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ÖZ 

Dandy-Walker Malformasyonu nadir görülen ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir konjenital anomalidir. Klinikte bu patolojiye ait spesifik bir 
nörolojik bulgu yoktur. Dandy Walker Malformasyonun tanısı antenetal ve postnatal dönemde ultrasonografi, hayatın herhangi bir döneminde 
bilgisayarlı tomografi ve manyetik rezonans görüntüleme gibi gelişmiş tanı yöntemleri ile konulabilmektedir. Dandy-Walker Malformasyonunda 
tedavi tartışmalıdır ve kraniyotomiyle kist fenestrasyonu ve kist eksizyonundan, endoskopik yaklaşımlara ve şant uygulamalarına kadar 
değişmektedir. Bu yazıda Dandy-Walker Malformasyonu hakkında güncel bilgiler derlenmiştir.       
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ABSTRACT 

Dandy-Walker Malformation is a rare congenital malformation with an unknown etiology. There is no specific neurologic findings of this 
pathology. The diagnosis of Dandy Walker Malformation can be made by antenatal and postnatal USG and the other advanced imaging 
modalities like CT and MRI at any time of the life. Treatment is contoversial and varies from cyst fenestration by craniotomy and cyst excision to 
endoscopic approach and shunt procedures. In this article, actual knowledge about Dandy-Walker Malformations is compiled.      

KEywoRDS: Dandy-Walker malformation

Yazışma Adresi: A. Fettah TüMTürK  /  E-posta: fettahtumturk@yahoo.com

A. Fettah TüMTürK, İ. Suat ÖKTEM   

Erciyes Üniversitesi, Tıp Fakültesi, Nöroşirürji Anabilim Dalı, Kayseri, Türkiye

Dandy-Walker Malformasyonu 
Dandy-Walker Malformation

TANIM ve SINIFLAMA

Dandy-Walker Malformasyonu (DWM) 4.ventrikülün kistik 
genişlemesi, serebellar vermisin hipoplazisi ve hidrosefali 
olmak üzere üçlü nöropatolojik triadın varlığı ile karakterize 
olan gelişimsel bir anomalidir (6, 9).

Günümüzde kullanılan Dandy –Walker kompleksi terimi ise; 
Dandy Walker sendromu (DWS), Dandy-Walker variant ve 
Megasisterna magna gibi bir grup lezyonu ifade etmektedir 
(3). 

TARİHÇE

1914’te Dandy ve Blackfan; beyin anatomisi, fizyolojisi ve 
DWS’nun patofizyolojisine ilişkin modern görüşün sınırlarını 
çizmiştir. DWS terimini ilk kullanan ise 1954 yılında Benda 
olmuştur (9).

ETİYOLOJİ ve İNSİDANS

Dandy–Walker malformasyonun prevelansı yaklaşık 1/30 
000 canlı doğum olup, tüm infant hidrosefali olgularının % 
4-12’sinde görülür (7, 8, 13). 

DWM’nun etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte 
çevresel ve genetik faktörlerin bir kombinasyonu olabileceği 
düşünülmektedir (4, 10).

FİZYOPATOLOJİ

DWM’nun nedeni, halen kesin olarak bilinmemekte ve 
tartışma kaynağı olmaya devam etmektedir. Genel olarak, 

Dandy-Blackfan, ve Taggart–Walker’ın bildirdiği gibi Magendi 
ve Lushcka foramenlerinin atrezisinin neden olduğu 
düşünülmektedir (2,17).

4. ventrikül çatısının gelişim döneminde foramen magendinin 
açılmaması veya açılmanın gecikmesinin, BOS yapımıyla 4. 
ventrikülün kistik dilatasyonuna neden olduğu düşünülmek-
tedir (21).

KLİNİK 

Spesifik bir nörolojik defisit yoktur, genellikle infantil dönem 
hidrosefali bulgularına benzer bulgular görülür.

Klinik bulgular neonatal dönemde (%25-30) başta olmak 
üzere yaşamın ilk yılında (%70-85) görülür. En yaygın klinik 
bulgular; hidrosefali, serebellar fonksiyon bozukluğu (ataksik 
yürüyüş, nistagmus) kafa içi basınç artışı (irritabilite, kusma, 
konvülziyon) ve mental retardasyondur (5). İleri dönemlerde 
solunum yetmezliği gelişebilir.

Ayırıcı tanıda infratentorial araknoid kist, diğer intrakranial 
kistik tümörler, hidrosefali ve serebellar displazi sayılabilir (15).

DWM ile birlikte görülen ek anomaliler (%50-70) arasında, 
hidrosefali, korpus kallozum agenezisi, agyri, polimikrogyri, 
syringomyeli, holoprosensefali ve oksipital ensefalosel gibi 
santral sinir sistemi anomalileri, konjenital kalp hastalığı, nöral 
tüp defektleri ve yarık damak ve yarık dudak gibi ekstrakranial 
anomaliler sayılabilir (10,15).
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TANI

DWM tanısı genellikle erken çocukluk döneminde konulmakla 
(1 yaş civarında) nadiren yetişkinlik dönemine kadar 
uzayabilmektedir (9,16).

DWM ve diğer nedenlere bağlı hidrosefali ayırt edilebildiği 
için Bilgisayarlı beyin tomografisi (BBT)  DWM’da kullanışlı 
bir tanı metodudur (Şekil 1). Ayrıca, rutin kullanımı aksiyel 

görüntüleme ile kısıtlandığı için supratentoriyel patolojiler ve 
ilişkili anormallikleri BBT ile değerlendirmek kolay olmayabilir.

MRG genellikle DWM’nun BBT ve ultrasonografi (USG) ile 
konulan tanısını detaylandırmak için kullanılır.

Antenetal dönemde fetal manyetik rezonans görüntülemeden 
(MRG)’den faydalanılabilir (Şekil 2).

MRG cerrahın serebellum ve ilgili yapıları tam olarak görmesi-
ni, malformasyonun tipini belirlemesini ve malformasyondaki 
ilerlemenin değerlendirilmesini sağlar (Şekil 3). 

DWM’nun BBT ve MRG ile tanımlanan klasik anomalik bulguları 
kranial USG ile de ortaya konulabilir. USG görüntüleme 
antenatal dönemde rutin olarak, postnatal dönemde ise 
hidrosefalinin takibinde de kısmen kullanılabilir (1,22).

TEDAVİ 

DWM tedavisi tartışmalıdır ve tedavi alternatifleri; kraniyoto-
mi ile kist fenestrasyonu ve kist eksizyonundan, endoskopik 
yaklaşımlara ve şant uygulamalarına kadar değişmektedir 
(7,15). 

Geçmişte hidrosefalinin tedavisi için sadece lateral ventriküle 
şant takılması veya 4. ventrikül kistinin eksizyonu ya da her 
ikisinin kombinasyonu yapılmaktaydı. Bu tedavi usullerinin 
başarısız olması yerini yaygın olarak kullanılan şant prosedür-
lerine bırakmasına neden olmuştur. 

Günümüzde eğer ventriküller birbiriyle tam olarak bağlantılı 
ise; ventriküloperitoneal şant veya kistoperitoneal şant, eğer 

Şekil 1: BT: Posterior fossada kistik yapı ve lateral ventriküllerde dilatasyon.

Şekil 2: Fetal MR: Posterior fossada kistik dilatasyon.
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Şekil 3: Aksiyal T2 ve sagittal T1 MRG: Posterior fossayı genişleten ve 4. ventrikül ile ilişkili kistik görünüm ve hipoplazik serebellum 
izlenmektedir.

bağlantı yoksa; ikili şant (venrtiküloperitoneal+ kistoperitone-
al şant) uygulaması tercih edilmektedir (11, 20).

Bu nedenle en uygun cerrahi seçeneği belirlemek için intra-
ventriküler kontrast madde uygulanması (ventrikülografi-sis-
ternografi) veya beyin omurilik sıvısı akım MR’ı gibi yöntem-
lerle BOS yollarının açık olduğunun gösterilmesi önemlidir. 
Ventriküller arası bağlantının olmadığı hallerde tek başına 
lateral ventrikül şantlanması posterior fossa kistinin yukarı 
doğru transinsisural herniyasyonuna, tersine tek başına kistin 
şantlanması ise; beyin ve lateral ventrikülün aşağı doğru tran-
sinsisural herniasyonuna neden olabilir (12).

Pillay ve arkadaşları (14) ventriküloperitoneal şantı takiben 
yukarı transtentorial herniasyon olan DWM olan bir olgu 
bildirmişlerdir. DWM’de Aksiyal BBT görüntülerde 4. 
ventrikülün anahtar deliği şeklinde olduğunun görülmesi 
yukarı transtentorial herniasyonun işareti olabileceği 
bildirilmiştir.

DWM olan hidrosefalik bir çocuk ya da yeni doğanda lateral 
ventriküle şant uygulanması kolay ve hidrosefaliyi etkin 
şekilde tedavi eden ilk seçenektir (13).

Günümüzde bazı yazarlar olguların hemen hemen tamamında 
posterior fossa kistine şant uyguladıklarını ve bu işlemin 

posterior fossa yapılarını doğrudan dekomprese ederek 
hastanın semptomlarını rahatlattığını bildirmektedirler (19). 

Posterior fossa kisti ile supratentorial kompartman 
arasında stenozun olmadığı olgularda tek başına kiste 
şant uygulanmasının yeterli olacağını savunan yazarlar bu 
uygulamayla kafa içi basınç ve hidrosefaliyi başarılı şekilde 
kontrol altına aldıkların bildirmektedirler (18). 

PROGNOZ

Mortalite oranı ve prognozu çoğu zaman DWM’dan ziyade 
eşlik eden anomaliler belirlemektedir (9). 

İnutero veya neonatal dönemde tanı konulan olgularda prog-
noz genellikle kötüdür. Yaklaşık olarak %40 ölümle sonuçlan-
makta, canlı kalanların %75’inde ise; kognitif fonksiyonlar-
da bozulma olmaktadır (19). Prognoza entellektüel gelişim 
açısından bakıldığında birçok otorite farklı bilgiler vermekle 
birlikte, ortak görüş majör santral sinir sistemi anomalisi ol-
mayan olgularda hidrosefalinin erken ve yeterli tedavisinin 
normal entellektüel gelişim için en önemli kazanımı sağladığı 
yönündedir (2).

Sonuç olarak; zamanında ve uygun tedavilerin uygulandığı 
olgulardaki sonuçlarda iyi olmaktadır (Şekil 4A-C).
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Şekil 4: A) Preoperatif aksiyal BT: Posterior fossa da 4. ventrikül ile irtibatlı kistik görünüm ve lateral ventriküllerde ılımlı dilatasyon.                  
B) Preoperatif aksiyal MR: Posterior fossa da 4. ventrikül ile irtibatlı kistik görünüm ve lateral ventriküllerde ılımlı dilatasyon.                                         
C) Postoperatif aksiyel BT: Kistik oluşum kaybolmuş ve ventriküler normal genişlikte olup, posterior fossa da ve sağ lateral ventrikülde 
şant görüntüleri izleniyor.
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