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Hidrocefalia congénita asociada al Sindrome de
Dandy-Walker. Revision e informe de un caso

José Felpe Ldpez Herrera,* Rubén Garcia R * Gerardo Sanchez V,**

Ma. de los Angeles Pérez

RESUMEN

La hidrocefalia congénita es un problema de dificil
diagnostico, atribuible a causas no hereditarias, los
factores genéticos son importantes, los hallazgos
fisiopatologicos y el subsecuente manejo médico y el
consejo a los padres puede confundir su determinacion.
Especificamente cuando la hidrocefalia no comunicante
congénita resulta de estenosis acueductal, la asociacion
de otras anormalidades con hidrocefalia congénita
siempre deben ser consideradas aparte; como en el caso
del sindrome de Dandy-Walker.

El sindrome de Dandy Walker es una malformacién del
cuarto ventriculo e hipoplasia de vermis cerebeloso por
defecto del desarrollo del mismo antes de la
diferenciacion embriolégica, las manifestaciones clinicas
suelen evidenciarse durante la lactancia por crecimiento
del craneo en forma progresiva por hidrocefalia
principalmente, pueden acompafarse de otras
malformaciones congénitas encefalicas de los trastornos
de la migracion neuronal (TMN); el tratamiento es la
derivacion de los ventriculos.

Palabras clave: Hidrocefalia, hipoplasia del vermis, hi-
pertrofia de ventriculos.

La hidrocefalia (del latin “agua en el cerebro”), se iden-
tifica por un agrandamiento del sistema ventricular aso-
ciado a hipertension intracraneana. Esta anomalia se
debe a la obstruccion de la salida del liquido cefalorra-
quideo (LCR) del sistema ventricular, a una menor ab-
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SUMMARY

Congenital hydrocephaly is a difficult diagnostic problem,
attributable to no hereditary causes, the genetical agents
are important, the physiopathologic findings and the
subsequent medical management and advices to the
parents can confuse its determination. Specifically when
uncommunicative congenital hydrocephaly is the result of
aqueductal stenosis, other abnormalities association with
congenital hydrocephaly must be considered aside; as
Dandy-Walker’'s Syndrome case.

Dandy-Walker’s Syndrome is a malformation of the fourth
ventricle and cerebella vermis hypoplasia due to a vermis
developmental defect before the embryological
differentiation, clinical manifestations tend to prove
theirselves during lactation because of skull growing in a
progressive way due to hydrocephaly essentially, another
congenital encephalic malformations of neuronal
migration upsets can appear; the treatment is the
ventricles derivation.

Key words: Hydrocephaly, vermis hypoplasia, hipertro-
phy of ventricle.

sorcion del liquido y menos frecuente a la produccion
excesiva de liquido por anormalidades del plexo coroi-
deo.

Se da por entendido que la formacion del LCR se for-
ma en el sistema ventricular. Los sitios posibles de origen
incluyen: el plexo coroideo, el epéndimo y el parénquima;
en el hombre a los plexos coroideos corresponden el 60%
a 70%"2 Estos plexos son estructuras donde se produce el
LCR formando en su superficie (por numerosas vellosida-
des revestidas de un epitelio de células ependimarias mo-
dificadas) y que en el centro tiene un estroma formado por
tejido conectivo y capilares sanguineos; se ha postulado
que las modificaciones en la presién osmatica de la sangre
modifica la permeabilidad de las células del epitelio co-
roideo; por otro lado, la inervacién se hace por gran canti-
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dad de axones noradrenérgicos que proceden del ganglio
cervical superior del simpatico y rodean los vasos veno-
sos y arteriales e inclusive a las mismas células epiteliales.

El mecanismo de produccion de LCR consiste en el
primer paso de un ultrafiltrado del plasma originado por
la presion hidrostética alrededor del estroma del tejido
conectivo, debajo del epitelio de las vellosidades, que
posteriormente es transformado en la secrecion de LCR.

La velocidad con que se produce en los adultos es de
0.33 mL x minuto (19.9 mL x hora = 475.2 mL en 24 h)

y de 0.35 mL x minuto (21 mL x hora = 504 mL en 24 h)
en los nifios.

Después de ser producido fluye a los ventriculos late-
rales para pasar por los foramenes intraventriculares
(Monro) al tercer ventriculo, donde se agrega el liquido
formado en esta cavidad, para después descender por el
acueducto de Silvio al cuarto ventriculo donde a su vez
recibe la contribucion de los plexos correspondientes a
él, y a través de los orificios de Magendie y Luschka lle-
ga al espacio subaracnoideo para fluir hacia las cisternas
craneales y a la superficie dorsolateral de los hemisfe-
rios, hasta llegar a las vellosidades aracnoideas situadas
en relacion con el seno longitudinal superior, donde se
absorbe (granulaciones aracnoideas). Se considera que
los tubulos de las vellosidades funcionan en conjunto
como un sistema de valvula: cuando la presion del liqui-
do es mayor que la de la sangre, los tibulos se abren y el
liquido fluye hacia los senos, si la presion del seno no
excede a la presion del espacio subaracnoideo, los tabu-
los se colapsan y la comunicacion se ocluye (presion de
apertura mayor de 20-50 mn®) el total del volumen
del liquido es de 100 a 150 mL y la presién en el nifio es
de 100-150 mmED. Desde el punto de vista mecanico
forma un lecho que protege al sistema nervioso central
(SNC) de choques o desplazamientos bruscos; se supone
que funciona como regulador de la presién intracraneal y
participa en la nutricion del tejido nervio%o.

El ritmo normal del crecimiento ceféalico durante la lac-
tancia es de 2 cm mensuales durante los tres primeros me-
ses de vida, de 1 cm durante el segundo trimestre, de 0.5 cm
hasta cumplirse el primer afio de vida. En los neonatos una
morfologia cefalica anormal (en particular una prominencia
occipital) suele sugerir el diagndstico de hidrocefalia.

La hidrocefalia congénita puede ser de origen diver-

so0; algunas veces la causa es determinada genéticamen-

te, en tal caso la mayoria de las veces puede correspon-
der a tres malformaciones: estenosis del acueducto de
Silvio, malformaciones de Arnold-Chiari y sindrome de
Dandy-Walker. La frecuencia de estenosis del acueducto
se observa en 15% de las hidrocefalias; esto puede ser
por obstruccion del acueducto o por haber muchos cana-
les en lugar de un solo acueducto.
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La estenosis del acueducto de Silvio da lugar a una
forma de hidrocefalia no comunicante, su obstruccion
parcial o total puede deberse a malformaciones estructu-
rales congénitas, por hemorragias, por infecciones, por
neoplasias o por malformaciones vasculares. También
puede producirse una oclusién concomitante del espacio
subaracnoideo, la cual es dificil diferenciar, clinicamen-
te, de los tipos histoliticos especificos de la estenosis del
acueducto: estrechamente congénito, bifurcacion del
acueducto, formacién de tabiques y proceso inflamatorio
secundario a una meningitis neonatal y a hemorragias in-
travasculares; puede producirse gliosis del acueducto.

La estenosis hereditaria es transmitida como un rasgo
recesivo ligado al cromosoma X. Como se menciong, la
estenosis del acueducto puede acompafarse de sindrome
de Dandy-Walket:> Los nifios con estenosis congénitas
al nacer presentan hidrocefalia que puede ser diagnosti-
cada con estudios de neuroimagen, como resonancia
magnética (RM) y tomografia axial computarizada
(TAC) y confirmar asi la dilatacion ventricular, asi como
otras malformaciones congénitas asociadas; algunos lac-
tantes con estenosis congénita del acueducto son asinto-
maticos, hasta una edad mas avanzada o en el comienzo
de la vida adulta; algunos son totalmente asintomaticos.

En los neonatos la manifestacion méas comdn es el
crecimiento del perimetro cefélico y la deformacion del
occipucio, sin embargo el estado general de los nifios
puede no verse afectado y aparentar ser excelente pero si
este problema se deja a su evolucién espontanea puede
provocar postracion, somnolencia y rechazo progresivo
a los alimentos. La progresion de la hidrocefalia provoca
anormalidades en la motilidad ocular, la compresion de
las vias oOpticas debido a la dilatacion del tercer ventricu-
lo puede dar lugar a una atrofia 6ptica y la afeccion del
sexto par puede dar lugar a estrabismo, la disfuncion del
tronco encefalico ocasiona dificultades para la succién o
la alimentacion, y puede causar vomitos y aspiracion de
los alimentos. Las descompensaciones o en los estadios
mas avanzados pueden causar la muerte, por herniacién
transtentorial y compresion del tronco, o por herniacion
transforaminat.

El sindrome de Dandy-Walker puede encontrarse
asociado a la hidrocefalia congénita; en forma de un
quiste de la fosa posterior, aplasia o hipoplasia del ver-
mis cerebelar; fue descrito en 188Jandy y Blackfan
reconocieron esta triada en1914, cuando describieron
los hallazgos de esta anomalia en tres nifinas tarde
Taggart y Walkef,en1942, sefialaron que el defecto era
debido a una “atresia congénita de los foramenes de
Luschka y Magendie”.

Benda® después de estudiar seis casos, concluyé que
la entidad se debe a un complejo de desarrollo anormal y
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no necesariamente a la atresia de los farAmenes. Para de 34 afios de edad, con un embarazo de 39 semanas de

distinguir esta condicion como una entidad separada a
un desorden del desarrollo cerebelar, Bena denominé
este problema como sindrome de Dandy-Walker tal
como se conoce hasta la fecha. Clinicamente estos pa-
cientes presentan hidrocefalia tempranamente, con el ca-
racteristico abultamiento del occipucio.

Por su lado, Hart Michael y c#1en un estudio de 28
casos, que llegaron a autopsia, informaron las caracteris-
ticas de este sindrome como son: hidrocefalia, ausencia
de vermis cerebelar y quiste de la fosa posterior con co-
municacién del cuarto ventriculo; algunos casos pueden
presentar otros defectos, como son la atresia de los agu-
jeros de Luschka y Magendie; ellos encontraron entre
Sus casos cinco nifilos con cierre de los agujeros y cinco
casos con los agujeros abiertos. Otras anormalidades del
cerebro como la migracién neuronal (TMN), lo encon-
traron en 19 nifios; éstas incluyeron anormalidades de
los giros, heterotropias, polimicrogiria, agiria y/o macro-
giria; agenesia del cuerpo calloso, malformaciones del
nucleo olivar inferior, anormalidades de la folia cerebe-
lar y heterotropias, estenosis acueductal, microcefalia,
hamartoma infundibular y quiste diverticular del tercer
ventriculo, y siringomielid®

Castroviejé! inform6 en 1991 un analisis de 38 ca-
sos; algunos autor@eterotropias de la olivia inferior
relacionadas con malformacion de Dandy-Walker, mien-
tras otro& lo relacionan con meningocele craneal, anor-
malidades oculares y paladar hendido. Se ha informado
también de los factores hemodindmicos en el sindrome
de Dandy-Walker y en la malformacién de Arnold-Chia-
ri;1* otros investigadores relacionan los hallazgos radio-
I6gicos, clinicos y patoldgicos en este sindrdme.

Algunos autoré'§ refieren algunas teorias acerca de
la patogénesis del sindrome de Dandy-Walker, basadas
en los hallazgos encontrados en los casos estudiados,
pero ninguna teoria justifica cabalmente esta alteracion,
por lo que concluyen después de la revision de sus ca-
sos, que de la hidrocefalia, la aplasia del vermis cerebe-
lar (o la hipoplasia) y el alargamiento del cuarto ventri-
culo con quiste en la fosa posterior, son los elementos
“esenciales” de este sindrome. Las otras anormalidades
del SNC son parte de este complejo en 68% de sus ca-
sos, lo que sugiere que las anormalidades son parte de
las alteraciones del desarrollo general. Los experimentos
en ratones por deficiencia de riboflavina producen este
sindrome.

CASO CLINICO

Se trata de un neonato del sexo masculino con 25 dias de
edad, era producto de la segunda gestacion de una mujer

gestacion, obtenido por cesarea; el parto se prolongé por
12 horas, por lo que recibié induccién del parto, sin ob-
tenerse dilatacion del cuello uterino. En el acto quirargi-
co se obtuvo un producto gemelar, siendo el caso clinico
el segundo gemelo con 1.450 kg de peso al nacer, peri-
metro cefalico de 31.5 cm y con una talla de 43 cm,
Apgar de: 8/9 al minuto y a los cinco minutos, respecti-
vamente.

Desde su nacimiento permanecio en incubadora por
dos semanas donde se observé agrandamiento de la re-
gion occipital, observandose un crecimiento del perimetro
cefalico a los 17 dias de vida extrauterina de 33.5 cm por
lo que se penso en una posible hidrocefalia. Fue enviado
al CMN Siglo XXI para estudios y valoracién por el Ser-
vicio de Neuropediatria; no se refiere ninguna otra patolo-
gia asociada. Durante su estancia hospitalaria se le realizé

Figura 1. RM de craneo en corte sagital: se observan datos de TMN
como son: agenesia del cuerpo calloso, paquigiria y polimicrogiria,
se observa hipoplasia del cerebelo, quiste de la fosa posterior y
dilatacion ventricular.
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Figura 2. RM de craneo en corte sagital: se observa la agenesia del
vermis cerebelar, quiste de la fosa posterior que se comunica con el
4°ventriculo (S. de Dandy-Walker); se observa también la dilatacion
ventricular, la hemiatrofia del hemisferio derecho.

una resonancia magnética del craneo, donde se observé
hipoplasia del vermis cerebeloso, quiste de la fosa poste-
rior que se comunica con el cuatro ventriculo y dilatacién
ventricular; se observaron también alteraciones de polimi-
crogiria y datos de lisencefalia compatibles con trastornos
de la migracién neuronal (TMN{(Figuras 1y 2)Con es-

tos hallazgos neurorradiolégicos se sospecha un sindrome
Dandy-Walker, por lo que se solicité valoracién por el
servicio de neurocirugia, programandose para ventricu-
lostomia y derivacion vantricular.

El informe de los hallazgos quirargicos refirié: for-
macién quistica que ocupa toda la fosa posterior y que se
extiende supratentorialmente, rechazando la tienda del
cerebelo hacia arriba incluyendo en él a los senos latera-
les y rechazando la prensa de Herdfilo hacia arribay a la
derecha. La formacién quistica se continuaba insensible-
mente con el cuarto ventriculo, haciendo una sola cavi-
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dad con él; el contenido del liquido era levemente xanto-
cromico. Habia ademas aplasia del vermis cerebeloso e
hipoplasia cerebelar; la aplasia del vermis y la hipopla-
sia cerebelar permitian ver, desde el momento de quitar
al quiste, todo el piso del cuarto ventriculo principal-
mente en su porcidn bulbar, lugar donde la hipoplasia
cerebelosa era mas marcada. También se logré observar
el orificio inferior del acueducto de Silvio por el cual no
drenaba LCR; por todo esto se concluyé que existia este-
nosis del acueducto de Silvio que dio lugar al crecimien-
to gradual de la malformacién que correspondié a una
hidrocefalia congénita con sindrome de Dandy-Walker.

DISCUSION

El presente caso que desde su nacimiento presento defor-
macion del occipucio y posteriormente crecimiento pro-
gresivo del perimetro cefélico, permitid, por su evolu-
cion, sospechar que se trataba de una hidrocefalia
congénita; gracias a la neurorradiologia, con resonancia
magnética y la tomografia axial del crdneo, se puede ha-
cer un diagnostico mas preciso y poner en evidencia al-
gunos sindromes que se asocian a este problema.

El objetivo de la presentacion de este caso clinico es
informar Gnicamente la presentacion de hidrocefalia
congénita asociada al sindrome de Dandy-Walker y
mostrar las imagenes neurorrradioldgicas del caso, aso-

HESF. PO AT A
Ml N i

R e
(kal]
10

14 - P
[T

Figura 3. TAC de craneo simple en corte axial: donde se observa a
laedad de 11 afios la malformacion de Dandy-Walker (agenesia del
vermis cerebeloso); quiste de la fosa posterior que se comunica con
el 4°ventriculo.
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Figura4. TAC de craneo simple en corte axial: se observa a la edad
de 11 afios claramente la agenesia del vermis cerebeloso, el quiste
de la fosa posterior, se comunica con el 4° ventriculo.

ciadas con otras malformaciones. No se puede inferir
con este Unico caso clinico la patogénesis del sindrome,
como lo refieren algunos autote’s con la experiencia

de varios casos, sin embargo cabe mencionar que a este

respecto las teorias mas aceptadas en este sindrome 9

mencionan que los orificios de Luschka y Magendie no
alcanzan su apertura, resultando un agrandamiento quis-
tico del cuarto ventriculo con la consecuente falla del
desarrollo del vermis cerebelo%@n este caso por los
hallazgos quirargicos mostraron que el origen fue la es-
tenosis del acueducto de Silvio, produciendo la hidroce-
falia congénita, como ha sido referido en algunas publi-
cacione$®y que frecuentemente se asocia al sindrome.

Asi pues, el nifio presenté una hidrocefalia congénita
secundaria a la estenosis del acueducto de Silvio que
contribuye a 15% de las hidrocefalias congénitas no co-
municantes. El sindrome de Dandy-Walker se encontré
asociado a la hidrocefalia congénita, pero no se puede
inferir que la estenosis del acueducto de Silvio haya sido
la causa, pero si pudiera tener relacion con el sindrome
como se menciona en la literatura revisada. La ayuda de
la neurorradiologia fue un instrumento de gran utilidad
en el diagndstico.

Independientemente de su patogénesis el sindrome de
Dandy-Walker en este paciente cumplié con la triada
para establecer el diagndstico: hidrocefalia, ausencia de
vermis cerebeloso y quiste de la fosa posterior con co-

municacion con el cuarto ventriculo. Las otras alteracio-
nes relacionadas con la migracion neuronal pueden en-
contrarse como parte de las anormalidades del desarro-
llo neurolégico presente en estas patologias. Por lo que
en este caso clinico se trata de una hidrocefalia congéni-
ta asociada al sindrome de Dandy-Walker.
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