sistema alternativo.

Es importante mencionar que se estan detectando
de manera incidental por motivos ajenos al sindro-
me de Dandy Walker, a personas asintomaticas en
la edad adulta.

Aproximadamente el 68% de los enfermos presen-
ta una o mas malformaciones asociadas, que
pueden estar situadas dentro y fuera del Sistema
Nervioso Central. Las anomalias neurales que con
mayor frecuencia se asocian al SDW son: holopro-
sencefalia, polimicrogiria, microcefalia, esquizen-
cefalia, poroencefalia, agenesia del cuerpo calloso,

lipoma del cuerpo calloso, estenosis del acueducto
de Silvio, trastornos de la migracién cerebelosos,
heterotopias del nucleo olivar inferior, trastornos
de la decusacion del haz piramidal, encefalocele
occipital, espina bifida, siringomielia, siringobulbia
quiste dermoides, lipoma espinal, aneurisma de

la vena magna de Galeno, lo que sugiere que las
mismas son parte de las alteraciones del desarro-
llo general de la linea media y que ocurren en las
seis primeras semanas de gestacion.

Entre las no neurolégicas estan: angiomas facia-
les, labio leporino, macroglosia, paladar hendido,
dismorfias faciales, hamartoma lingual, coloboma,
disgenesia de retina, microftalmia, catarata, defec-
tos septales cardiacos, persistencia del conducto
arterioso, coartacion de la aorta, dextrocardia,
albinismo, melanosis neurocutanea, anomalias
vertebrales, alteraciones cromosémicas, rifiones
poliquisticos, polidactilia, sindactilia.

Solo se tratan desde el punto de vista operatorio
los pacientes con hidrocefalia. El abordaje qui-
rurgico directo del “quiste” con reseccion total o
parcial de sus paredes o la fenestracién 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 coloca-
cién de un sistema derivativo de LCR.
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