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'ón del talle cardíaco, lo que da lugar a la 
la Ａｾｧ ｾ ｣ｩ｡＠ de un pequeño arco convexo por de­
･ｸＮｾＮｳ＠ ede la región del cono de la pulmonar. En 
baJO to a los campos pulmonares, lo típico de la 
｣ｵｾ＠ medad de Ebstem es que estén hipovascu­
eln ［ｾ､ｯｳ ＺＡ＠ h :!l Pero de los 50 casos de la lite-
ar..- • ' · . 
ratura en que se mencwnaba el ･ｾ ｴ｡､＿ ｟＠ de ｾｯｳ＠

P
os pulmonares ··•, su vasculanzacwn solo 

cam · ' 32 · d l 1 taba dismmUlda en , sien o norma en os 
ｾｾ ｲ ｯｳ＠ 18, es decir, en ｭｾｳ＠ de la tercera parle 
de ellos. Otro tanto suced1a en este caso. 

El ECG de esta enferma es típico de enferme­
dad de Ebstein ··, ",_ ' , ··•, ... ｾ Ｌ＠ :!l. Creemos que la 
presencia de un baJO voltaJe en los puntos pre­
cordiales derechos, con coexistencia de bloqueo 
completo o incompleto de rama derecha, signos 
de hipertrofia auricular derecha (en este caso 
no ev1denciables a causa de la fibrilación auri­
cular) y la exclusión de hipertrofias ventricu­
lares, derecha o izquierda, en un caso que aus­
cultatoriamente parezca corresponder a una val­
vulopatía mitra! o tricúspide adquirida, debe ha­
cernos siempre pensar en una enfermedad de 
Ebstein. 

El cateterismo cardíaco es el medio más efec­
tivo para demostrar esta anomalía y puede en 
muchos casos resolver las dudas d1agnóslicas al 
revelar una válvula tricúspide extraordinaria­
mente desplazada hacia la punta cardíaca, un 
ventrículo derecho muy pequeño, presiones nor­
males en el árbol pulmonar y en el ventrículo 
derecho y elevadas en la aurícula derecha, con 
curvas demostrativas de la ventriculización de 
esta cavidad (fig. 7, b). 

Deben exagerarse las precauciones durante el 
cateterismo por la tendencia de estos enfermos 
a presentar graves arritmias. En ésta no hubo 
tales complicaciones como en tantos otros casos 
descritos 2 • 

Finalmente, la edad de esta enferma y la bas­
tante buena tolerancia de su lesión demuestran 
una vez más la relativa benignidad de muchos 
de los casos de enfermedad de Ebstein. De los 
ＱｾＸ＠ ､ｾ＠ la literatura que hemos podido recoger :!l, 
solo siete eran más viejos, llegando uno de ellos 
a los setenta y nueve años. Cincuenta y siete de 
los 108 fueron diagnosticados en vida. 

RESUl\IEN. 

l .se presenta un caso de enfermedad de Ebs-
ein en una . d . -dia ' . muJer e cmcuenta v dos anos 
ｴ･ｮｾｾｾｳ｢｣｡ｾｯ＠ en vida. Este hace. a· nuestro ･ｮｾ＠
los d' ' el numero 109 de la literatura y el 5R de 

Iagnosticados en vida. 
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LA HIDROCEFALIA POR ATRESIA CON­
GENITA DE LOS ORIFICIOS DE MAGEN­

DIE Y LUSCHKA 

Revisión de la literatura y pr-esentación 
de un caso personal. 

C. LAGUXA. 
Cútt>dm 1lt> Pediatría de la Facultad de :\ledierna 

rle San Carlos. 

E. LEY P ALOI\IEQUE. 

ｾＱＮＧＱＧ｜ＧｉｃＧｩｯ＠ dE' Xeurocir·ugía dt•l ｈｯｾﾡﾡｈ｡ｬ＠ Ce n tml 
de la Cruz RojR. 

En 1914, DANDY y BLACKFAN describieron un 
curioso tipo de hidrocefalia causada por la au­
sencia de los orificios de Luschka y Magendie. 
Se trataba de un niño fallecido a los catorce me­
ses de edad en el cual los autores hicieron un es­
ludio necrópsico, considerando al proceso como 
un fracaso congénito del desarrollo de dichos ori­
ficios. Desde entonces al momento actual se han 
publicado una serie de trabajos dedicados a esta 
afección, que parece ser de las más frecuentes 
entre las hidrocefalias motivadas por una anoma­
lía congénita. La más numerosa, como es sabi­
do, es la debida a la atresia del acueducto de Sil­
vio. Aunque se atribuye a DAND'I la primera in­
lcrpretación correcta de este tipo de hidrocefa­
lia, así como el ser el iniciador de su tratamien­
to quirúrgico, esle autor atribuyó a MAGENDIE la 
primera observación relacionando la ausencia 
de estos orificios y una hidrocefalia. MAGE!'-.'TIIE 
no dió, sin embargo, una explicación satisfacto­
ria de causa a efecto entre ambos hechos, cosa 
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no rara si se t iene en cuenta que en aquella épo­
ca, 1842, no eran conocidos los mecanismos de 
la circulación del líquido cefalorraquídeo. Pare­
ce cierto que algunos casos publicados antes del 
trabajo de DA:l\'DY y ｂｌａｃｋｆａｾ＠ (SAL TER, 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 Ｈｐｉｾｅｓ＠ y SURABASCIIWILI, 1932, y 
CASTRILLON, 1933), diagnosticados de aplasias 
cerebelosas •·. ScARFF 1

\ SAHS ｾｾ＠ y COHEN 2 aña­
dieron tres nuevos casos, todos intervenidos qui­
r úrgicamente, titulando al proceso, respectiva­
mente, "quiste congénito de vermis cerebeloso", 
"anomalía congénita del vermis cerebeloso" y 

"agenesia del ceretelo". En dos de estos enfer­
mos se obtuvo un buen resultado operatorio. 
ｔ ａｇｇＮｾｒｔ＠ y WALKER publican un importante tra­
bajo sobre esta afección en 1942 , estudiando 
los aspectos clínicos y patogénicos de la misma. 
Estos autores revisaron la literatura anterior y 
añaden tres nuevos casos, interpretando, como 
DANDY, el proceso como una anomalía congéni­
ta y dándole el nombre de "atresia congénita de 
los orificios de Magendie y de Luschka". Por la 
contribución hecha por DA.."DY y por WALKER al 
conocimiento de esta hidrocefalia, BE!\l)A , pos­
teriormente, propuso el nombre de "síndrome de 
Dandy-Walker" para la misma. Hasta el mo­
mento actual hemos recogido en la literatura 
cinco publicaciones más , , •, , , con lo cual 
suman en tot a l 37 casos. A éstos habr ía que aña­
dir algún otro artículo, como el de GIBSON ', a l 
cual no hemos tenido acceso directo. Teniendo 
en cuenta que estos 37 enfermos han sido publi­
cados en un lapso de t iempo de unos cuarenta 
años, hay que concluir que se t rata de un t ipo 
de hidrocefalia poco frecuente. 

La anatomía patológica de estas hidrocefa­
lias coincide con pequeñas variantes en todas las 
descripciones. Aparte de una dilatación mayor 
o menor de los ventrículos later ales y del III ven­
trículo, el aspecto de la fosa posterior es carac­
terístico por la presencia de un gran quiste me­
dio, cerrado posteriormente por una membrana 
delgada y semitranspa rente. Se t rata del IV ven­
trículo, enormemente dilatado y sin comunica­
ción con las cisternas basales por no existir los 
orificios de Magendie y Luschka. La citada 
membrana representa el velo medular poster ior 
o membrana tectoria, muy distendida por la pre­
sión intraventricular . En ella se p ueden distin­
guir histológicamente una capa interna de ca­
rácter glial y otra externa o aracnoidea. Esta 
última se continúa con la pía-aracnoides que cu­
bre la superficie del cerebelo y con la de los es­
pacios subaracnoideos adyacentes. La capa glia l 
se r ef leja para continuarse con el r evestim iento 
ependimario del IV ventrículo. La for mación 
quística creada llega a adquirir gran tamaño en 
los casos invet erados, ocupando la mayor parte 
de la fosa posterior donde los hemisf erios cere­
belosos y el vermis pueden estar muy reducidos 

de volumen. La cisterna magna suele q 
ocluida y el quiste se insinúa a veces por ｾｾ､｡ｲ＠
nal medular en forma de dedo de guante. ca. 

TAGGART y WALKER, basándose en el d"sa 
llo embrionario de las formaciones que ｾｯ､ｲｲｯＮ＠

1 IV t , 1 1. . ean 
a ven ncu o, ex¡.. 1caron sabsfactoriame te 
la patogenia de las lesiones que se encuent; 
en este. tipo de ｾｩ､ｲｯｾ･ｦ｡ｬｩ｡＠ .. Hacia el cuarto ｭｾｾ＠
de la vida embnonana empiezan a abrirse en 1 
línea media del techo rómbico del IV ｶ･ ｮｴ ｲ￭｣ｵＧｾ＠
(futuro velo medular posterior), y en los ｲ･｣ｾＮ＠
sos de éste, los orificios que van a dar lugar al 
foramen de Magendie y a los de Luschka res. 
pectivamente. Estos orificios van a permitir el 
paso del líquido cefalorraquídeo formado en los 
plexos cor01dcs ventriculares a los espacios sub. 
aracnoideos para su reabsorción ( WEED, RET· 
zms, HEss, etc.). Esta I ermeabilización es por 
lo tanto necesaria y su ausencia dará lugar a 
una hidrocefalia obstructlva. El cerebelo, y es. 
pecialmentc el vermis posterior, sufren ei au. 
mento de la presion \'entricular por estar en pie· 
no desarrollo en esta época, ¡JUdiendo éste que· 
dar incluso detenido. La presencia del gran quis· 
tt· así formado impide el descenso normal que 
los senos laterales sufren durante el período fe. 
tal, especialmente en su última parte, quedando 
en una posición alta de tipo embrionario. Esto, 
como veremos luego, tiene importancia ､ｩ｡ｧｮ￳ｾﾷ＠
ti ca. Los diversos grados de la malformación o 
las diferencias en la C\'O lución de la misma da· 
rán lugar a distmtos ll¡ os de kswm.s. As1, TA· 
GART y WALKER creen que un simple retraso en 
la apertura de los orif icios producirá una dila· 
tación quística del I V ventrículo con hipogene· 
sia del cerebelo, aunque :posteriormente no ｡ｰｾﾷ＠
rezca una verdadera hidrocefalia. El hecho eh· 
nico de que la afección no siempre se manifiesta 
en la edad infantil, ha hecho pensar en que la 
hidrocefalia evolucionaría a veces en forma lar· 
vada debido a uno o varios de estos factores: 
comportamiento de la membrana como ｳ･ｭｩｾｲﾷ＠
meable , per mitiendo el paso por diálisis de ･ｊ･ｾﾷ＠
ta cantidad de líquido cefalorraquídeo: ｣ ｡ｾ｡｣ｩﾷ＠
dad de reabsorción del líquido ｣･ｦ｡ ｬ ｯ ｲ ｲ｡ｱ ｾ､ ･ｯ＠
por la m isma membrana y atrofia secundaria de , 
los plexos coroideos. Un factor intercurrente. 
por ejemplo, un t r auma, ¡::odría en cualquier.mo· 
mento descompensar la hidrocefalia y mamfes· 
tarla clínicamente. 

Aproximadamente la mitad de los caso¡; Ａ･｣ｾﾷ＠
gidos en la literatura eran menores del anote 
edad a l ser estudiados o tratados. Los restan es 
se distr ibuían, sensiblemente con igual ｦ ｲ ･･ ｾ Ｚﾷ＠
cia, en la primera y segunda décadas ｾ ･＠ la ｶｾｯｳＺ＠
Sólo dos enfermos sobrepasaban los ｶ･ ｭ ｾ･Ｎｾ＠ de 
Los síntomas clínicos de la a tresia. ｣ｯ ｮ ｧ･ｾｾﾷ｡ｲ ･ｮ＠
los orificios de Luschka y Magendte no ､ ｜ Ｑ ｾ＠ en 
esencialmente de los que se suelen presen ｾ･ｮ ｴ ｯ＠
otros tipos de hidr ocefalia. E l agrandarnJ bi· 
del crán eo en edades jóvenes, los síntomas ｾ｣ ｵ ﾷ＠
pertens ión intracraneal y los más ｾ＠ menosn ¡os 
sados de tipo cerebeloso y piram!dal,, ｾｯ＠ im· 
principales h allazgos. Un dato radwgraf¡eo 
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cuando se presenta, es, como hemos di­
portante, ición alta de los senos laterales v pren­
cho, Ｑ ｾｾｾｦｩｬｯＮ＠ Ello se puede evidenciar en la ra­
ｾｾ＠ ､ｾ｡ｦ￭｡＠ simple lateral del cráneo por la eleva-
Ｐｾ＿ｧ＠ d 1 inión y dr la huella ósea de aquéllos o, 
CiOll C 

ｾ ﾷ ￍ ｊＮｻ Ｎ＠ l. 

más directamente, por sinugrafía (1NGRAHA1\I y 
MATSON 11 ). La posición alta de los senos contras­
ta con la imagen encontrada en la hidrocefalia 
por estenosis del acueducto de Silvia, en la que, 
característicamente, estos senos ocupan una si­
tuación muy baja. El diagnóstico preciso, sin 

Fig. 2. 

embargo d t . . . 
cerse ' e ･ｾ＠ e tipo de hidrocefalia, debe ha-
una . por ｭ･ｾﾡ＿＠ de la ventriculografía, que da 
des ｾｭ｡ｧ｟ ･ ｮ＠ tlp1ca con dilatación de las ca vida­
lo y ｾｾｴｮ｣ｵｬ｡ｲ･ｳ＠ "'Specialmente del IV ventrícu­
espaci oqueo en el paso del aire entre éste y los 

08 subaracnoideos. 

El tratamiento lógico de esta hidrocefalia con­
siste en la apertura del IV ventrículo, resecando 
la membrana que le cierra posteriormetüe ha­
ciendo comunicar a aquél con las ｣ｩｳｴ･ｲｵｾ＠ ba­
sales. Este fué el procedimiento original de DAN­

O\. La intervención, sin embargo, no logra siem­
pre el resultado apetecido, bien porque lo::; espa­
cios subaracnoideos poco desarrollados no sean 
capaces de derivar y reabsorber la nueva afluen­
cia de líquido cefalorraquídeo, o porque poste­
riormente se cierre de nuevo la vía abierta. La 
mortalidad operatoria inmediata, además, ha 
sido extraordinariamente alta, especialmente en 
el grupo de enfermos mas jóvenes. De los "oJ'l en­
fermos recogidos en la literatura fueron inter­
\ enidos 27. En la mayor parte de ellos se prac­
ticó el procedimiento indicado t- . Once enfer-

Fig. 3. 

mos se recuperaron, siete fallecieron en el post­
operatorio y en cuatro hubo que recurrirse pos­
teriormente a ot.ra intervención (derivación sub­
aracnoideo-ureteral) por fracaso de la primiti­
va. En dos enfermos, ararte de la apertura del 
quiste, se practicó una derivación (tipo Torkil?­
sen en uno y comunicación a través del tentor10 
en otro) , recuperándose uno de ellos. Los tres 
restantes fueron sometidos a otros procedimien­
tos (coagulación de plexos coroides, ventricu­
lostomía del III ventrículo y derivación subarac­
Poideo-ureteral) con fracaso en todos. 

A continuación exponemos nuestra observa­
ción: 

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

Nacida en un parto normal, u término. A los dos me­
ses habla tenido un ataque en el que volvió los ojos ha­
cia arriba y presentó moYimientos de cabeza. Entre los 
seis y los dieciocho meses de edad sus padres observaron 
un crecimiento exagerado de la cabeza, cesando al ce­
narse las fontanelas. En Jos siete últimos meses habla 
presentado un trastorno prog1·esivo en la marcha. ｅｾｴ｡Ｌ＠
a sn ingreso. era imposible sin ayuda. Desde los s1ete 

1 ' • 
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meses de edad le habían observado un estrabismo diver­
gente. 

Antecedentes sin interés. 
Exploración. Buen aspecto general e inteligenda sen­

siblemente de acuerdo con su edad. 
Cabeza de tipo "hidrocefálico", con un perímetro má-

ximo de 59.5 cm. Fontanelas cerradas a la palpación. 
Estasis papilar bilateral. 
Discreto estrabismo divergente. 
'F'uerza, conservada. Reflejos profundos, ligeramente 

vivos en los cuatro miembros. Babinski bilateral. 
Sensibilidades, normales. 
Marcada ataxia de tronco. con imposibilidad de soste­

nerse en pie. 
RadiOg,·ana simple lateral de cráneo (fig. l J : Diásta­

sis de sutura coronaria. Huella de senos laterales más 
elevada de lo normal con fosa posterior grande. 

Ventnculografia (6-V-58): Anestesia general. Se pun­
ciona el ventrículo lateral derecho y se inyectan unos 
40 c. c. de aire. Se toma una serie radiográfica, demos­
tl'ándose una gran hidrocefalia simétrica. En las posi­
ciones especiales se demuestra la existencia de una gran 
cavidad quística que parece ocupar la mayor parte de la 
fosa posterior. El aire no pasa a los espacios subaracnoi­
deos (fig. 2). Las imágenes son típicas de la atres1a de 
los orificios de ｾｦ｡ｧ･ｮ､ｴ ･＠ y de Luschka y se decide inter­
venir. 

Intervención. -Craniectomía de fosa postenor en de­
cúbito prono con incisión vertical en línea media de par­
tes blandas. Se reseca escama oct:tpital y arco posterior 
de atlas y se abre duramadre. Aparece una gran forma­
ción quística cerrada posteriormente por una membt·ana 
semitransparente. La apertura de esta membrana da en­
trada a una enorme cavidad llena de líquido cefalorra­
quídeo, que no es otra cosa que el IV ventrículo muy di­
latado. El cerebelo está reducido a unas láminas latera­
les aplastadas por el ventriculo. Se reseca la membrana 
amphamente, dejando comunicado el quiste con los es­
pacios subaracnoideos medulares. Se cierra por planos 

La intervención es bien toler ada, aunque al final de la 
misma hay que hacer una rápida transfusión por caída 
de las t ensiones en el acto de movilizarla de la mesa ope­
ratoria . El curso postoperatorio es normal, excepto por 
una prolongada hipertermia de tipo central que cesa 
cuando acaba de reabsorberse el aire que ha quedado en 
los ventticulos. Las radiografías h ech as durante el cur­
so postoperatorio permiten observar el paso del aire a 
las cisternas basales, probando la solución del bloqueo 
desde el IV ventrículo. 

Curso.- Es dada de alta al mes de la intervención, ha­
biendo mejorado su estado neurológico y sin síntomas 
de hipertensión intracraneal. 

La niña continúa su recuperación y en la última ob­
servación hecha se encuentra una mejoría notable res-

pecto a su estado preoperatol'io. Está bien de equu 
andando normalmente, y sólo queda una discreta lbl'!o. 
de reflejos profundos. No hay edema papilar en ｶｾｶ･ｺ｡＠
de ojo, existiendo sólo una ligera palidez de pap¡¡IOndo 
gura 3 l . a lfi. 

RESUMEN. 

Se hace una revisión de la literatura sobre 1 
atresia congénita de los orificios de Magendie ｾ＠
de Luschka, ｰｲ･ｳ･ｾｴｾｮ､＿＠ un caso personal con 
buen resultado qmrurg1co. La afección no e 
!recuente, a juzgar por la escasez de casos ､･ｳｾ＠
critos, o.cupando el segundo lugar entre las hi· 
drocefahas causadas por una anomalía congéni. 
ta. Los resultados operatorios han sido hasta el 
momento sumamente malos no solamente por la 
alta mortalidad inmediata, sino por la posibili· 
dad de fracaso en el control de la hidrocefalia 
con necesidad de nuevas intervenciones. En el 
caso aportado, la intervención ha sido segutda 
por una recuperación neurológica aceptable. 

Sottt. Estando prcpamndo PI presente trabajo ba 
aparecido un nuevo artículo donde se presenta otro en· 
f\'1 m o con esta afeccióu. El paciente. de treinta y un añoo 
de edad. falleció diN'tSl'lS mcs(•s después ele la apanci6!l 
de la sintomatología. siendo llltl•rvenido l'n clos ocasiones 
para intentar In Rolución <le !'lll hHirorcfalla. con fracas 
tardío •. 
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