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OZET

Dandy-Walker sendromu yaklasik olarak 30.000 canli dogumda bir oraninda goriilen, foramen Luschka ve
Magendie atrezisi, posterior fossa kisti ve serebellar vermis agenezisi ile karakterize bir sendromdur. Bu
sendromun tedavisinde ventrikiiler santlar gelistirilene kadar posterior fossa eksplorasyonu ve kist membran
eksizyonu uzunca bir siire tek tedavi sekli olmustur. Santlarm gelistirilmesi bu tedavi semasint degistirmistir.
Literatirde ventikiiloperitoneal, kistoperitoneal veya kombine yaklasimlar olmak {izere degisik sant
uygulamalari mevcuttur. Bununla birlikte bu hastalarda sant secimi ile ilgili heniiz kesin bir yaklagim
olusturulabilmis degildir ve farkli ¢alismalardan farkli sonuglar bildirilmektedir. Bu yazida Dandy-Walker
sendromu teshisi konulan 26 giinliik bir yenidogan olgusu sunulacak ve sant se¢imi literatiir esliginde gézden
gecirilecektir.

Anahtar sozciikler: Dandy-Walker malformasyonu, kist, sant, ventrikiil

Application of Shunt Systems in Dandy-Walker Malformation: A Case Report

ABSTRACT

Dandy-walker malformation (DWS) is seen about in 1/30.000 live-birth and characterized by the lack of patency
of the foramina of Luschka and Magendie, cyst of the posterior fossa and agenesis of the cerebellar vermis.
Posterior fossa exploration and cyst excision was the only treatment of this syndrome until the development of
shunt systems. However, the choice of shunt systems in DWS is still in controversial and different results have
been reported from different studies. In this report, we are presenting a DWS case in a newborn and tried to
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discuss the choice of shunt application in the light of the literature.
Keywords: Dandy-Walker malformation, cyst, shunt, ventricle

Dandy-Walker malformasyonu yaklasik olarak
25.000-35.000 canli dogumda bir oraninda
goriilmekte olup, foramen luscka ve magendi atrezisi,
posterior fossa kisti ve serebellar vermis agenezisi ile
karakterizedir'. Bu malformasyona sahip hastalarda
polidaktili, sindaktili, yarik damak, lumbalizasyon,
bilateral polikistik bobrek, konjenital renal kistler,
diyafram fitiklari, Meckel divertikiilii ve sella
deformitesi gibi ¢esitli sistemik anomalilerde
goriilebilmektedir’. Dandy-Walker kompleksi
icerisinde Dandy-Walker maformasyonuna ek olarak
Dandy-Walker variyanti ve mega sisterna magna'da
yer almaktadir. Variyant tipinde dordiincii ventrikiiliin
kistik dialtasyonu ve vermisin inferior ksiminin
hipoplazisi mevcuttur ancak bu tipe posterior fossa
genislemesi eslik etmemektedir. Mega sisterna
magna'da ise vermisin kompresif atrofisi sisterna
magna'nin kisitk genislemesi ile birliktelik
gostermektedir. Bu tipte Luschka ve Magendie
foramenleri dordiincti ventirkiil ve subaraknoid
mesafe ile serbestce baglant1 gostermektedir’.

Bu malformasyonun tedavisinde baslangicta
posterior fossa eksplorasyonu ve kist membrani
eksizyonu tek tedavi secenegi iken bunun yerini
glinimiizde sant uygulamalari ve endoskopik
yaklasimlar almigtir. Sant tedavisi planlanirken
hidrosefali varligi, akuaduktus sylvii'nin agik olup
olmadig1 ve kist kavitesinin subaraknoid mesafe ile
iliskisinin Oncelikli olarak degerlendirilmesi

gerekmekte olup bu faktorlerin mevcudiyetine goére
tedavi sekillendirilmektedir*. Etiyopatogenezi ve
tedavi yonetimi halen tartismali olan bu sendromda
sant tedavisi yaklasimlari olarak sadece
ventrikiiloperitoneal, sadece kistoperitoneal, Y
konektoriiniin kullanildig1 iki kataterli tek pompali ve
iki kataterli iki pompali sant kullanma tercih kriterleri
heniiz net degildir’.

Bu yazida klinigimizce Dandy-Walker
sendromu teshisi konulan 26 giinliik bir yeni doganda
uygulanan tedavi yaklagimi literatiir esliginde
sunulacaktir.

OLGU SUNUMU

Ebeveynler arasinda akrabaligin olmadig,
annede gebelik esnasinda herhangi bir saglik
probleminin yasanmadig1, normal vajinal yolla, matiir
olarak dogan erkek bebek dogum sonrasi 26. giinde
acil servise uykuya meyil, sik kusma ve goézlerde
kayma sikayetleri ile basvurdu. Hastanin yapilan
nororadyolojik goriintilleme tetkiklerinde serebellar
vermis hipoplazisi, 4. ventrikiilde kistik dilatasyon,
tetraventrikiiler hidrosefali ve korpus kallozum
disgenezisinin mevcut oldugu goriildii (Resim 1).
Hastamizin radyolojik bulgulart Dandy-Walker
kompleksi igerisindeki Dandy-Walker
malformasyonu ile uyum gostermektedir’. Hasta
ivedilikle operasyona alindi. Operasyonda sag
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taraftan yaklasimla ventrikiiloperitoneal ve
kistoperitoneal santlarin kranyal kataterleri takildi.
Sonrasinda iki ayr1 pompa takild: ve iki peritoneal
katater tek seferde trokardan gonderilerek peritona
yollandu. Ventikiile ve kiste konan pompalarin her ikisi
de orta basingliydi. Hastanin operasyon sonrasi
sikayetleri diizeldi, erken postoperatif dénemde
herhangi bir sorun gelismedi. Bu sendroma sahip
hastalarin yaklasik olarak %350'sinde zeka geriligi
gelisebilmesi nedeniyle hasta yakinlari bu konuda
bilgilendirildi’. Hastanin postoperatif erken dénem 1
ay sonraki MRG tetkikinde ventrikiillerin ve kistin
buytklugiiniin azaldig: tespit edildi (Resim 2). Hasta 3
yil boyunca sorunsuz takip sonrasi muhtemel goc
nedeniyle takipten ayrildi. Literatiirde bildirilen
yiiksek oranlara ragmen hastanin bu ti¢ yillik stire
zarfinda mental motor gelisimi agisindan herhangi bir
anormallik tespit edilmedi.

Resim 1. Hastanin preoperatif MRG tetkikinde hidrosefali
ve posterior fossada kist varligi goriilmekte. T2 agirlikli
sagittal kesit (a), T2 agirlikli aksiyel kesit (b) ve T1 agirlikli
koronal kesit (c)
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Resim 2. Hastanin postoperatif T2 agirlikli aksiyel (a) ve
sagittal kesitli MRG tetkikinde ventikiillerin ve posterior
fossakistinin boyutlarinin kiigtildiigii goriillmekte.

TARTISMA

Dandy-Walker malformasyonuna sahip
vakalarin ¢ok biiylik bir oranini infantlar ve yeni
doganlar olusturmaktadir ve bunlar cogunlukla
hidrosefali ve artmig kafai¢i basinca bagli gelisen bag
cevresinin biiyiimesi ile bagvurmaktadirlar’. Bununla
birlikte bu hastalarin %20 kadart semptomsuz
seyretmekte ve herhangi bir tedavi
gerektirmemektedir’.

Semptomatik Dandy-Walker
malformasyonunda ilk tedavi segenegi halen
tartismalidir’. Bu malformasyonun cerrahi tedavisinde
tanimlanan ilk yaklagim posterior fossa eksplorasyonu
ve kist membrani eksizyonu uzun bir siire boyunca tek
tedavi segenegi olmustur’. Daha sonraki donemde
santlarin gelisimi ile bu yaklasim yavas yavas terk
edilmistir ve yakin zamanda da endoskopik girigimler
tedavi secenekleri arasina girmistir’. Sant
uygulamalarinda iki farkli kistik kavitenin mevcut
oldugu Dandy-Walker malformasyonunda es zamanli
her iki kaviteye drenaj uygulanmasi gerekli oldugu
belirtilmis olup, hem ventrikiile hem de kistik kaviteye
katater koyup bunlart Y konnektorii kullanarak
birlestirip tek pompaya baglamak ya da iki ayr1 sant
pompasinin  kullanimi literatiirde bildirilmistir*’.
Ancak bunlarin hangisinin hangi durumlarda
secilmesi gerekliligi, birinin digerine avantaji veya
dezavantajiile ilgili net verilere rastlayamamaktay1z.

VP (ventrikiiloperitoneal) sant genellikle kolay
uygulanabilmekte ve daha disiik insidansta
malpozisyon ve migrasyon oranlar1 gostermektedir.
Ancak bu uygulamaya bagli olarak gelisebilen
transtentoriyel yukar1 yonlii herniyasyon, izole
dordiincti ventrikiille sonug¢lanan kazanilmis
akuaduktus stenozu goriilebilmektedir. Dandy-walker
malformasyonuna sahip hastalarda primer yaklasim
olarak sadece ventrikiiloperitoneal sant takildiginda
cok biiyiik olasilikla muhtemel sekonder akuaduktus
stenozuna bagli kistoperitoneal sant gereksinimi
olabilecegi bildirilmistir™.

Literatiirde KP (kistoperitoneal) sant
uygulamasi ile basarili sonug¢lar alindigi da



bildirilmistir”'’. KP sant uygulamasinin

komplikasyonlar1 proksimal ucun zor yerlestirilmesi,
sik diskonneksiyon ve migrasyon, posterior fossa
hematomu gelismesi ve beyin sap1 gerilmesi, sik
revizyon gerektirmesi ve postoperatif periyotta artmis
BOS sizintis1 olarak say1labilir’.

Lateral ventikiile ve posterior fossa kistine sant
yerlestirilmesi ve tek pompaya baglanmasi tentoryum
civarinda basinc1 esitleme acgisindan tavsiye
edilmistir. Bu uygulama yukar1 dogru transtentoriyel
herniyasyon ve kronik serebral herniyasyon gelisme
riskini minimuma indirgemektedir. Bu sekilde bir
yaklasim akueduktustan azalmig BOS (beyin omurilik
stvist) akimina bagli sekonder akuadukt stenozuna yol
acabilmektedir*’. Bu tip uygulama sonrasi subdural
effiizyon goriildiigii de bildirilmistir".

Mohanty ve ark.min 72 hasta tizerinde yaptig1
calismada 48 hastaya sant uygulamasi yapilmistir. Bu
hastalardan baslangicta sadece 3 tanesine kombine
sant takilmistir. Ancak klinik takiplerde KP peritoneal
sant1 olan 4 hasta VP sant takilmasini da gerektirmis ve
son durumda toplam 7 hastada kombine sant
uygulamasi yapilmistir. Bu c¢alismada gozlemlenen
komplikasyon sayisi sadece VP sant uygulananlarda 9,
sadece KP sant uygulananlarda 20 kombine sant
uygulananlarda ise iki olarak bildirilmistir®.

Kumar ve ark.'min 42 hastalik ¢aligmasinda
primer yaklagim olarak baslangicta sadece 4 hastaya
kombine sant takilmis ve bunlarin sadece 1 tanesi
santin alt ucunun bloke olmasi nedeniyle revizyon
gerektirmistir, bununla birlikte sadece
ventrikiiloperitoneal sant takilan 28 hastadan 8 tanesi
ve kistoperitoneal sant takilan 7 hastadan 6 tanesi ek
sant takilmasini gerektirmis ve toplamda kombine
sant takilan hasta say1s1 18'e ulagmgtir .

Bu ¢alismalarin sonuglarindan biraz daha farkli
olarak Yiiceer ve ark.’min 13 hastalik ¢alismasinda 5
hastaya kombine sant takilmis, bu 5 hastanin 2
tanesinde subdural effiizyon ve sant disfonksiyonu
nedeniyle yeniden operasyon gerekliligi dogmustur'.
Bu ¢alismada diger iki ¢aligmaya gére kombine sant
uygulamasinda biraz daha yiiksek bir komplikasyon
orani goriildigii sdylenebilir.

Sonug olarak, etyopatogenezi ve tedavisi halen
tartismali olan bu malformasyonda sant uygulamasi
ana tedavi semasint olusturmaktadir. Teorik olarak
primer yaklasimda baslangicta kombine sant takilmasi
tavsiye edilmemekle birlikte, BOS akim
calismalarinin yapilabilmesinin miimkiin olmadig:
veya yeterli zamanin olmadigt kosullarda iki ayri
katater ve pompa kullanilmasinin daha giivenilir bir
yaklasim olabilecegi kanaatindeyiz, ancak bunun
daha genis hasta serileri ve karsilastirmali caligmalarla
teyit edilmesi gerekmektedir.
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