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Introducción. La malformación de Dandy-Walker se ha descrito clásicamente 
por la triada de dilatación quística del cuarto ventrículo, hipoplasia del ver-
mis cerebeloso e hidrocefalia. Los síntomas suelen aparecer en la infancia 
precoz. La presentación en la edad adulta es extremadamente rara, aunque 
puede ocurrir de forma espontánea o tras un traumatismo craneal. Caso clí-
nico. Varón de 24 años que acude a urgencias por un cuadro compatible con 
hipertensión intracraneal. El TAC craneal reveló una malformación de Dandy-
Walker. Comentario y Conclusiones. Aproximadamente el 80% de los pacien-
tes con esta malformación se presentan durante le primer año de vida, princi-
palmente con marcrocrania secundaria a la hidrocefalia. Por el contrario, en 
la edad adulta suelen presentarse con síntomas de disfunción de estructuras 
posteriores dando lugar a nistagmus, alteración de la marcha y ataxia, aun-
que también podrían presentar síntomas de hipertensión intracraneal.

Palabras clave: Malformación de Dandy-Walker. Hipertensión intracraneal. 
Neurocirugía. 

ABSTRACT: Arch Med Interna 2014 - 36(2):96-98Introduction. Dandy-Walk-
er’s malformation has been classically described through the triad including 
cystic dilation of the fourth ventricle, hypoplasia of the cerebellar vermis and 
hydrocephalus. Symptoms typically occur in early childhood. Presentation 
during adulthood is extremely rare, although it may appear either spontane-
ously or following head trauma. Clinical case: 24-year-old male that seeks 
care at the emergency room complaining of symptoms consistent with in-
tracranial hypertension. The head CT scan revealed the Dandy-Walker mal-
formation. Comments and conclusions. Approximately 80% of the patients 
with this malformation present within their first year of life, primarily with 
an enlarged skull secondary to hydrocephalus. Conversely, in the adult the 
condition usually presents with symptoms related with the dysfunction of 
hind structures that cause nystagmus, gait changes and ataxia, although 
they can also present with symptoms of increased intracranial pressure.

Keywords: Dandy-Walker malformation. Intracranial hypertension. Neurosur-
gery.  
INTRoDuCCIóN

La malformación de Dandy-Walker (MDW) clásicamente 
se caracteriza por la triada de dilatación quística del cuarto 
ventrículo, hipoplasia del vermis cerebeloso e hidrocefalia(1). 
La etiología y patogénesis de esta entidad aún no esta acla-
rada, pero la existencia de anomalías asociadas sugiere un 
trastorno en el desarrollo embrionario precoz. Se ha estima-

do una incidencia en recién nacidos de uno de cada 30.000 
niños(2). La sintomatología suele comenzar en la infancia tem-
prana e incluye retraso psicomotor, abombamiento de la fon-
tanela anterior y aumento progresivo del diámetro craneal. 
En niños mayores, las manifestaciones suelen ser en forma 
de síntomas de hipertensión intracraneal como irritabilidad 
y vómitos junto con signos de disfunción cerebelosa tales 
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como alteraciones de la coordinación e inestabilidad de la 
marcha. La aparición de sintomatología en la edad adulta es 
extremadamente rara pero puede ocurrir espontáneamente 
o tras un traumatismo craneal, tal como sucede en el caso 
presentado(3).

CASo CLíNICo

Varón de 24 años nacido de embarazo y parto normales. 
Su desarrollo psicomotor fue normal. Acude a urgencias por 
un cuadro de 2 semanas de evolución de cefalea holocraneal 
progresiva que no cedía a analgésicos simples. 48 horas an-
tes de su valoración había comenzado con vómitos y diplo-
pía en la mirada lateral derecha. Durante la última semana 
también refería episodios de oscurecimiento de la visión de 
varios segundos de duración desencadenados por los movi-
mientos cefálicos. 

La exploración neurológica mostró un edema de papila 
bilateral y paresia del VI par derecho. La agudeza visual fue 
de 20/40 a nivel de ambos ojos. Presentaba una leve rigidez 
de nuca. La TAC craneal (Figura 1) mostró una hipoplasia 
del vermis cerebeloso, dilatación quística del IV ventrículo e 
hidrocefalia, definitorios del diagnóstico de malformación de 
Dandy-Walker. Se realizó una punción lumbar que puso de 
manifiesto una hipertensión intracraneal (presión de apertu-
ra > 34 mmH2O), con glucosa y proteínas dentro de la nor-
malidad y ausencias de células. El paciente fue sometido a 
tratamiento neuroquirúrgico, realizándose una combinación 
de derivación ventrículoperitoneal y quistoperitoneal sin com-
plicaciones. Tras la cirugía se produjo la desaparición de la 
sintomatología neurológica. 

CoMeNTARIo y CoNCLuSIoNeS

La hipertensión intracraneal es un trastorno caracteriza-
do por la elevación de la presión intracraneal que puede ser 

idiopática o secundaria a otras patologías como trombosis de 
senos, hidrocefalia obstructiva, procesos expansivos varios, 
etc. La sintomatología suele consistir en cefalea, episodios 
de visión borrosa, papiledema con déficit visual y diplopía por 
paresia del VI par. Aproximadamente el 80% de los pacientes 
con MDW suelen comenzar con manifestaciones clínicas en 
el primer año de vida en forma de macrocráneo secundario 
a hidrocefalia o por dilatación quística de la fosa posterior(4). 
Después de este periodo los síntomas más comunes de pre-
sentación en la infancia son los secundarios a hipertensión 
intracraneal y en algunos casos presentan síntomas específi-
cos de disfunción cerebelosa. En contraposición, los sujetos 
adultos suelen comenzar con sintomatología a nivel de fosa 
posterior como nistagmus, inestabilidad de la marcha(5) y ata-
xia. Menos frecuentemente se da la aparición de signos de 
aumento de la presión intracraneal en la edad adulta(6). 

Aunque la MDW podría ser un hallazgo incidental, hay 
casos descritos que simulan una miastenia gravis(3), una sor-
dera neurosensorial aguda o vértigo(7). Entre los adultos con 
MDW aislada, los signos clínicos pueden permanecer silen-
tes o ser mínimos durante largo tiempo, a pesar de la im-
portante afectación cerebelosa. Los motivos para este largo 
periodo asintomático permanecen inciertos. Reddy y cols.(8)

propusieron un desajuste entre la formación y la reabsorción 
de líquido cefalorraquídeo que ocurriría tardíamente en los 
adultos.

Existen diferentes opciones terapéuticas para los pa-
cientes con MDW, tales como la derivación ventrículoperito-
neal, la derivación quistoperitoneal o la combinación de am-
bas, así como procedimientos endoscópicos(9,10). Todos estos 
procedimientos son eficaces para mejorar la sintomatología 
neurológica.
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