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Artículo de revisión

RESUMEN

La asociación de dilatación quística del cuarto ventrículo, diversos grados de alteración del vermix cerebeloso e
hidrocefalia supratentorial, fue descrita por primera vez en 1887 por Sutton y confirmada en 1914 por Dandy y
Blackfan. La definición como síndrome, criterios diagnósticos y nomenclatura siguen siendo un tema de permanente
debate entre los autores. La etiopatogenia parece basarse principalmente en un desarrollo anormal de las vías de
comunicación del líquido cefaloraquídeo. Se ha sugerido predisposición genética; asimismo, se le ha asociado a
diversas malformaciones y alteraciones cromosómicas. Las manifestaciones clínicas son muy variadas y están en
relación directa con las alteraciones anatómicas. Al nacimiento la mayoría de los afectados se presentan asintomáticos
o con ligeras manifestaciones, siendo la macrocefalia y evidencia de presión intracraneana elevada lo que domina el
cuadro clínico. El diagnóstico se puede llevar a cabo durante la etapa prenatal mediante un estudio ultrasonográfico,
o posnatal, de forma clínica aunada a estudios de imagen tales como tomografía computada y resonancia magnética.
El tratamiento definitivo tiene amplia variabilidad, se realiza cuando los pacientes presentan manifestaciones de
hidrocefalia sintomática.
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Dandy-Walker syndrome

ABSTRACT

The association of fourth ventricle dilatation cyst, varying degrees of cerebelar vermis deficit and supratentorial
hydrocephalus was first described in 1887 by Sutton and confirmed in 1914 by Dandy and Blackfan. Syndrome
definition, diagnostic criteria and nomenclature remain a standing item of discussion among the authors. The
pathogenesis appears to be based mainly in abnormal development of communication routes of cerebrospinal fluid.
Genetic predisposition has been suggested, and it has been associated with various malformations and chromosomal
abnormalities. The clinical manifestations are varied and are directly related to anatomical disturbance, new born
most affected are asymptomatic or with minor manifestations, is the macrocephaly and evidence of high intracranial
pressure that dominates the clinical picture. The diagnosis can be made prenatal by ultrasound examination, or
postnatal coupled with clinical and imaging studies such as CT and MRI. The definitive treatment is performed when
patients have symptomatic manifestations of hydrocephalus.
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l síndrome de Dandy-Walker ha sido descrito por
diversos autores con los siguientes epónimos:
malformación de Dandy -Walker, quiste de Dandy

Walker, deformidad de Dandy Walker, atresia de los
agujeros de Luschka y Magendie, dilatación del IV
ventrículo, anomalía de la porción rostral del vermis,

E malformación de Luschka y Magendie. Todos ellos
conciernen un grupo de malformaciones congénitas del
sistema nervioso central de amplia variabilidad que
incluyen anormalidades en la fosa posterior, tales como:
dilatación quística del cuarto ventrículo asociada
a diversos grados de alteración en vermix cerebeloso e
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hidrocefalia supratentorial. La variante Dandy Walker se
aplica cuando la fosa posterior no se amplía y la hipoplasia
del vermix cerebeloso es menos pronunciada1.

Múltiples problemas concomitantes pueden estar pre-
sentes, pero se considera Dandy-Walker al encontrar las
tres características antes mencionadas. Aproximada-
mente un 70% de los pacientes presentan hidrocefalia,
que se desarrolla posnatal2.

La etiopatogenia parece basarse en un desarrollo
anormal de las vías de comunicación del líquido cefalo-
raquídeo (L.C.R.), entre la hidromielia fisiológica fetal y
espacio subaracnoideo, a nivel del techo rómbico, entre
la 6ta. y 8va. semana de gestación3-8.

La mayoría de los autores describen una tríada
clásica, algunos han incluido otros elementos como son
la atresia de los agujeros de Luschka y Magendie, lo que
puede o no estar presente; otros mencionan como parte del
cuadro elevación de la tórcula y el tentorio; pero estas
alteraciones son consecuencia de la malformación9-11.

Lo anterior clínicamente se manifiesta como:
macrocefalia disarmónica con crecimiento desproporcio-
nado del cráneo posterior e hidrocefalia con todas sus
consecuentes manifestaciones4,12,13.

El diagnóstico se puede realizar en la etapa prena-
tal mediante un estudio ultrasonográfico, o posnatal de
forma clínica aunada a estudios de imagen14.

El tratamiento definitivo se realiza cuando los pa-
cientes presentan manifestaciones de hidrocefalia
sintomática.

Este artículo presenta una revisión de la literatura
sobre esta entidad clínica, mediante información recaba-
da de libros y revistas científicas como fuente primaria,
y a través de la utilización de buscadores tales como
Ovid, PubMed e Hinari, para el análisis de publicaciones
indexadas, en idioma inglés principalmente.

Recuerdo histórico

En 1887 J. Bland Sutton describe un quiste de
fosa posterior con hipoplasia del cerebelo en el estudio
pos mortem de un individuo de 6 semanas de vida, al que
originalmente se le había diagnosticado meningocele
occipital, comprobado mediante análisis histológico en
el quiste compartía características epiteliales con el IV
ventrículo, así el autor deduce que el ventrículo-menin-
gocele pudo surgir de la obstrucción del acueducto de
Silvio durante la etapa embrionaria5.

Hacia 1914 Walter Dandy y K.D. Blackfan mencio-
nan la triada clásica al reportar un caso de hidrocefalia
en un paciente pediátrico de 13 meses de edad, con ensan-
chamiento quístico de la fosa posterior, agenesia del

vermix cerebeloso, acompañada de hemisferios cerebe-
losos hipoplásicos. Al descubrir estos hallazgos, basados
en casos previos de la literatura, llegaron a la conclusión
de que se trataba de una dilatación del IV ventrículo15.

Targgart y Walker (1942) al estudiar esta condi-
ción en 6 pacientes mencionados en la literatura,
incluido el documentado por Dandy y Blackfan, así como
diversos casos estudiados por ellos mismos, plantean la
hipótesis de atresia congénita de los forámenes de
Luschka y Magendie, lo que trae como consecuencia
hidrocefalia y otras anormalidades vistas en este sín-
drome16.

El término Dandy-Walker fue introducido por Benda
(1954) quien concluye posterior al estudio de 6 casos,
que la causa de la triada sería consecuencia de un de-
fecto del desarrollo de los procesos cerebelosos, entre
la cuarta y octava semana de gestación no siempre de-
bido a la atresia de los forámenes17.

Gardner, et al (1957) creían que la malformacion
de Dandy-Walker y el Síndrome de Arnold-Chiari eran
distintas manifestaciones de un mismo defecto embrio-
lógico18.

En 1963 D’Agostino, et al 12 definieron la triada
característica de este síndrome, consistente en agene-
sia parcial o total del vermis, dilatación quística del
cuarto ventrículo y ampliación de la fosa posterior con
desplazamiento del seno lateral, tentorio y de la torcula
herophili, definición hecha también en 1972 por Michael,
et al 19.

Epidemiología

La literatura anglosajona reporta una incidencia de
1 en 25 a 35,000 recién nacidos vivos20,21, con predo-
minio en mujeres sobre hombres22, con una mortalidad
aproximada del 5 al 20%23,24. La incidencia de malforma-
ciones asociadas intracraneales (agenesia del cuerpo
calloso, holoprosencefalia, encefalocele occipital, anorma-
lidades oculares) y extracraneales (leucemia mieloide,
riñón poliquístico, defectos cardiovasculares, poli-
dactilia y paladar hendido) se reportan en un 5 a
70 %1,25.
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Etiología

En la actualidad se considera por algunos inves-
tigadores10,26, que el problema se encuentra propiciado
por una falta de desarrollo y formación del rombencéfalo,
falta de fusión del cerebelo y como consecuencia persis-
tencia de la membrana dorsal la cual después presenta
herniación, todo esto en el primer trimestre de formación
embrionaria.

Aunque la etiología permanece incierta, a través
de algunas investigaciones, se ha sugerido predisposi-
ción genética27, asociado a patrones de herencia
mendeliana, anomalías cromosómicas (trisomía 13,
trisomía 18, trisomía 21, deleción 13q, trisomía 3q,
tetrasomía 9p), procesos infecciosos prenatales como torch
y exposición a ciertos agentes químicos como alcohol y
warfarina28. De la misma manera se le ha relacionado a
diversas malformaciones en toda la economía6 ya sea
aisladas o en el contexto de un síndrome específico29,30.

Recién se ha encontrado que la supresión
heterocigota de los genes Zic 1 y Zic 4 situados en el
cromosoma 3 que están implicados en la formación
del cerebelo, juegan un papel importante en el desarrollo de
este síndrome ya que funcionarían como autoantígenos en
la respuesta inmune asociada con degeneración cere-
belar subaguda31 33.

Características clínicas

Son muy variadas y están en relación directa con
las alteraciones anatómicas, entre más severas sean
estas, mayor será la sintomatología. Un factor importante
que incide sobre la clínica es la edad y malformaciones
asociadas al momento del diagnóstico34.

Los síntomas característicos en pacientes
pediátricos están en relación al grado de hidrocefalia y
son: emésis, hiperirritabilidad y convulsiones, así como,
retardo en el desarrollo psicomotor, entre los signos se
ha observado aumento progresivo del perímetro cefálico,
dilatación y congestión de venas en el cuero cabelludo,
abombamiento de la fontanela anterior y diástasis de
suturas craneales14. Secundario a la compresión o mal-
formación del tallo cerebral, se presentan otras
manifestaciones tales como, bradicardia, bradipnea y pa-
rálisis del sexto nervio craneal35.

Posterior al cierre de las suturas craneales, se
encuentran manifestaciones tales como ataxia,
espasticidad y pobre control motor de los movimientos
finos, en el contexto de hipertensión endocraneana se-
cundaria a la hidrocefalia. A pesar de lo antes descrito,
se han encontrado casos aislados de pacientes adultos
asintomáticos que presentan la malformación de Dandy-
Walker, en algunos casos asociada solamente a
alteraciones cognitivas36 38.

Diagnóstico

Siempre que en estudios de imagen se encuentre
una fosa posterior aumentada de tamaño, debe conside-
rarse Dandy-Walker como opción diagnóstica39. Las
técnicas diagnósticas por imagen incluyen; ultrasonido,
resonancia magnética nuclear y tomografía axial
computarizada. La evaluación inicial debe hacerse con
ultrasonido, que es el método de elección para el
diagnóstico prenatal40-42, siendo posible mediante ultra-
sonografía transvaginal diagnosticarlo a partir de la
semana 18 de gestación, momento en el cual el vermix
cerebeloso debiera estar formado por completamente,
antes no, a modo de evitar falsos positivos43-45.

El estudio ecogénico prenatal mediante un corte
transcerebelar, paralelo al plano transventricular, permi-
te observar una imagen anecogénica en la línea media,
ampliación de la cisterna magna (profundidad anteropos-
terior > 10 mm) e hipoplasia/aplasia del vérmix
cerebeloso46-48. Dicha visualización puede verse facilita-
da mediante el empleo de técnicas complementarias
como la RM o la ecografía 3D.

Figura 1. Dandy Walker. La fosa posterior grande, 4to. ventrículo
aumentado de tamaño con una comunicación de este con un quiste
retrocerebelar (flecha).

Sin dejar de lado la necesidad de realizar el estu-
dio ultrasonográfico, se debe considerar realización de
RM, ya que gracias a ésta, se puede tener una mejor
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delimitación anatómica, ya sea con fines diagnósticos
o de tratamiento49. Por otro lado, en la actualidad la RM
es considerada la herramienta diagnóstica no invasiva
más precisa para el diagnóstico de Dandy Walker en
adultos50.

ventrículo-cisto-peritoneal, tercer ventriculostomía endos-
cópica52 y tercer ventriculostomía endoscópica con
cauterización de los plexos coroideos53.

La elección de la técnica depende de la destreza
y experiencia del cirujano, la presencia o no de comuni-
cación entre el quiste y los ventrículos laterales, en
conjunto con las complicaciones propias de cada proce-
dimiento en base a la severidad del cuadro y a la edad
del paciente.

En la actualidad, la fenestración de la membrana
del quiste es un procedimiento en desuso debido a sus
complicaciones. La derivación cisto-peritoneal, una téc-
nica difícil, que ofrece pobres resultados, que se puede
asociar a complicaciones tales como hernia uncal, ya
que se elimina el contenido del quiste pero se mantie-
ne la presión supratentorial y desarrollo de hematomas
en fosa posterior, entre otras54.

La derivación ventrículo-peritoneal, es un método
que se ha ganado al pasar de los años un lugar importante,
de práctica rutinaria en algunos centros neuroquirúrgicos.
Mohanty, et al55 en un estudio retrospectivo realizado a
72 pacientes, recomiendan la colocación de derivación
ventrículo-peritoneal como tratamiento inicial de elección,
dada la baja tasa de complicaciones asociadas. En
cuanto a la derivación ventrículo-cisto-peritoneal, Kumar,
et al56 la reportan como un método seguro para el trata-
miento del SDW en un estudio retrospectivo de 48
casos, basados en la evidencia de ser el método que
menos complicaciones presentó en su serie. Se ha re-
portado más recién el uso exitoso de la técnica anterior
mediante un abordaje endoscópico transacueductal en
un paciente neonato57.

En 1923 W. J. Mixter realiza por primera vez una
tercer ventriculostomía mediante craneotomía abierta en
pacientes con hidrocefalia58. Dada la elevada mortalidad
y morbilidad su uso disminuyó en años posteriores, pero
el desarrollo de su técnica endoscópica (TVE) la ha
hecho retomar campo en la neurocirugía59. La tercer
ventriculostomía con cauterización de los plexos
coroideos, tiene una tasa de éxito más alta a la de ter-
cer ventriculostomía endoscópica sola (76 y 40%,
respectivamente)60,61. Warf, et al (2011)62 consideran
que su uso facilita el tratamiento del SDW y hace a es-
tos pacientes menos propensos a desarrollar una
obstrucción acueductal secundaria que aquellos trata-
dos con tercer ventriculostomía endoscópica sola u otros
métodos de derivación, por lo que la toman como la prin-
cipal técnica de manejo, en lugar de la norma histórica.

Antes del advenimiento de las técnicas de deriva-
ción ventricular y procedimientos neuroendoscópicos, el
pronóstico era sombrío para estos pacientes. El primer
procedimiento endoscópico del sistema nervioso central
es atribuido a V. Darwin Lespinase antes de 191663, en

Figura 2 A y B. Mismo paciente con síndrome de Dandy Walker
(flecha hueca) asociado con agenesia de cuerpo calloso (flecha
blanca) muestra las astas frontales con terminación en punta,
además de un quiste aracnoideo interhemisférico (flecha curva).

Tratamiento

El síndrome de Dandy Walker es en el contexto de
hidrocefalia sintomática y ha evolucionado de manera
favorable en las últimas décadas, más aún con el desa-
rrollo de la neuroendoscopía; sin embargo, al día de hoy
no existe un consenso universal en cuanto a su manejo.
A pesar de las diversas técnicas desde el siglo XX, el
mayor avance se observa en las últimas décadas.

Entre las diferentes opciones neuroquirúrgicas que
buscan la resolución de la hidrocefalia se encuentran:
fenestración de la membrana del quiste, derivación
cisto-peritoneal, ventrículo-peritoneal51, derivación

Figura 3 A y B. Variante de Dandy Walker, fosa posterior grande
pero de menor proporción que el síndrome de Dandy clásico. El
cuarto ventrículo es de tamaño normal pero se encuentra comu-
nicado con un quiste retrocerebelar (flechas pequeñas). El vérmis
cerebelar muestra hipoplasia pero menos severa (flecha grande).
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1918 Walter Dandy fue considerado el padre de la
neuroendoscopía64, fue el primero en publicar la explora-
ción de la fosa posterior y extirpación de la membrana
del quiste, al tratar a 5 pacientes con hidrocefalia me-
diante el uso de un espéculo nasal, el cual introdujo al
sistema ventricular con disección rudimentaria de los
plexos coroideos, sin gran éxito por las complicaciones
posteriores65.

Las complicaciones relacionadas con el tratamiento
incluyen principalmente obstrucción, infección del
sistema de derivación66 y ventriculitis67. Otras complica-
ciones menos frecuentes se han descrito en el manejo
de hidrocefalia con las diversas técnicas ya mencionadas,
no siempre llevadas a cabo en pacientes con Dandy-
Walker, como: infarto cerebral68, bradicardia69, paro
respiratorio70 y muerte repentina71-73.

Una vez superada la hidrocefalia, es importante el
abordaje integral de estos pacientes, dependiendo de
alteraciones asociadas que presenten, siendo importante
su manejo con un programa de rehabilitación.

El pronóstico depende en gran medida de malfor-
maciones asociadas, éxito del tratamiento quirúrgico
intervención en edades tempranas.

CONCLUSIONES

El síndrome de Dandy Walker sigue siendo aún
campo de debate en cuanto a su definición, así como su
etiología precisa y tipos de tratamiento. Dadas las ano-
malías asociadas a esta patología, que pueden ser
múltiples, las manifestaciones clínicas son variables; sin
embargo, las características clínicas clásicas van en re-
lación a la hidrocefalia secundaria, por ello el manejo
inicial se a enfocan principalmente en su resolución, en
las últimas décadas con el advenimiento de nuevas téc-
nicas han mejorado los resultados. No hay un consenso
universal en el tratamiento; sin embargo, se ha realizado
mediante derivación ventricular o quística transcraneal;
así como, tratamiento endoscópico derivativo, 3er.

ventriculostomía y coagulación de plexos coroides, pos-
terior al manejo integral es importante para estos
pacientes. El pronóstico va a depender de las anomalías
asociadas y el éxito del tratamiento adecuado.
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