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Abstrak

Dandy Walker Variant didefinisikan sebagai suatu kelainan kongenital dengan karakteristik dilatasi
kistik ventrikel IV, hipoplasia vermis serebelum tanpa disertai dengan pembesaran fossa posterior.
Dilaporkan bahwa seorang laki-laki berusia 39 tahun dengan keluhan utama kejang disertai gangguan
penglihatan dan hilangnya ingatan, yang dengan didahului adanya trauma pada kepala sembilan bulan
sebelumnya. Pada pemeriksaan dengan Computed Tomography scan (CT scan) dan Magnetic
Resonance Imaging (MRI), didapatkan adanya hipoplasia vermis serebelum, ventrikulomegali, dan
dilatasi kistik ventrikel IV, sehingga diagnosis Dandy Walker Variant onset dewasa ditegakkan. Pada
umumnya, gejala Dandy Walker timbul pada masa kanak-kanak karena merupakan kelainan
kongenital, tetapi pada beberapa kasus onset dapat terjadi pada orang dewasa dengan adanya pencetus,
salah satunya adalah trauma.

Kata kunci : Dandy Walker Variant, onset dewasa

Adult-onset of Dandy Walker Variant

Abstract

Dandy Walker Variant is defined as a congenital disorder with characteristics such as cystic
dilatation of the fourth ventricle, hypoplasia of the cerebellar vermis without enlargement of the
posterior fossa. We reported a 39 year old male who had seizures, visual disturbances and loss of
memory, which was preceded previously by the occurrence of trauma to the head nine months before.
On CT scan and MRI examinations, we documented cerebellar vermis hypoplasia, ventriculomegaly
and cystic dilatation of forth ventricel, hence confirming the diagnosis of adult-onset of Dandy Walker
Variant. In general, the symptoms of Dandy Walker arise in childhood because it is a congenital
aberration. But in some cases onset may occur in adults with some triggers, one of which is trauma.
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Pendahuluan peranan yang penting. Modalitas yang dapat
digunakan adalah CT scan dan MRL

Dandy Walker merupakan kelainan yang
sangat jarang dijumpai, dengan estimasi
insiden 1:30.000 kelahiran hidup. Dandy
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Walker merupakan kelainan kongenital pada
perkembangan  rhombencefalon  dengan
gangguan pembentukan vermis serebelum,
dilatasi kistik ventrikel IV, dan pembesaran
fossa posterior.'”

Pada tanggal 27 Juni 2013, seorang laki-laki,
berusia 39 tahun, masuk ke rumah sakit
dengan keluhan kejang. Pada bulan Oktober
2012, pasien mengalami kecelakaan lalu lintas,
dengan trauma pada kepala sisi depan. Pasien

Untuk menegakkan diagnosis Dandy mengatakan tidak terdapat keluhan pada saat
Walker, pemeriksaan radiologi memiliki itu. Satu bulan setelahnya, pasien mengeluh
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adanya gangguan penglihatan pada kedua mata
yang dirasakan semakin lama semakin buram.
Pada bulan Februari 2013, pasien mengeluh
sering merasa lemas dan seperti akan jatuh.
Pada bulan April 2013, pasien sempat
mengalami kejang, dan dibawa ke instalasi
gawat darurat (IGD). Di IGD pasien hanya
diberikan obat kejang lalu diobservasi. Bulan
Mei 2013, pasien sudah tidak dapat berjalan
dan tidak dapat melihat. Kemudian pada bulan
Juni 2013, pasien sering berbicara tidak jelas,
berteriak-teriak, dan lupa nama istri. Satu
minggu sebelum masuk rumah sakit (SMRS),
pasien demam, terlihat sering memegang

kepala dan mengerang. Kemudian beberapa
jam SMRS, pasien mengalami kejang untuk
pertama kali dan dibawa ke Rumah Sakit
Cipto Mangunkusumo (RSCM). Pada
pemeriksaan di RSCM, didapatkan Glasgow
Coma Scale (GCS) pasien E3M4V2, parese
nervus VII dextra, kekuatan motorik 2 pada
seluruh ekstremitas. Pemeriksaan CT scan
mengonfirmasi  diagnosis Dandy  Walker
Variant. Kemudian dilakukan pemeriksaan
MRI dan memerlihatkan gambaran Dandy
Walker Variant ~ dengan  hidrosefalus
normopressure.

Gambar 1. CT scan potongan (a) sagital, (b) aksial dan (c¢) koronal memerlihatkan
hipoplasia vermis serebelum dan dilatasi kistik ventrikel I'V.

Gambar 2. MRI potongan sagital, aksial dan koronal memperlihatkan hipoplasia
vermis serebelum, ventrikulomegali, dan terhubungnya ventrikel IV dengan sisterna

magna.

Kemudian pasien dirawat, dan disarankan
untuk dilakukan operasi pemasangan VP shunt,
tetapi istri menolak dengan alasan kondisi
pasien yang sudah buruk. Satu bulan setelah
perawatan pasien dibawa pulang ke rumah.
Tiga minggu kemudian pasien meninggal.
Sebelum terjadi kecelakaan, tidak terdapat
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keluhan pada pasien. Pertumbuhan dan
perkembangan pasien baik. Tidak tampak
adanya pembesaran ukuran kepala. Tidak
didapatkan  tanda-tanda  keterbelakangan
mental. Pasien bekerja sebagai buruh, sudah
menikah, dan memunyai dua orang anak.
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Definisi

Penyakit Dandy Walker pertama kali
dikemukakan pada tahun 1914 oleh Dandy dan
Blackfan, kemudian D’Aggostino pada tahun
1963 dan Hart pada tahun 1972 menegaskan
kembali karakteristik sindrom Dandy Walker.
Dandy Walker Malformation adalah suatu
kelainan kongenital pada perkembangan
rhombensefalon dengan gangguan
pembentukan vermis serebelum, dilatasi kistik
ventrikel IV, dan pembesaran fossa posterior.
Sedangkan Dandy Walker Variant
didefinisikan sebagai dilatasi kistik ventrikel
IV, hipoplasia vermis serebelum tanpa disertai
pembesaran fossa posterior. Dandy Walker
Variant merupakan kelainan yang lebih ringan
dibandingkan  dengan  Dandy Walker
malformation."*’

Epidemiologi

Dandy Walker merupakan kelainan yang
sangat jarang dijumpai, dengan estimasi
insiden 1:30.000 kelahiran hidup. Insidens
tertinggi ditemukan pada bayi dengan usia di
bawah satu tahun. Tetapi pada beberapa kasus,
onset Dandy Walker dapat terjadi pada usia
dewasa. Dandy Walker lebih sering ditemukan
pada wanita dibandingkan pada pria dengan
perbandingan 3 : 1, tetapi belum diketahui
faktor apa yang menyebabkan hal tersebut.*’

Etiologi

Penyebab dari Dandy Walker sampai saat
ini masih belum diketahui dengan pasti.
Terdapat teori yang mengatakan bahwa
penyakit ini berhubungan dengan gangguan
kromosom seperti trisomi 3, 9, 13, dan 18.
Terdapat juga teori yang mengatakan bahwa
faktor lingkungan seperti infeksi virus, alkohol,
dan diabetes memiliki peranan dalam
terjadinya penyakit ini, tetapi belum terdapat
data yang membuktikannya.>*°

Gejala Klinis

Pada Dandy  Walker  Malformation,
tampilan klinis pasien pada umumnya berupa
hidrosefalus, yang mencapai 80% kasus.
Selain  itu, didapatkan juga gambaran
makrokranium sebagai akibat dari hidrosefalus
atau pembesaran fossa posterior. Sedangkan
kelainan neurologis yang dapat ditemukan

berupa retardasi mental, gangguan
keseimbangan, kejang, nistagmus, serta
gangguan pernapasan yang dapat

menimbulkan kematian. Sedangkan pada
kasus Dandy Walker Variant onset dewasa,
dapat tidak ditemukan gejala klinis sampai
terjadinya pencetus yang menyebabkan
munculnya gejala-gejala Dandy Walker.>®”

Pemeriksaan Radiologis
Radiografi konvensional

Pemeriksaan radiografi konvensional pada
kasus Dandy Walker tidak banyak memberikan
informasi. Informasi yang didapatkan dari
radiografi konvensional adalah didapatkannya
pembesaran kepala dan satu tanda karakteristik
pada Dandy Walker, yakni Bucys sign, yang
merupakan  gambaran  elevasi  torcular
Herophili.>*

Modalitas CT scan yang digunakan pada
pasien dengan diagnosis Dandy Walker adalah
potongan aksial, sagital, dan koronal, tanpa
penggunaan media kontras. CT scan dapat
memberikan gambaran hipoplasia vermis
serebelum, dilatasi ventrikel IV, tanpa adanya
pembesaran fossa posterior pada Dandy
Walker Variant. Sedangkan pada Dandy
Walker — Malformation, CT scan akan
memberikan gambaran tidak ditemukannya
sebagian atau keseluruhan vermis serebelum,
pembesaran fossa posterior, elevasi tentorium,
dan hidrosefalus.”"
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Gambar 3. Bucy’s Sign Menunjukan Elevasi Torcular Herophili

Hipoplasia Vermis Serebelum."

Magnetic Resonance Imaging

Pemeriksaan MRI kepala tanpa pemberian
kontras pada potongan koronal, aksial dan
sagital dapat memberikan informasi terhadap
kasus Dandy Walker. Hipoplasia atau tidak
terbentuknya vermis serebelum dapat terlihat
dengan baik menggunakan potongan sagital
TIWI dan T2WI. Celah yang lebar di antara
kedua hemisfer serebeli tanpa adanya vermis
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dapat terlihat pada potongan koronal ataupun
aksial. Pembesaran fossa posterior, dilatasi
kistik pada ventrikel IV, dapat terlihat dengan
baik pada T1WI. Sedangkan tanda khas berupa
Key-hole deformity yang ditemukan pada
Dandy Walker Variant, menunjukan adanya
hubungan antara ventrikel IV dengan sisterna

magna.'®"
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Gambar 5 (a) Pasien Dandy Walker Variant pada Pemeriksaan MRI T2WI Potongan Aksial dan
(b) MRI T1WI Potongan Sagital Memerlihatkan Hipoplasia Vermis Serebelum dan Terdapat

Komunikasi Ventrikel IV dengan Sisterna Magna"®

Potongan sagital dapat memberikan informasi
tentang elevasi torcular herophili, tentorium,
hipoplasia dan kompresi batang otak, serta
hidrosefalus obstruktif yang merupakan akibat
dari dilatasi kistik ventrikel IV. Pemeriksaan

MRI cine view dan aliran cairan serebro spinal
dengan phase contrast dapat berguna untuk
mengetahui patensi dari jalur cairan serebro
Spinal.lo’m’ls

Gambar 6. (A). MRI T1WI Potongan Sagital Memerlihatkan Dilatasi Ventrikel IV yang
Berhubungan Dengan Lesi Kistik Di Fossa Posterior, Elevasi Tentorium, dan Agenesis Vermis
Serebelum. (B). Cine View Cairan Serebro Spinal Memerlihatkan Tidak Ada Hubungan antara
Dilatasi Kistik Dengan Ruang Subaraknoid Di Regio Servical (Tanda Panah Putih) dan

Memerlihatkan Turbulensi di Akuaduktus.'

Diskusi

Pada umumnya, gejala penyakit Dandy
Walker muncul pada masa kanak-kanak. Tetapi
pada beberapa kasus, onset dari penyakit ini
dapat muncul pada usia dewasa. Penyebab dari
onset yang terlambat ini sampai sekarang

masih belum diketahui secara pasti, tetapi
terdapat kepustakaan yang menyatakan bahwa
trauma kepala mencetuskan munculnya gejala
dari Dandy Walker, dengan tanda awal adalah
hidrosefalus. Lipton melaporkan, dua dari
tujuh kasus onset dewasa pada kasus Dandy
Walker muncul dikarenakan adanya trauma
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kecil pada kepala.

Pada beberapa pasien didapatkan adanya
gejala defisit neurologis, tetapi terdapat pula
pasien tanpa adanya gejala neurologis. Gejala
timbul pada pasien dua sampai tiga minggu
setelah trauma pada kepala. Pada kasus yang
dilaporkan, pasien dapat hidup secara normal
sampai usia 39 tahun, dan tidak terdapat
kelainan mental ataupun pertumbuhan dan
perkembangan. Gejala muncul satu bulan
setelah terjadinya trauma pada kepala.
Kemudian timbul gangguan neurologis berupa
gangguan penglihatan, gangguan ingatan, dan
kejang. Hal ini seperti yang dilaporkan oleh
Kaminogo. Singh yang melaporkan gangguan
neurologis berupa kejang pada Dandy Walker
onset dewasa.'**’

Terdapat dua teori yang mengatakan
munculnya gejala setelah trauma kepala. Teori
pertama adalah adanya perdarahan
subaraknoid yang menyebabkan terganggunya
aliran cairan serebro spinal, terutama pada
ventrikel IV,  sehingga  menimbulkan
hidrosefalus. Teori kedua adalah terjadinya
obstruksi pada foramen Magendie. Selain itu,
dapat pula terjadi obstruksi pada aquaductus
sylvii. Dikatakan bahwa pada pasien dengan
kelainan Dandy Walker, foramen pada sistem
ventrikel tidaklah paten, sehingga dapat terjadi
obstruksi jika terdapat pencetus.'

Pada umumnya, kasus Dandy Walker pada
onset dewasa, memiliki prognosis yang cukup
baik jika terdiagnosis dini dan diterapi dengan
adekuat, terutama  untuk  menurunkan
peningkatan tekanan intraventrikel dengan
pemasangan VP shunt. Tetapi pada pasien ini,
tidak dilakukan terapi pemasangan VP shunt
dikarenakan keluarga menolak, dan pada
akhirnya pasien meninggal.

Kesimpulan

Dandy Walker Variant merupakan kelainan
kongenital dengan karakteristik hipoplasia
vermis serebelum disertai dilatasi kistik
ventrikel IV tanpa adanya pembesaran pada
fossa posterior. Onset dari penyakit ini
biasanya muncul pada anak-anak dengan usia
< 1 tahun, tetapi dapat pula onset terjadi pada
usia dewasa. Onset pada dewasa dilaporkan
terjadi setelah adanya pencetus seperti trauma
pada kepala. Prognosis dari penyakit ini jika
diketahui dengan cepat cukup baik, yakni
dengan melakukan pemasangan VP shunt
untuk menurunkan tekanan intrakranial.
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Modalitas radiologi utama yang dapat
digunakan untuk menegakkan diagnosis
adalah MRI. Hal ini dikarenakan pada
pemeriksaan MRI dapat melihat jaringan
dengan lebih jelas, dan dapat disertai
pemeriksaan cine view — phase contrast untuk
melihat aliran cairan serebro spinal.
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