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Resumen Abstract

El sindrome de Dandy-Walker se asocia con Dandy-Walker syndrome is associated with cystic
dilatacién quistica del cuarto ventriculo, diversos dilatation of the fourth ventricle, varying degrees of
grados de alteracién del vérnix cerebeloso e abnormality of the cerebellar vermix, and
hidrocefalia supratentorial. Se basa principalmente supratentorial hydrocephalus. It is mainly based on
en un desarrollo anormal de las vias de an abnormal development of the cerebrospinal fluid
comunicacion del liquido cefalorraquideo. Se ha communication pathways. Genetic predisposition
sugerido predisposicién genética asociada a associated with malformations and chromosomal
malformaciones y alteraciones cromosémicas. El alterations has been suggested. The diagnosis can
diagndstico se puede llevar a cabo durante la etapa be carried out during the prenatal or postnatal stage,
prenatal o posnatal, de forma clinica y estudios de clinically and diagnostic imaging studies. We present
diagndstico por imagen. Se presenta el caso de una the case of a newborn who was admitted to the
recién nacida que ingresé en la Unidad de Cuidados Neonatal Intensive Care Unit due to hypotonic,
Intensivos Neonatales por presentar hipotonia, tongue protrusion with sucking disorders. A
protrusiéon de la lengua con trastornos de la succion. transfontanellar ultrasound was performed, with
Se le realizé ultrasonido transfontanelar, con dilation of the lateral ventricles. In addition to the
dilatacién de ventriculos laterales. Se apreci6 dilation of the lateral ventricles, a cyst in the choroid
ademads de la dilatacién de los ventriculos laterales, plexus and signs of brain atrophy were observed.
quiste en el plexo coroideo y signos de atrofia She was diagnosed with Dandy-Walker syndrome,
cerebral. Fue diagnosticada con el sindrome de without surgical criteria because she did not present
Dandy-Walker, sin criterio quirdrgico, por no signs of hydrocephalus. The case is presented
presentar signos de hidrocefalia. Se presenta el caso because it is a rare malformation of the central
porque es una malformacién poco frecuente del nervous system.
sistema nervioso central.
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INTRODUCCION

El sindrome de Dandy-Walker (SDW) es conocido
por varios nombres: malformacién, quiste,
deformidad, atresia de los agujeros de Luschka y
Magendie, dilatacién del IV ventriculo, anomalia
de la porcion rostral del vermis, malformacién de
Luschka y Magendie, lo que se corresponde en si,
a descripciones de los hallazgos patoldgicos
encontrados, incluso, se ha introducido el
término: variante de Dandy-Walker para sefalar
formas menos severas del cuadro clinico.®

Es una anomalia congénita del cerebelo y el
cuarto ventriculo caracterizada por hidrocefalia
debido a una expansién quistica del cuarto
ventriculo en la fosa posterior, esto puede
interferir con la capacidad del cuerpo de drenar
el liquido del cerebro, dando por resultado
hidrocefalia.**?

Se produce durante el desarrollo del cerebro,
antes del nacimiento, no se comprende de forma
clara por qué el cerebro no se desarrolla de
forma normal. Recientemente se descubrié un
gen que parece ser la causa, de al menos
algunos casos, ademas de la asociacién con
algunas condiciones genéticas heredadas. No se
conocen factores de riesgo, aunque los
siguientes factores estdn asociados a su
desarrollo, ausencia del cuerpo calloso que
conecta los hemisferios del cerebro;
malformaciones del corazén, rostro, miembros,
dedos de las manos y dedos de los pies. Estos
factores no incrementan el riesgo de su
evolucién.*?

Los sintomas en el recién nacido pueden incluir
una protuberancia o bulto en la parte de atras de
la cabeza como de un collar de pelo, justo
encima la piel puede tener pigmentacién roja, un
incremento en la circunferencia de la cabeza,
una mirada fija hacia abajo si hay presencia de
hidrocefalia y pueden ocurrir otros sintomas
como problemas congénitos del corazdn,
malformaciones de la cara, dedos, anomalias
estructurales del sistema nervioso central,

modelos de respiracién anormales, retraso en el
sistema motor, hipotonia, problemas de
aprendizaje, alta tolerancia al dolor, convulsiones,
reflujo, nistagmo, ataxia, paladar hendido,
rifones poliquisticos, cataratas y otras
complicaciones.*®”

Para su diagndstico se le realiza al paciente
examen fisico y una tomografia computarizada o
imagen de resonancia magnética encontrando
una triada que no puede faltar, caracterizada por
un IV ventriculo quistico, una fosa posterior
agrandada y la presencia de una aplasia o
hipoplasia cerebelosa. Algunos investigadores
han incluido otros elementos como son: la atresia
de los agujeros de Luschka y Magendie,
hidrocefalia y/o elevacién de la tércula y el
tentorio, pero estas alteraciones ocurren como
consecuencia de la malformacion. 2489

El tratamiento dependerd de los problemas
causados por el sindrome, esto puede involucrar
colocar una sonda especial de derivacién para
drenar el exceso de liquido a fin de reducir la
presién y ayudar a controlar la inflamacién. Solo
se tratan desde el punto de vista operatorio los
pacientes con hidrocefalia sintomatica.*678°19

Se presenta el caso porque es una malformacién
poco frecuente del sistema nervioso central.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta el caso de una recién nacida,
producto de un embarazo normal, de parto
eutdcico a término, peso de 3560 gramos, Apgar
7-7. Esta paciente ingresé en la Unidad de
Cuidados Intensivos Neonatales por presentar
hipotonia marcada y protrusién mantenida de la
lengua con trastornos de la succién, tuvo una
estadia hospitalaria de 17 dias. Se le realizé
ultrasonido (UTS) transfontanelar, con dilatacién
de ventriculos laterales. En el UTS evolutivo se
aprecié gran dilataciéon de los ventriculos
laterales, presencia de quiste en el plexo
coroideo y signos de atrofia cerebral. (Figs 1,2 y
3).
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Fig 1. Cortes de TAC de craneo de 1a paciente

Figs 2 v 3. Se aprecia hipoplasia de cerebelo v dilatacion del IV ventriculo compatible con SDW,
asi como ventriculos laterales amplios con lesiones por hipoxia sin hidrocefalia

Se decidié remitir a la paciente al Centro
Internacional de Restauracion Neuroldgica
(CIREN), donde fue diagnosticada con el
sindrome de Dandy-Walker, sin criterio quirtrgico
por no presentar signos de hidrocefalia, con
seguimiento por neurocirugia cada 6 meses.
Actualmente la paciente se encuentra con un
desarrollo psicomotor cercano a lo normal y aun

sin criterio quirdrgico. Se sigue en consulta de
neurodesarrollo y estimulaciéon temprana con
muy buena evolucién.

DISCUSION

El sindrome de Dandy-Walker es una anomalia
congénita asociada a multiples malformaciones,
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aunque puede verse de forma aislada. Los
6rganos implicados son el cerebelo y el cuarto
ventriculo, caracterizada por hidrocefalia, debido
a una expansion quistica del cuarto ventriculo en
la fosa posterior, esto puede interferir con la
capacidad del cuerpo de drenar el liquido del
cerebro, dando por resultado hidrocefalia.*?

El 80 % de los casos se diagnostica dentro del
primer afio de vida."” Los sintomas pueden incluir:
desarrollo dafiado del habla y motriz lento,
irritabilidad, vémitos, convulsiones, inestabilidad,
falta de coordinacién muscular, movimientos de
sacudidas oculares, incremento de la
circunferencia cefdlica, pliegues en la parte
posterior del craneo, problemas con los nervios
que controlan los ojos, rostro, y cuello, y
respiracién anormal.”® E| tratamiento estd
indicado solo cuando es sintoméatica la
hidrocefalia.* Todo lo expuesto coincide con el
caso presentado.
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