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Ozet: Dandy-Walker malformasyonu 4. ventrikiilde bulunan deliklerin disgenezisi sonucu bu
ventrikiiliin Kkistik dilatasyonu, serebellar vermisin hipoplazisi ve korpus kallosum'un agenezisi ile
karekterize olan bir anomalidir. Noroloji Poliklinigine gelisme geriligi nedeniyle basvuran on yasinda erkek
olgunun serebral tomografisinde 4. ventrikiilde Kkistik dilatasyon ve inferior serebellar vermis agenezisi
mevcuttu. Somatosensoriyel ve gorsel uyarilmis potansiyeller normal iken, isitsel uyarilmis potansiyeller

patolojik bulundu.
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Dandy-Walker malformasyonu  4.ventrikiil
tavanindaki Magendie ve Luscka foraminalarin
disgenezisi sonucu ventrikiiliin kistik
genislemesi, serebellar vermisin hipoplazisi ve
korpus kallosum'un agenezisi ile karekterize olan
bir anomalidir. Vakalarin ¢ogu sporadiktir, ancak
9. kromozom anomalisi ile birlikte olan vakalar
bildirilmistir (1,2,3). Klinik olarak bebeklik
caginda veya daha ileri g¢ocukluk doneminde
hidrosefali ve intrakranial basing artis1 bulgular
ve ataksi ile kendini gosterir (4,5). Vakalarin
%50'sinde  korteks  displazisi ve mental
retardasyon saptanabilir (3,6).

Olgu Sunumu

On yasinda erkek hasta Noroloji poliklinigine
gelisme  geriligi, okul  basarisizligi  ve
konusamama nedeni ile bagvurdu. Oz ge¢misinde
prenatal ve natal doneme ait patolojik Ozellik
saptanamazken bir aylik iken agir ishal ve 6
Konusmanin gecikmesi nedeni ile 4-5 yaglarinda
iken gotiriildiigii doktor tarafindan karbamazepin
baslandig1 saptandi. Soy ge¢cmisinde anne ve baba
1. derece akraba ve 2 kardes saglikliydi. Sistemik
muayenede Ozellik yoktu. Norolojik muayenede,
goriinim hafif derecede mental retardeydi.
Kognitif muayenede harfleri taniyor, kelimeleri
tam telaffuz edemiyor, uzun ciimle kuramiyordu.
Konusma dizartrik, kranial sinirler
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saglam, motor defisit yoktu. DTR'ler hafif canli
ve patolojik refleks yoktu. Serebellar testlerin
muayenesinde dismetri ve disdiadokokinezi
mevcuttu ve ylriyiis ataksikti. Yapilan rutin
kan, idrar ve biyokimya tetkikleri normal
sinirlardaydi. Bilgisayarli beyin tomografisinde
(BBT) 4.ventrikiilde kistik dilatasyon ve
inferior serebellar vermis agenezisi mevcuttu
(Resim 1). EEG'de zemin aktivite diizensizligi
saptandi. Odyometride hafif derecede
sensorindral isitme kaybi1 saptandi. Gorsel
uyarilmis potansiyel (VEP) ve somatosensoriyel
uyarilmis potansiyelleri (SEP) normal sinirlarda
bulundu (Sekil I, II). Isitsel beyin sap1 uyarilmis
potansiyel (BAEP) calismasinda her iki kulaktan
alinan kayitlar dispers olarak elde edildi.
Bununla birlikte I.dalga hari¢ diger dalgalarin
(ILIILIV,V)  latanslarinda belirgin gecikme
saptandi.V. dalga latansinin bu yas i¢in normal
degeri 5.7+ 0,2 ms civarinda iken, hastamizda
7.5 ms olarak bulundu (Sekil IIT).

Resim 1. BBT'de 4. ventrikiilde kistik dilatasyon ve
serebellar vermis agenezisi gériilmektedir.
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Sekil 1. Olgunun normal bilateral gérsel uyarilmis
potansiyelleri goriilmektedir.
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Sekil 1I. Bilateral median sinirlerin uyarilmasiyla elde
edilen normal kortikal sensoriyel kayitlar gériilmektedir.
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Sekil 111 Bilateral isitsel uyarilmis potansiyellerde dispers
cevap ve dalga (I, III, 1V, V) latanslarinda uzama
izlenmektedir.

Tartisma

Dandy-Walker sendromunun tanisinda BBT nin
onemli yeri vardir. BBTde serebellar vermis ve
4.ventrikiilin kistik dilatasyonu ile vakalarin

cogunda hidrosefali bulgular1 saptanir. Ancak
ayirict tanida posterior fossanin araknoid kisti ve
mega sisterna magna akla gelmelidir (3,4,5).

Olgumuzdaki serebellar testlerin bozuklugu ve
ataksi,  serebellar = vermis  agenezisi ile
aciklanabilir. Hastamizda hidrosefali bulgulari
klinik ve radyolojik olarak saptanmadi. EEG
diizensizligi literatiir ile uyumlu bulundu. Dandy-
Walker sendromu tanisi alan 28 ¢ocukta yapilan
EEG'de %60 oraninda anomaliler saptanmistir
(7). Uyarilmis potansiyellerle ilgili c¢alisma
literatiirde fazla degildir. Bir ¢aligmada, isitme
kaybinin tek belirti oldugu Dandy-Walker tanisi
alan ikiz kardeslerde, isitsel uyarilmis potansiyel
cevabin azaldig1 ortaya c¢ikmistir (8). Bizim
vakada VEP ve SEP normal iken, her iki
kulaktan alinan isitsel uyarilmig potansiyellerin
ileri derecede bozuk oldugu saptandi.Vakamizin
BAEP'inde ILIIILIV ve V. dalga latanslarinda
gecikme veya diger bir ifadeyle beyin sapinda
bulunan isitme yolunun anatomik olusumlarinda
aksama ve malformasyon sonucu ortaya ¢iktigi
distnilmistir.

Dandy- Walker Syndrome and Evoked
Potentials: a case report

Abstract: Dandy- Walker syndrome is an anomaly
characterized by cystic dilatation of the fourth
ventricle due to disgenesis of foraminas of the fourth
ventricle, hypoplasia of the cerebellar vermis and
agenesis of the corpus callosum. A 10-year-old boy
admitted to Neurological Clinic due to development
insufficiency and failure in school. In CT scan,
there were cystic dilatation in the fourth ventricle
and agenesis of inferior cerebellar vermis.
Somatosensorial and visual evoked potentials were
normal. Wehereas, auditory evoked potentials were
patologic.

Key Words: Dandy-Walker Syndrome, Computerized
tomography, Evoked Potentials
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