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Dandy-Walker Malformasyonu
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Dandy-Walker Malformasyonu nadir goriilen ve etiyolojisi tam olarak bilinmeyen bir konjenital anomalidir. Klinikte bu patolojiye ait spesifik bir
norolojik bulgu yoktur. Dandy Walker Malformasyonun tanisi antenetal ve postnatal ddnemde ultrasonografi, hayatin herhangi bir doneminde
bilgisayarli tomografi ve manyetik rezonans gortintiileme gibi gelismis tani yontemleri ile konulabilmektedir. Dandy-Walker Malformasyonunda

tedavi tartismalidir ve kraniyotomiyle kist fenestrasyonu ve kist eksizyonundan, endoskopik yaklasimlara ve sant uygulamalarina kadar
degismektedir. Bu yazida Dandy-Walker Malformasyonu hakkinda giincel bilgiler derlenmistir.

ANAHTAR SOZCUKLER: Dandy-Walker malformasyonu

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.
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TANIM ve SINIFLAMA

Dandy-Walker Malformasyonu (DWM) 4.ventrikiliin kistik
genislemesi, serebellar vermisin hipoplazisi ve hidrosefali
olmak Uzere Ucli néropatolojik triadin varlidi ile karakterize
olan gelisimsel bir anomalidir (6, 9).

Glnldmuzde kullanilan Dandy -Walker kompleksi terimi ise;
Dandy Walker sendromu (DWS), Dandy-Walker variant ve
Megasisterna magna gibi bir grup lezyonu ifade etmektedir

3).
TARIHCE

1914'te Dandy ve Blackfan; beyin anatomisi, fizyolojisi ve
DWS'nun patofizyolojisine iliskin modern goriisiin sinirlarini
gizmistir. DWS terimini ilk kullanan ise 1954 yilinda Benda
olmustur (9).

ETiYOLOJi ve INSIDANS

Dandy-Walker malformasyonun prevelansi yaklasik 1/30
000 canli dogum olup, tiim infant hidrosefali olgularinin %
4-12'sinde gorilir (7, 8, 13).

DWM'nun etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte
cevresel ve genetik faktorlerin bir kombinasyonu olabilecegi
dusinilmektedir (4, 10).

FiZYOPATOLOJI

DWM'nun nedeni, halen kesin olarak bilinmemekte ve
tartisma kaynadi olmaya devam etmektedir. Genel olarak,
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Dandy-Blackfan, ve Taggart-Walker'in bildirdigi gibi Magendi
ve Lushcka foramenlerinin atrezisinin neden oldugu
dusinilmektedir (2,17).

4. ventrikil ¢catisinin gelisim déneminde foramen magendinin
acllmamasi veya acilmanin gecikmesinin, BOS yapimiyla 4.
ventrikUlin kistik dilatasyonuna neden oldugu diistintilmek-
tedir (21).

KLINIK_

Spesifik bir norolojik defisit yoktur, genellikle infantil donem
hidrosefali bulgularina benzer bulgular goérdlir.

Klinik bulgular neonatal dénemde (%25-30) basta olmak
Gzere yasamin ilk yilinda (%70-85) gordliir. En yaygin klinik
bulgular; hidrosefali, serebellar fonksiyon bozuklugu (ataksik
yurlyus, nistagmus) kafa ici basing artisi (irritabilite, kusma,
konviilziyon) ve mental retardasyondur (5). ileri dénemlerde
solunum yetmezligi gelisebilir.

Ayirici tanida infratentorial araknoid kist, diger intrakranial
kistik timorler, hidrosefali ve serebellar displazi sayilabilir (15).

DWM ile birlikte goriilen ek anomaliler (%50-70) arasinda,
hidrosefali, korpus kallozum agenezisi, agyri, polimikrogyri,
syringomyeli, holoprosensefali ve oksipital ensefalosel gibi
santral sinir sistemi anomalileri, konjenital kalp hastaligi, noral
tlp defektleri ve yarik damak ve yarik dudak gibi ekstrakranial
anomaliler sayilabilir (10,15).
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Sekil 1: BT: Posterior fossada kistik yapi ve lateral ventrikiillerde dilatasyon.

Sekil 2: Fetal MR: Posterior fossada kistik dilatasyon.

TANI

DWM tanisi genellikle erken ¢cocukluk doneminde konulmakla
(1 yas civarinda) nadiren yetiskinlik donemine kadar
uzayabilmektedir (9,16).

DWM ve diger nedenlere bagh hidrosefali ayirt edilebildigi
icin Bilgisayarli beyin tomografisi (BBT) DWM'da kullanigh
bir tani metodudur (Sekil 1). Ayrica, rutin kullanimi aksiyel
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goruntileme ile kisitlandigi icin supratentoriyel patolojiler ve
iliskili anormallikleri BBT ile degerlendirmek kolay olmayabilir.

MRG genellikle DWM'nun BBT ve ultrasonografi (USG) ile
konulan tanisini detaylandirmak icin kullanihr.

Antenetal donemde fetal manyetik rezonans goriintiilemeden
(MRG)'den faydalanilabilir (Sekil 2).

MRG cerrahin serebellum ve ilgili yapilari tam olarak gérmesi-
ni, malformasyonun tipini belirlemesini ve malformasyondaki
ilerlemenin degerlendirilmesini saglar (Sekil 3).

DWM’'nun BBT ve MRG ile tanimlanan klasik anomalik bulgular
kranial USG ile de ortaya konulabilir. USG gorintileme
antenatal donemde rutin olarak, postnatal dénemde ise
hidrosefalinin takibinde de kismen kullanilabilir (1,22).

TEDAVI

DWM tedavisi tartismalidir ve tedavi alternatifleri; kraniyoto-
mi ile kist fenestrasyonu ve kist eksizyonundan, endoskopik
yaklasimlara ve sant uygulamalarina kadar degismektedir
(7,15).

Gegmiste hidrosefalinin tedavisi icin sadece lateral ventrikile
sant takilmasi veya 4. ventrikil kistinin eksizyonu ya da her
ikisinin kombinasyonu yapilmaktaydi. Bu tedavi usullerinin
basarisiz olmasi yerini yaygin olarak kullanilan sant proseddir-
lerine birakmasina neden olmustur.

GlUnimuzde eger ventrikiller birbiriyle tam olarak baglantili
ise; ventrikiloperitoneal sant veya kistoperitoneal sant, eger
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Sekil 3: Aksiyal T2 ve sagittal T1 MRG: Posterior fossay! genisleten ve 4. ventrikdil ile iliskili kistik gortinim ve hipoplazik serebellum
izlenmektedir.

baglanti yoksa; ikili sant (venrtiklloperitoneal+ kistoperitone-
al sant) uygulamasi tercih edilmektedir (11, 20).

Bu nedenle en uygun cerrahi secenegi belirlemek icin intra-
ventrikller kontrast madde uygulanmasi (ventrikllografi-sis-
ternografi) veya beyin omurilik sivisi akim MR'I gibi yontem-
lerle BOS yollarinin agik oldugunun gosterilmesi 6nemlidir.
Ventrikiller arasi baglantinin olmadigi hallerde tek basina
lateral ventrikll santlanmasi posterior fossa kistinin yukar
dogdru transinsisural herniyasyonuna, tersine tek basina kistin
santlanmasi ise; beyin ve lateral ventrikiliin asagi dogru tran-
sinsisural herniasyonuna neden olabilir (12).

Pillay ve arkadaslari (14) ventrikiloperitoneal santi takiben
yukari transtentorial herniasyon olan DWM olan bir olgu
bildirmislerdir. DWM'de Aksiyal BBT goriintllerde 4.
ventrikllin anahtar deligi seklinde oldugunun gorilmesi
yukari  transtentorial herniasyonun isareti olabilecegi
bildirilmistir.

DWM olan hidrosefalik bir cocuk ya da yeni doganda lateral
ventriklle sant uygulanmasi kolay ve hidrosefaliyi etkin
sekilde tedavi eden ilk secenektir (13).

Glnimuzde baziyazarlar olgularin hemen hemen tamaminda
posterior fossa kistine sant uyguladiklarini ve bu islemin

182

posterior fossa yapilarini dogrudan dekomprese ederek
hastanin semptomlarini rahatlattigini bildirmektedirler (19).

Posterior fossa kisti ile supratentorial kompartman
arasinda stenozun olmadigi olgularda tek basina kiste
sant uygulanmasinin yeterli olacagini savunan yazarlar bu
uygulamayla kafa i¢i basing ve hidrosefaliyi basaril sekilde
kontrol altina aldiklarin bildirmektedirler (18).

PROGNOZ

Mortalite orani ve prognozu ¢ogu zaman DWM'dan ziyade
eslik eden anomaliler belirlemektedir (9).

inutero veya neonatal dénemde tani konulan olgularda prog-
noz genellikle kotudur. Yaklasik olarak %40 6liimle sonuglan-
makta, canl kalanlarin %75‘inde ise; kognitif fonksiyonlar-
da bozulma olmaktadir (19). Prognoza entellektiiel gelisim
acisindan bakildiginda bircok otorite farkh bilgiler vermekle
birlikte, ortak goriis major santral sinir sistemi anomalisi ol-
mayan olgularda hidrosefalinin erken ve yeterli tedavisinin
normal entellektiel gelisim icin en 6nemli kazanimi sagladigi
yonindedir (2).

Sonug olarak; zamaninda ve uygun tedavilerin uygulandig
olgulardaki sonuglarda iyi olmaktadir (Sekil 4A-C).
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Sekil 4: A) Preoperatif aksiyal BT: Posterior fossa da 4. ventrikdil ile irtibath kistik gériinim ve lateral ventrikillerde ihmli dilatasyon.
B) Preoperatif aksiyal MR: Posterior fossa da 4. ventrikil ile irtibatl kistik gorinim ve lateral ventrikillerde ilimh dilatasyon.
C) Postoperatif aksiyel BT: Kistik olusum kaybolmus ve ventrikiiler normal genislikte olup, posterior fossa da ve sag lateral ventrikilde
sant gorlntuleri izleniyor.
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