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Descripcion del caso presentado en el naumero anterior

Malformacion de Dandy-Walker

Dandy Walker malformation
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CASO CLINICO

Una nifia de 8 anos con retraso psicomotor e
hipotonia muscular desde los 3 meses de edad
es llevada a la consulta por nistagmo y déficit
auditivo bilateral progresivo de 6 meses de evo-
lucién.

Datos positivos en la exploracion fisica: nis-
tagmo horizontal bilateral, disminucién de la
agudeza visual, papiledema e ingurgitaciéon ve-
nosa bilateral, hipoacusia bilateral de predomino
derecho e hipotonia con arreflexia generalizada.

En la imagen tomogréfica cerebral se detecta
un espacio subaracnoideo aumentado por atrofia
cerebral, poligiria, macrogirias con areas de lis-
encefalia, ventriculomegalia, agenesia del cuer-
po calloso, hipoplasia del cerebelo, quiste del
cuarto ventriculo con dilatacién de la fosa pos-
terior e hipoplasia del tronco cerebral.

El diagnéstico se basé en los antecedentes
de retraso en el desarrollo psicomotor, hipoto-
nia muscular, hipoplasia del vérmix cerebelo-
so, ensanchamiento de la fosa posterior, quiste
del cuarto ventriculo, hidrocefalia, agenesia del
cuerpo calloso e hipoplasia del tronco encefalico.

Ante la evidencia diagndstica de malforma-
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cién de Dandy-Walker, se realiz6 una resonancia
magnética que evidencié las mismas alteracio-
nes cerebrales ya mencionadas como hallazgos
tomograficos, destacando la triada clasica carac-
terizada por hipoplasia del vérmix cerebeloso,
la dilatacién quistica del cuarto ventriculo y el
agrandamiento de la fosa posterior. Se descarté
la variante de Dandy-Walker, que se caracteriza
por una hipoplasia del vérmix cerebeloso con di-
latacién o no de la fosa posterior, y la megacis-
terna magna identificada por tener un diametro
mayor de 10 mm, con un cuarto ventriculo y un
vermix normal. La paciente respondi6 a la colo-
cacién de una derivacién ventriculoperitoneal y
ha continuado la rehabilitacién psicomotora con
terapia del lenguaje.

MALFORMACION DE DANDY-WALKER

La malformacién de Dandy-Walker es una
anomalia cerebral congénita caracterizada por
hipoplasia del vermix cerebeloso, quiste del
cuarto ventriculo y ampliacién de la fosa poste-
rior. Tiene una prevalencia de 1 caso por 35 000
nacidos vivos en los Estados Unidos.' Las cro-
mosomopatias que suelen presentarse con ma-
yor frecuencia son las trisomias 13, 18 y 21, y las
triploidias (17% a 54%).2

El cuadro clinico es inespecifico, ya que va a
depender de las variaciones cerebrales presentes,
por lo que su aparicién puede ser de improviso
o de manera evidente, o pasar inadvertida. Las
manifestaciones clinicas que se presentan son la
lentitud del desarrollo motor, el aumento pro-
gresivo del perimetro cefélico y la fontanela ten-
sa por el aumento de la presién intracraneal, en
el caso de los lactantes; mientras que en las eta-
pas de preescolar, escolar y adolescente aparecen
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también los sintomas de crdneo hipertensivo, sig-
nos de disfuncion cerebelosa, como inestabilidad
postural, falta de coordinacién muscular y nistag-
mo; asimismo, se puede comprometer la funcién
de algunos pares craneales. En cualquier etapa
etaria se pueden presentar vomitos, irritabilidad
debida de la cefalea, convulsiones y edema de
papila asociado. El pronéstico es variable, y de-
pende de las malformaciones agregadas y del ta-
mano del vérmix cerebeloso.?

El diagnéstico prenatal se efecttia después de
la semana 18 de gestacién mediante la ecogra-
fia, ya que es cuando se completa el desarrollo
del vérmix cerebeloso. Para corroborar el diag-
nostico, es recomendable la realizacién de una
resonancia magnética prenatal, que permite des-
cartar los diagnésticos falsos positivos y falsos
negativos de la ecografia.’ En edades posteriores
el diagnéstico se establece por el cuadro clinico
y se confirma mediante los hallazgos tomogra-
ficos y por resonancia magnética de las malfor-
maciones cerebrales. El diagnéstico diferencial
debe establecerse con el sindrome de Joubert, el
higroma quistico y el quiste aracnoideo retroce-
rebeloso. Existen otros sindromes asociados con
la malformacién de Dandy-Walker, como el de
Aase-Smith, el de Aicardi, el cerebro-oculomus-
cular, el de Coffin-Siris y el de Cornelia de Lange.

El tratamiento depende de la sintomatologia;
si el paciente presenta sintomas de hipertension
endocraneal, estd indicada una derivacion entre
el quiste y la cavidad peritoneal, y en la situaciéon
de que la sintomatologia continde, es necesaria
la colocacién de un drenaje ventriculoperitoneal
o ventriculoauricular, segtin las condiciones cli-
nicas del paciente. Actualmente, se han probado

nuevos métodos quirtirgicos, como la ventricu-
lostomia endoscépica del tercer ventriculo, con la
cual se condiciona una disminucién ligera en el
tamarfio ventricular y una reduccién, en grado va-
riable, del quiste. Ademas, se requiere un manejo
sintomatico, y se debe dar prioridad a la rehabi-
litacién psicomotora y a la terapia del lenguaje.

La malformacién de Dandy-Walker represen-
ta un reto en el diagnoéstico prenatal, y aunque
existen la ecografia tridimensional y la resonan-
cia magnética, no siempre estan disponibles en
todos los centros de atencién prenatal; sin embar-
g0, son necesarias para el diagndstico correcto y,
por consiguiente, para el tratamiento adecuado.
Por otra parte, la ecografia bidimensional conti-
nua siendo la prueba diagndstica mas usual para
este tipo de malformacién. Finalmente, un aspec-
to esencial que no se debe olvidar es orientar a
los padres cuando se tenga el diagnoéstico y, ade-
mas, considerar que el tratamiento tiene que ser
multidisciplinario.®
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Presentacion del nuevo caso clinico

En el préximo niimero se publicara el diagnéstico, manejo y tratamiento de este caso.

CASO CLINICO

Una nifa de 11 afios, con sobrepeso, sin
antecedentes perinatolégicos para destacar,
ingres6 derivada por el Servicio de Oftalmologia
por un edema de papila bilateral para su estudio.
Tenia antecedentes de rinitis y otitis media aguda
de repeticion hasta los 3 anos, con respiracién
bucal actualmente. Habia consultado al
oftalmoélogo por episodios de cefalea intermitente
diurnos, que no impedian su actividad, y visién
borrosa al leer la letra pequefa. La paciente
provenia de la Provincia de Entre Rios, donde
vivia desde hacia un afio. En el examen fisico no
presentaba datos positivos.

Estudios de laboratorio: glébulos blancos
9300/mm?, Hb. 13,4 g/dl, Hto. 39%, plaquetas
327 000/mm?3, PCR 5, ESD 9 mm /hora, medio
interno normal. Determinacién de hormonas:
hormonas tiroideas y cortisol en valores normales,
hormonas gonadales en valores premenarquicos.

Radiografia de los senos paranasales,
tomografia computarizada cerebral (Figura 1)
y resonancia magnética de cerebro, 6rbita e
hipéfisis: panrinosinusopatia crénica.

Se realiz6 una puncién lumbar (estudio
citoquimico normal, presion 25 cm H,O) después
de obtener los estudios por imédgenes.

Ficura 1. Tomografia computarizada mediofacial donde se
observa el velamiento de los senos maxilares

(Cual es su diagnéstico presuntivo?
e Tumor de SNC

Sinusitis aguda

Encefalitis viral

Seudotumor cerebral
Trombosis del seno cavernoso



