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Amag: Bu yazida dual sant yerlestirilerek basari ile tedavi edilen gift kompartman hidrosefaliye neden olan
Dandy Walker Sendromu (DWS) olgusu sunuldu ve bu konu ile ilgili literatir gézden gegirildi. Olgu sunumu:
Bilateral katarakt, hipotoni ve sik infantil spazm bulunan 8 aylik bir olguda DWS tespit edildi. Aquaduktus
stenozuna bagh cift kompartman hidrosefali gérulmesi Uzerine olguya dual sant uygulandi. Operasyon sonrasi
hastanin nérolojik muayenesinde hizli dizelme tespit edildi. Sonug¢: DWS’ye eslik eden ¢ift kompartman
hidrosefali nadir goérllir. Cerrahi tedavi planlanan gift kompartman hidrosefalilerde dual sant uygulanmasi
gereklidir.

Anahtar kelimeler: Dandy Walker Sendromu, ¢ift kompartman hidrosefali, santlama
Double compartment hydrocephalus due to Dandy-Walker Syndrome

Objective: In this article a case with Dandy Walker Syndrome (DWS) which is associated with double
compartment hydrosefalus treated successfully by performing dual shunt has been reported and related literature
with this subject was reviewed. Case report: DWS was evaluated in a 8 month old case associated with
hypotony, bilateral cataract, infantil spasm. Dual shunt was performed into the case due to double compartment
hydrosefalus as a result of aqueductal stenosis. Immediate improvement in the neurological status of the patient
was seen after surgery. Conclusion: Double compartment hydrosefalus accompanied by DWS is rarely seen. In
double compartment hydrosefalus as a surgical treatment dual shunt should be performed.

Key words: Dandy Walker syndrome, double compartment hydrosephalus, shunting

Genel Tip Derg 2005;15(5):165-167

Dandy Walker sendromu (DWS) serebellar vermisin
konjenital parsiyel veya total agenezisi, 4.
ventrikiilin kistik  genislemesi, posterior fossada
kistik dilatasyondan olusan bir sendromdur. DWS
intrauterin foramen Luschka ve Magendie atrezisine
yol acan gelisimsel bozukluk ve/veya birlikte
tikanmaya yol agan bir enflamasyon sonucunda
olusur (1). Dandy Walker varyanti ise serebellar
vermis  hipogenezisi, 4.  ventrikiilin  kistik
geniglemesi ve posterior fossanin genis olmadigi
durumu tanmmlar (1,2). Tkisi karsilastirildiginda DWS
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de hipoplazik vermisin anterior rotasyonu ¢ok daha
ciddidir (2). Birgok DWS’ li hastada torkula ve inion
yiikselmesi ve geniglemis posterior fossa kisti goriiliir
(2). DWS’li olgularda yiizde 90 hidrosefali
goriiliirken, bikompartman hidroseali nadir rastlanir
(3). Birlikte santral sinir sistem ve diger sistem
anomalileri bulunabilir (3). En sik karsilasilan
malformasyon  korpus kallozum agenezisidir.
Ensefalosel kismen siktir. Porensefalik kist ve
septum pellusidum agenezisi olabilir (4). Birlikte
goriilen sistem anomalileri fasial anomaliler, okiiler
anomaliler, kardiovaskiiler —anomalileridir  (5).
Olgularn yiizde 15’inde ndbet goriiliir. Ancak % 50
olguda normal zeka diizeyi vardir (3).
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Olgu sunumu

8 aylik erkek cocuk ndbet gegirme, boynunu dik
tutamama ve oturamama sikdyeti ile pediatri
klinigine basvurdu. 5 aylik iken gecirdigi bilateral
katarakt operasyonu ve 3 aylik iken tiim kaslarindan
baslaylp  ekstremitelerine  yayilan ekstansiyon
fleksiyon seklinde nobet dykiisii vardi. Nobeti giinde
iki doz halinde 5 mg/kg fenobarbital (Luminaletten®,
Bayer, tablet) ile kontrol altina alind.

Fizik muayenesinde; bas ¢evresi artmis olarak 47 cm
Olgiildii. Diger sistem fizik muayenesinde patoloji
saptanmadi.

Norolojik muayenede, biling uykuya meyilliydi. Basi
sola deviye opustotonus postiirii mevcuttu. Her 2
gozde gecirilmis katarakt operasyonu nedeniyle g6z
dibi muayenesi yapilamadi.

Kan biyokimyasi ve hemograminda patolojik sonuca
rastlanilmadi.  EEG, hipsaritmi ile uyumlu
ensafalopatik karakterde artmis epileptik bozuklugun
varligini  diisiindiirdii. Beyin  tomografisinde,
posterior fossay1 biiyiik oranda dolduran, ventrikiille
istirakli kistik olusum, vermiyan agenezi, hipoplazik
serebellar hemisferler goriildii. Lateral ventrikiiller
bariz genislemisti Akuaduktus tikanmasma bagh
belirgin  lateral  ventrikiiller  dilatasyon  ve
bikompartman hidrosefali goriildi (Sekil 1).

Hastanin, sag lateral ventrikiil anterior hornuna ve
sag suboksipital burr hole yardimi ile kist igine
yerlestirilen kataterler, Y konnektor ile birlestirilip
distal ug¢ peritona yerlestirildi (Sekil 2,3). Olgunun
operasyon sonrast erken donemde uykuya meyilli
durumu diizeldi. Dort ekstremitesi aktif hareketli hale
geldi. Opustotonik postiirii diizeldi ve rahat beslendi.

Tartisma

Cift kompartman hidrosefali nadir goriilen ve erken
tan1 ve tedavisi gereken bir durumdur. Bu hastalik,
akuaduktus  tikanmasina  bagli  supratentoryal
hidrosefali ile 4. ventrikillin bazal sisternlerle,
subaraknoid mesafe ile iligkili ve/veya iliskisiz
tikanmasina bagli infratentoryal hidrosefaliyi icerir
(6). Her ikisi aym1 anda da olusabilir. Ayni anda
oldugunda koroid pleksusun beyin omurilik sivi
iretimi devamlidir. Sonug olarak artan intrakranial
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Sekil 1. Operasyon dncesi bilgisayarli beyin
tomografisi. Posterior fossayr dolduran 4. ventrikiil
ile iliskili kistik olusum. Hipoplazik serebellum, bariz
genis lateral, 3. ve 4. ventrikiiller goriilmektedir

Sekil 2. Dual santin, lateral ventrikiile yerlestirilen
kasmunin bilgisayarli beyin tomografisinde goriiniimii

Sekil 3. Dual santin suboksipital kiste yerlestirilen
kisminin bilgisayarl beyin tomografisinde goriiniimii
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basing, ventrikiil dilatasyonu ve beyin hasarina yol
acar (6). Olayin etiyoloji ve patogonezinde 3 temel
goris vardir:

1-Akuaduktus obstriiksiyonuna sebep olan araknoid
obstriiksiiyon varlig1.

2-Akuaduktal obstriikksiyonun  direkt kompresif
etkiyle posterior fossa subaraknoid mesafeyi
obstriikte etmesi.

3-Primer supratentoryal hidrosefaliden bagimsiz
olarak infratentoryal hidrosefalinin travma sonucu
kan, enfeksiyon gibi nedenlerle subaraknoid
mesafede ortaya cikmasi (6). Semptomatik ve
ilerleyici ventrikiiler genisleme sant endikasyonunu
gerektirir (7). DWS’de kusma hiperirritabilite ve
ndbet sik goriilen bulgulardir (8). Hastalarm % 70’1
hayatin ilk bir yilinda, % 80’i 3. yila kadar
semptomatik hale gelir (1). DWS i¢in hidrosefali
varligi sart degildir (1). Ancak olgularin biiyiik
kisminda 1 yas sonrast ortaya ¢ikar veya bizim
olgumuzda oldugu gibi dogumdan itibaren vardir (1).

Subaraknoid  aralik  ve  ventrikiiller  arasi
kominikasyonu saglamak i¢in yapilan kistektominin
morbidite ve mortalitesi % 26-30 olup, hidrosefaliyi
iyi kontrol edemediginden yapilmasi Onerilen kisto
peritoneal ve/veya ventrikiiloperitoneal santlamada
mortalite ve morbidite % 10’dur (1). DWS’li
olgularda hidrosefali yok ise olgu cerrahi
uygulamada takip edilebilir (9). Posterior fossada
genis kist seklinde DWS’nin sik goriilen seklinde
kistoperitoneal ~sant disliniilir (10). Ancak
olgumuzda goriilen akuaduktus tikanmasma bagh
bikompartman hidrosefali olgusuna uygulanacak tek
bir gant sistemi, yukari veya asagi ya dogru serebellar
bir herniasyona neden olurdu.
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Olguya bu sebeple Y konnektdrle birlestirilen
bikompartman ventrikiilo peritoneal ve
kistoperitoneal sant uygulanmistir. DWS’1i olgularda
kistoperitoneal sant uygulanmast sik olan bir
yontemdir. Ancak bikompartman hidrosefali ile gelen
DWS’li olgular nadirdir (3). Nadir de olsa
akuaduktus  tikanmasina  bagli  bikompartman
hidrosefali gelisen DWS’li olgularinda olabilecegi
g6zoniinde bulundurulmalidir.
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