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no rara si se tiene en cuenta que en aquella épo-
ca, 1842, no eran conocidos los mecanismos de
la circulacion del liquido cefalorraquideo. Pare-
ce cierto que algunos casos publicados antes del
trabajo de DANDY y BLACKFAN (SALTER, 1852;
HiLToN, 1887; FusAri, 1891, Rossi, 1892; TRE-
VOR y ROLLESTON, 1911, etc.) pertenezcan a este
tipo de hidrocefalia aunque no fueran cataloga-
dos como tales, como tampoco lo fueron otros
posteriores (PINES y SURABASCHWILI, 1932, y
CASTRILLON, 1933), diagnosticados de aplasias
cerebelosas '*. SCARFF "7, SAHS '* y COHEN * ana-
dieron tres nuevos casos, todos intervenidos qui-
rurgicamente, titulando al proceso, respectiva-
mente, “quiste congénito de vermis cerebeloso”,
“anomalia congénita del vermis cerebeloso™ y
‘“agenesia del cerebelo”. En dos de estos enfer-
mos se obtuvo un buen resultado operatorio.
TAGGART y WALKER publican un importante tra-
bajo sobre esta afeccion en 1942 ', estudiando
los aspectos clinicos y patogénicos de la misma.
Estos autores revisaron la literatura anterior y
anaden tres nuevos casos, interpretando, como
DANDY, el proceso como una anomalia congeéni-
ta y dandole el nombre de “atresia congénita de
los orificios de Magendie y de Luschka”. Por la
contribucion hecha por DANDY y por WALKER al
conocimiento de esta hidrocefalia, BENDA ', pos-
teriormente, propuso el nombre de “sindrome de
Dandy-Walker” para la misma. Hasta el mo-
mento actual hemos recogido en la literatura
cinco publicaciones mas *, “, **, ', " con lo cual
suman en total 37 casos. A éstos habria que ana-
dir algin otro articulo, como el de GiesoN ', al
cual no hemos tenido acceso directo. Teniendo
en cuenta que estos 37 enfermos han sido publi-
cados en un lapso de tiempo de unos cuarenta
anos, hay que concluir que se trata de un tipo
de hidrocefalia poco frecuente.

La anatomia patolégica de estas hidrocefa-
lias coincide con pequenas variantes en todas las
descripciones. Aparte de una dilatacion mayor
o menor de los ventriculos laterales y del I1I ven-
triculo, el aspecto de la fosa posterior es carac-
teristico por la presencia de un gran quiste me-
dio, cerrado posteriormente por una membrana
delgada y semitransparente. Se trata del IV ven-
triculo, enormemente dilatado y sin comunica-
cion con las cisternas basales por no existir los
orificios de Magendie y Luschka. La citada
membrana representa el velo medular posterior
o membrana tectoria, muy distendida por la pre-
sion intraventricular. En ella se pueden distin-
guir histolégicamente una capa interna de ca-
racter glial y otra externa o aracnoidea. Esta
ultima se contintia con la pia-aracnoides que cu-
bre la superficie del cerebelo y con la de los es-
pacios subaracnoideos adyacentes. La capa glial
se refleja para continuarse con el revestimiento
ependimario del IV ventriculo. La formacion
quistica creada llega a adquirir gran tamarno en
los casos inveterados, ocupando la mayor parte
de la fosa posterior donde los hemisferios cere-
belosos y el vermis pueden estar muy reducidos
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de volumen. La cisterna magna suele le
ocluida y el quiste se insinta a veces por ¢l
nal medular en forma de dedo de guante. G-

TAGGART y WALKER, basandose en g desar
llo embrionario de las formaciones que Pﬂdem‘
al IV \-':;‘ntyiculu. ex] ]itfurun satisi‘acloriame;?;
la patogenia de las lesiones que se encuentryy
en (?s.tcAh]_:u de l‘!ilil'()(?‘lrfuli:i,_H’dL'iil el cuarty m&;
de la vida embrionaria empiezan a abrirse gy la
linea media del techo rombico del TV ventrieg,
(futuro velo medular posterior), y en los pee.
sos de éste, los orificios que van a dar lugar g
foramen de Magendie y a los de Luschka, yes.
pectivamente. Estos orificios van a permitir ¢
paso del liquido cefalorraquideo formado en Jog
plexos coroides ventriculares a los espacios sub.
aracnoideos para su reabsorcion (WEED, Rer.
z1us, HESs, ete.). Esta permeabilizacién es po
lo tanto necesaria y su ausencia dara lugar;
una hidrocefalia obstructiva. El cerebelo, v e
pecialmente el vermis posterior, sufren el ay
mento de la presion ventricular por estar en ple-
no desarrollo en esta época, pudiendo éste que-
dar incluso detenido. La presencia del gran quis
te asi formado impide el descenso normal que
los senos laterales sufren durante el periodo fe
tal, especialmente en su ultima parte, quedando
en una posicion alta de tipo embrionario. Esto,
como veremos luego, tiene importancia diagnés-
tica. Los diversos grados de la malformacion o
las diferencias en la evolucion de la misma da-
ran lugar a distintos tipos de lesiones. Asi, Tai-
GART y WALKER creen que un simple retraso en
la apertura de los orificios producira una dile-
tacién quistica del IV ventriculo con hipogene
sia del cerebelo, aunque posteriormente no apé
rezca una verdadera hidrocefalia. El hecho ¢li
nico de que la afeccién no siempre se manifiests
en la edad infantil, ha hecho pensar en qué la
hidrocefalia evolucionaria a veces en forma lar
vada debido a uno o varios de estos factores:
comportamiento de la membrana como semiper
meable, permitiendo el paso por dialisis de cler
ta cantidad de liquido cefalorraquideo; capac
dad de reabsorcién del liquido cefalorraquidé
por la misma membrana y atrofia secundaria de
los plexos coroideos. Un factor intercu_rl’ente'
por ejemplo, un trauma, podria en cualquier m*
mento descompensar la hidrocefalia y manifes
tarla clinicamente.

Aproximadamente la mitad de los casos rec
gidos en la literatura eran menores del ano @
edad al ser estudiados o tratados. Los restantes
se distribuian, sensiblemente con igual “'EC‘?N:
cia, en la primera y segunda décadas de la Vi :
Sélo dos enfermos sobrepasaban los vem'tebﬂm"
Los sintomas clinicos de la atresia congéenl’ op el
los orificios de Luschka y Magendie no difie Al

3 -wogental ©
esencialmente de los que se suelen prese ionts
otros tipos de hidrocefalia, El agrandat,
del craneo en edades jovenes, los sintomas e

R E os ac¥
pertensién intracraneal y los mas o men
sados de tipo cerebeloso y piram'idal,( sof i
principales hallazgos. Un dato radiografic?
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mas directamente, por sinugrafia (INGRAHAM Yy
MATSON "), La posicion alta de los senos contras-
ta con la imagen encontrada en la hidrocefalia
por estenosis del acueducto de Silvio, en la que,
caracteristicamente, estos senos ocupan una si-
tuacion muy baja. El diagnostico preciso, sin

Fig. 2,

embap ; ] .
Cerse £ ns este tipo de hidrocefalia, debe ha-
ung irgzr me{.}",} de la ventriculografia, que da
€8 ventrg“en tipica con dilatacién de las cavida-
lculareg especialmente del IV ventricu-

' ¥ bloqueo ¢ : 2
; n el paso del air t te v los
e paso del aire entre este v los

icion alta de los senos laterales v pren-
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_El tratamiento logico de esta hidrocefalia con-
siste en la apertura del IV ventriculo, resecando
la membrana que le cierra posteriormente, ha-
ciendo comunicar a aquél con las cisternas ba-
sales. Este fué el procedimiento original de DAN-
Dy. La intervencion, sin embargo, no logra siem-
pre el resultado apetecido, bien porque los espa-
cios subaracnoideos poco desarrollados no sean
capaces de derivar y reabsorber la nueva afluen-
cia de liquido cefalorraquideo, o porque poste-
riormente se cierre de nuevo la via abierta. La
mortalidad operatoria inmediata, ademas, ha
sido extraordinariamente alta, especialmente en
el grupo de enfermos mas jovenes. De los 37 en-
fermos recogidos en la literatura fueron inter-
venidos 27. En la mayor parte de ellos se prac-
ticé el procedimiento indicado **. Once enfer-

Fig. 3.

mos se recuperaron, siete fallecieron en el post-
operatorio y en cuatro hubo que recurrirse pos-
teriormente a otra intervencion (derivacion sub-
aracnoideo-ureteral) por fracaso de la primiti-
va. En dos enfermos, aparte de la apertura del
quiste, se practicd una derivacion (tipo Torkild-
sen en uno y comunicacion a través del tentorio
en otro), recuperandose uno de ellos. Los tres
restantes fueron sometidos a otros procedimien-
tos (coagulacion de plexos coroides, ventricu-
Jostomia del ITI ventriculo y derivacion subarac-
noideo-ureteral) con fracaso en todos.

A continuacién exponemos nuestra observa-
clon:

F. P. R. de cuatro afios de edad, fué ingresada en el
hospital el 23-IV-58 con la siguiente historia:

Nacida en un parto normal, a término. A los dos me-
ses habia tenido un ataque en el que volvié los 0jos ha-
cia arriba y presenté movimientos de cabeza. Entre los
seis v los dieciocho meses de edad sus padres observaron
un crecimiento exagerado de la cabeza, cesando al ce-
rrarse las fontanelas. En los siete Gltimos meses habia
presentado un trastorno progresivo en la marcha. Esta,
a su ingreso, era imposible sin ayuda. Desde los siete
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meses de edad le habian observado un estrabismo diver-
gente,

Antecedentes sin interes.

Exploracion.—Buen aspecto general e inteligencia sen-
siblemente de acuerdo con su edad.

Cabeza de tipo “hidrocefalico”, con un perimetro
ximo de 59,5 em. Fontanelas cerradas a la palpacion

Estasis papilar bilateral.

Discreto estrabismo divergente,

Fuerza, conservada. Reflejos profundos, ligeramente
vivos en los cuatro miembros. Babinski bilateral

Sensibilidades, normales.

Marcada ataxia de tronco, con imposibilidad de soste
nerse en pie.

ladiogratia simple lateral de craneo (fig. 1): Diasta-
sis de sutura coronaria. Huella de senos laterales mas
elevada de lo normal con fosa posterior grande.

Ventriculografia (6-V-58): Anestesia general, Se pun-
ciona el ventriculo lateral derecho y se inyectan unos
40 c. c. de aire. Se toma una serie radiografica, demos-
trandose una gran hidrocefalia simétrica. En las posi-
ciones especiales se demuestra la existencia de una §
cavidad quistica que parece ocupar la mayor parte de la
fosa posterior. El aire no pasa a los espacios subaracnoi-
deos (fig. 2). Las imager
los orificios de Magendie ¥
venir.

Intervencion.—Craniectomia de fosa posterior en de-
cubito prono con incisién vertical en linea media de par-
tes blandas. Se reseca escama occipital ¥ arco posterior
de atlas y se abre duramadre. Aparece una gran forma-
cion quistica cerrada posteriormente por una membrana
semitransparente. La apertura de esta membrana da en-
trada a una enorme cavidad llena de liquido cefalorra-
quideo, que no es otra cosa que el IV ventriculo muy di-
latado. El cerebelo estd reducido a unas laminas era-
les aplastadas por el ventriculo. Se reseca la membrana
ampliamente, dejando comunicado el qi
pacios subaracnoideos medulares. Se cierra por planos

La intervencion es bien tolerada, aunque al final de la
misma hay que hacer una rapida transfusion por caida
de las tensiones en el acto de movilizarla de la mesa ope-
ratoria. El curso postoperatorio es normal, excepto po1
una prolongada hipertermia de tipo central que cesa
cuando acaba de reabsorberse el aire que ha quedado en
los ventriculos. Las radiografias hechas durante el cur-
so postoperatorio permiten observar el paso del aire a
las cisternas basales, probando la solucién del bloqueo
desde el IV ventriculo.

Curso.—Es dada de alta al mes de la intervencion, ha-
biendo mejorado su estado neurolégico y sin sintomas
de hipertension intracraneal.

La nifia contintia su recuperacién y en la ultima ob-
servacion hecha se encuentra una mejoria notable res-

son tipicas de la atresia de

de Luschka y se decide inter-

liste con los es-

o1 mayg, 185
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pecto a su estado preoperatorio. Esta bien de

= . €
andando normalmente, y s6lo queda una dige Auilibry

SN S . reta viy
de reflejos profundos. No hay edema papilarp ;I\"i‘le
de kl_ill. existiendo sb6lo una ligera palidez de
gura 3)

3 1‘0!‘-_5‘{
papv, la \fj.

RESUMEN,

Se hace una revision de la literatura
atresia congénita de los orificios de Magendie
de Luschka, presentando un caso persong car
buen rcsult:u_in quirurgico. La afeccién no ::
frecuente, a juzgar por la escasez de casos des
critos, ocupando el segundo lugar entre lag .
drocefalias causadas por una anomalia congénj.
ta. Los resultados operatorios han sido hasta ¢
momento sumamente malos no solamente por 1-‘.
alta mortalidad inmediata, sino por la posibij;.
dad de fracaso en el control de la hidrocefalis
con necesidad de nuevas intervenciones. En
caso aportado, la intervencion ha sido seguids
por una recuperacion neurologica aceptable,

sobre |

Nota.—Estando preparando el presente

aparecido un nuevo articulo donde se presenta ¢

fermo con esta afeccion. El paciente, de trein
de edad, fallecid dieciséls mes
int
para intentar la solucién de su hidrocefalia, con fracas
tardio*

ta v1

s después de la

de la ¢

intervenido en dos ocasiones

omatologia, siendo
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