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Estimado Editor,

Se denomina complejo de Dandy-Walker a un continuo
de anomalias en el neurodesarrollo de las estructuras de la
fosa posterior que comprende la malformaciéon de Dandy-
Walker, la variante de Dandy-Walker y la megacisterna
magna. En la malformacion de Dandy-Walker existe una
dilatacion quistica del cuarto ventriculo con elevacion del
tentorio y una agenesia del vérmix cerebeloso’. La variante
de Dandy-Walker (hipoplasia cerebelosa sin aumento del ta-
mafno de la fosa posterior) y la megacisterna magna (aumen-
to del tamafo de la fosa posterior con una menor hipoplasia
cerebelosa) se consideran formas leves de la malformacion
de Dandy-Walker?.

En la literatura se recogen casos de megacisterna mag-
na asociados a esquizofrenia o mania'?, asi como numerosos
casos de variante de Dandy-Walker asociados con psicosis®*®
y otros trastornos psiquiatricos como el trastorno obsesivo
compulsivo®.

Las psicosis asociadas con el complejo de Dandy-Walker
se caracterizarian por una edad de inicio precoz, historia
familiar de psicosis, sintomas atipicos, alta prevalencia de
déficit cognitivo e inteligencia limite, refractariedad al tra-
tamiento antipsicotico*®®® o una mayor sensibilidad a sus
efectos secundarios?.

Se presenta el caso de una paciente con historia de
abuso fisico y diagnosticada de un trastorno del espectro
de la esquizofrenia en el que predominan las alucinaciones
auditivas. Ha presentado escasa respuesta a los distintos tra-
tamientos antipsicoticos ensayados, incluyendo clozapina.
Las pruebas de imagen muestran una llamativa pérdida de
volumen cerebelosa sugerente de variante de Dandy-Walker.

Caso Clinico

Se trata de una mujer de 34 afios que acudio por prime-
ra vez al Centro de Salud Mental hace tres afios. Habia sido
derivada desde Atencion Primaria por ansiedad reactiva a
historia de abuso durante la infancia. Dias antes de la prime-
ra consulta protagonizd una autointoxicacion medicamen-
tosa con benzodiacepinas, siendo dada de alta del Servicio
de Urgencias. Tras la primera consulta fue diagnosticada de
un Trastorno de ansiedad generalizada, indicandose trata-
miento con un Inhibidor de la Recaptaciéon de Serotonina.
En la sequnda cita sequia presentando una intensa angus-
tia. Parecia desconfiada y verbalizaba un temor inespecifico
a que alguien pudiera hacer dafio a sus hijos, por lo que
se decidio iniciar tratamiento antipsicotico. En la siguiente
consulta revelo que escuchaba voces desde que era una nifia
y que ultimamente le advertian sobre los peligros que ace-
chaban a sus hijos.

Con respecto a sus antecedentes personales solamente
destaca un estudio cardioldgico en 2011 por sincopes vaso-
vagales con sospecha de hipotension arterial.

Es la mayor de cuatro hermanos y apenas mantiene
contacto con sus padres. Recientemente ha contactado con
dos hermanos por parte de padre, uno de ellos consumidor
de toxicos y otra con historia de ingresos psiquiatricos. Vive
con su marido, que es su tercera pareja, y cuatro hijos: el
mayor de su primera pareja, el sequndo (diagnosticado de
Trastorno por Déficit de Atencion e Hiperactividad) y el ter-
cero de su segunda pareja y la cuarta de su actual esposo.
Con sus hijos parece sobreimplicada, muy pendiente de las
noticias de sucesos que implican a menores y en Internet de
cualquier tema que tenga que ver con el mundo de la infan-
cia y la maternidad.

Refiere que cuando tenia doce afios su madre abandond
el domicilio familiar, llevandola a vivir con ella a otra ciudad,
donde supuestamente sufrid abusos por parte de un hombre.
Relaciona este acontecimiento con el inicio de las voces, que
actualmente le resultan mucho mas angustiosas que hace afios.
La llaman "mala madre” o la incitan a que acabe con su vida
para que sus hijos no sufran. Cree que el empeoramiento tiene
que ver con un aborto al que se sometio por severas malforma-
ciones fetales y por el que se siente muy culpable. La actividad
alucinatoria es mas intensa cuando sale a la calle, avisandole de
la cercania de violadores o pedofilos, lo que a lo largo del sequi-
miento ha condicionado que se haya ido aislando cada vez mas.
Ha solicitado la incapacidad laboral permanente.

En consulta mantiene una actitud paranoide. Sufrio un
accidente de trafico que interpretd, de manera poco estruc-
turada, como un intento de asesinato. Manifiesta mucho te-
mor a la posibilidad de ser diagnosticada de esquizofrenia,
ingresada en Psiquiatria y separada de sus hijos.
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En la Escala del Sindrome Positivo y Negativo de la Es-
quizofrenia obtuvo 27 puntos en sintomas positivos, 25 en
negativos y 56 para psicopatologia general.

Se solicité una Tomografia Computerizada cerebral en
la que se evidencié una llamativa atrofia cerebelosa para
su edad. No se apreciaban otras alteraciones patoldgicas
de densidad ni efectos de masa. Se solicito una Resonan-
cia Magnética cerebral en la que se observaba un aumento
del tamafo de la cisterna supraselar asociado a pérdida de
volumen del vérmix cerebeloso y parcialmente de los hemis-
ferios. Se emitio el diagnostico radioldgico de variante de
Dandy-Walker.

Se realizo Video-Electroencefalografia en la que no se
observaron signos de afectacion focal o difusa, asimetrias o
fendmenos paroxisticos.

A la exploracion neuroldgica destaco solamente una
leve incoordinacion motora.

Desde el punto de vista del abordaje farmacoldgico se
han utilizado varios antipsicaticos. No presento respuesta a
olanzapina (hasta 20 mg diarios) en monoterapia ni en com-
binacion con haloperidol (hasta 10 mg). Posteriormente se
introdujo paliperidona en lugar de olanzapina (hasta 12 mg),
también con escasa respuesta. Actualmente se encuentra en
tratamiento con haloperidol (5 mg diarios) y se ha introducido
clozapina (progresivamente hasta 600 mg diarios). Los con-
troles hematoldgicos no han mostrado alteraciones ni se han
observado efectos secundarios significativos a las medicacio-
nes. Tras varios meses de tratamiento con clozapina la sinto-
matologia persiste con la misma intensidad. Actualmente se
plantea potenciar la misma con lamotrigina o amisulpride™.

La relacion terapéutica ha sido complicada por la des-
confianza de la paciente. Ha rechazado ingresar cuando se le
ha propuesto, comprometiéndose a un sequimiento ambula-
torio mas intensivo cuando ha sido necesario. La conciencia
de enfermedad es solo parcial.

El diagnostico psiquiatrico emitido, segun DSM-5, es el
de trastorno del espectro de la esquizofrenia no especificado
(F29), al no cumplir criterios de ninguno de los trastornos
de la categoria diagndstica del trastorno del espectro de la
esquizofrenia'.

Discusion

Existen numerosos casos en la literatura que relacionan
el complejo de Dandy-Walker y la presencia de sintoma-
tologia psicotica. En este caso se realizd un diagndstico de
variante de Dandy-Walker y psicosis. El inicio precoz de la
psicosis de la paciente, su resistencia al tratamiento o la ati-
picidad clinica son caracteristicos de esta asociacion.

Con respecto a la implicacion del cerebelo en las psicosis
se ha hipotetizado con el papel del mismo en la regulacion
del procesamiento cognitivo y emocional, utilizdndose con-

ceptos como el de “cerebelo limbico", "sindrome cognitivo-
afectivo cerebeloso” o "dismetria cognitiva"'*'.

Estudios postmortem y de neuroimagen avalan la idea
de que anomalias en el propio cerebelo o en las conexiones
que éste establece con el cerebro contribuirian a la aparicion
de los sintomas positivos y el déficit cognitivo de la esqui-
zofrenia®™'®,

Se propone incluso que las anomalias en la funcién ce-
rebelosa o su manifestacion a través de signos neuroldgicos
menores puedan ser utiles como un biomarcador de riesgo
de psicosis'®™,

Quizas la presencia simultanea de variante de Dandy-
Walker y psicosis sea la manifestacion de un mismo trastorno
en el desarrollo del sistema nervioso central de esta pacien-
te. Siguiendo la hipotesis del neurodesarrollo de la esquizo-
frenia factores genéticos o ambientales habrian dado lugar
la malformacion cerebelosa propia de la variante de Dandy-
Walker entre la séptima y décima semana de gestacion*. Al
llegar a una edad en la que se habria alcanzado la madurez
funcional del sistema nervioso central se habrian activado
en la paciente circuitos en los que el cerebelo anémalo esta
implicado, dando lugar a la sintomatologia psicotica®.

Es posible también que la variante de Dandy-Walker
haya sido un factor necesario, pero no suficiente, a la hora
de hacer a la paciente vulnerable para desarrollar una psico-
sis. Otro de los factores implicados, que podria haber actua-
do como un “segundo golpe" en el sistema nervioso central
habria sido el abuso infantil?’. Se piensa que éste juega un
importante papel en los casos de psicosis en los que predo-
mina la sintomatologia alucinatoria?>%.

Desde luego la asociacion podria ser también meramen-
te casual en este y otros casos descritos.

De cualquier forma, parece necesario ampliar nuestro
conocimiento actual sobre el tema para comprender mejor
casos como el expuesto y otros similares.
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Estimador Editor,

El trastorno obsesivo-compulsivo (TOC) afecta al 2-3%
de la poblacion general'. Un 20% de estos pacientes tienen
formas crénicas muy incapacitantes de la enfermedad?, re-
sistentes a las terapias farmacologicas y psicoterapéuticas
actuales, lo que conlleva un importante sufrimiento y un
deterioro significativo en su calidad de vida. Para estos pa-
cientes, existen tratamientos efectivos alternativos median-
te Radiocirugia con Gamma Knife (RCGK). Tras unas expe-
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riencias iniciales realizadas por el grupo del Prof. Leksell,
pocos neurocirujanos han tratado pacientes psiquiatricos
utilizando técnicas radioquirtrgicas®® aunque en la ultima
década existe un incremento de trastornos psiquiatricos
tratados mediante radiocirugia, a medida que se ha venido
demostrando la seguridad de estos tratamientos y se han
conseguido vencer, parcialmente, los reparos sociales y cul-
turales asociados a estas terapias’.

El interés del presente caso tiene como objeto reflexio-
nar sobre la dosis utilizada, el tiempo postradiocirugia que
transcurre entre su aplicacion y la mejoria del paciente, asi
como las caracteristicas de esta mejoria y su repercusion so-
bre la calidad de vida.

Caso Clinico

Mujer de 64 afos de edad que vive sola, sin pareja ni
hijos, aunque estuvo casada durante afos. Trabajo en el ser-
vicio doméstico hasta los 30 afios. Es la sequnda de una fa-
milia de seis hermanos. Una hermana fue diagnosticada de
trastorno depresivo y un primo segundo de TOC.

A los 24 afios fue valorada por primera vez en psiquia-
tria, donde se le diagnostico de “neurosis”, sin precisar tra-
tamiento farmacoldgico. A partir de los 28 afios comienza
a recibir tratamiento por sintomas depresivos recurrentes,
ideas obsesivas de duda y compulsiones consistentes en re-
peticion de conductas de comprobacion. Se le pautd ven-
lafaxina (75-150 mg/dia) y olanzapina (5 mg/dia). Presento
discinesias orofaciales pero la paciente apenas ha hecho se-
guimiento especializado con psiquiatria en los ultimos diez
afios.

En febrero del 2009, consulta con el equipo de salud
mental por reagudizacion de la sintomatologia obsesivo-
compulsiva con ansiedad, sintomas depresivos y movimien-
tos discinéticos orofaciales. Los sintomas obsesivo-compulsi-
vos consistian en ideas reiteradas y repetitivas, absurdas, que
asaltaban de forma intensiva la conciencia de la paciente
y que implicaban dudas en torno a situaciones sociales y
vecinales que le obligaban a preguntar de forma compulsi-
va e indiscreta socialmente. Estos sintomas iban asociados
a un importante sufrimiento y deterioro de las relaciones
familiares y sociales, por lo que la paciente se fue aislando
socialmente.

La utilizacion de farmacos de primera linea para el TOC
como los inhibidores de la recaptacion de serotonina (ISRS),
a pesar de mejorar la sintomatologia obsesivo-compulsiva,
se asociaron a un empeoramiento de las discinesias oro-lin-
guales, lo que llevo a un tratamiento incompleto con esci-
talopram y sertralina. Se decidié afadir al tratamiento con
ISRS la mirtazapina, un antidepresivo con efecto noradre-
nérgico (30-45 mg/dia). Con este tratamiento se mantuvo

parcialmente estable entre octubre de 2009 y octubre de
2010.

Desde el afio 2011, la evolucion fue desfavorable por
recrudecimiento de los sintomas obsesivos-compulsivos. Se
le ofrecio la posibilidad de iniciar tratamiento con clomi-
pramina o iniciar estrategias de potenciacion con farmacos
antipsicaticos. La paciente los rechaz6 y tampoco contemplo
ambitos de tratamientos mas intensivos en una Unidad de
Hospitalizacion Breve.

Se evalud al paciente con las escalas de Y-BOCS, HDRS
y GAF, con una puntuacion de 37, 17 y 49 respectivamen-
te. Debido a la resistencia del TOC® con una importante
disfuncion en el ambito personal, familiar, social y el em-
peoramiento de las discinesias con los ISRS, se le ofrecio la
posibilidad de realizar una capsulotomia anterior bilateral
mediante Radiocirugia Gamma Knife (RCGK). El protocolo
incluyd la valoracion por un segundo psiquiatra indepen-
diente, confirmando que cumplia criterios de seleccion para
el tratamiento neuroquirdrgico (Tabla 1).

En diciembre del 2012 se llevo a cabo dicho procedi-
miento que consistio en la colocacion bajo anestesia local,
de un marco estereotaxico y la realizacion de una resonan-
cia magnética cerebral (RMN). Se efectud una fusion con
la tractografia que se habia realizado a la paciente los dias

Tabla 1 Criterios de seleccion de tratamiento
neuroquirdrgico en los pacientes

afectos de TOC

Diagnostico del Trastorno Obsesivo-Compulsivo (TOC) asi como
de los sintomas invalidantes

Cronicidad de la enfermedad con una duracion superior a los 5
anos

Fracaso de todos los tratamientos psiquiatricos especificos
aplicados habiendo llegado a un limite razonable en cuanto a los
farmacos aplicados y las dosis correspondientes

Incapacidad del paciente para llevar una vida normal de acuerdo
con sus facultades cognitivas y emocionales, blogqueadas por los
sintomas de su enfermedad

Consentimiento del paciente y de sus representantes legales. Por
escrito y planteado con un cierto tiempo

Informes de dos psiquiatras independientes indicando que se
cumplen los criterios ya mencionados

Resonancia magnética estructural y funcional previa al inicio
del tratamiento neuroquirurgico sin evidencia de anormalidades
anatomicas con una evaluacion funcional del paciente

Modificado de Pérez Sola I, et al.; 2012°
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previos utilizando una RMN funcional de 3 teslas y se llevd a
cabo la planificacion, localizando la parte anterior del cap-
sula interna a nivel de "la rodilla" de dicho tracto, localizada
junto a la cabeza del nicleo caudado. En esta zona y bila-
teralmente se realizaron dos disparos, o posiciones de irra-
diacion, utilizando el colimador de 4 milimetros y adminis-
trando una dosis maxima de 120 Gy. Todo el procedimiento
transcurrio sin incidentes y la paciente fue dada de alta el
mismo dia del tratamiento.

Se realizd seqguimiento a los 2, 6, 8, 12 y 17 meses tras
la intervencidn, no constatandose ningun efecto secundario,
aunque sin evidenciarse una mejoria significativa en los fe-
némenos obsesivos-compulsivos, ni en los movimientos in-
voluntarios. Durante este tiempo la paciente estuvo en tra-
tamiento con mirtazapina entre 30-45 mg y tetrabenazina
75-100 mg/dia.

Veintidos meses tras la cirugia se objetivo una disminu-
cion significativa de la sintomatologia obsesivo-compulsiva
y depresiva, y una mejoria a nivel funcional (Y-BOCS 10,
HDRS 6 y GAF 70-61), habiendo desaparecido las dudas en
torno a vecinos y familiares que provocaban actos impulsi-
vos/compulsivos que le comprometian en sus relaciones so-
ciales. No evidencioé interferencia de los fendmenos obsesi-
vos con las actividades de su vida diaria. En la ultima revision
a los 44 meses, la paciente sequia estable clinicamente y la
fenomenologia obsesivo-compulsiva permanecia atenuada,
con una mejoria significativa en su calidad de vida.

Discusion

Los estudios actuales apoyan el modelo etiologico de
disfuncion en los circuitos cortico-estriado-talamo-cortical
en el TOC™. La disfuncion de estos circuitos son la base fisio-
patologica de los tratamientos neuroquirtrgicos existentes.

Una de las técnicas neuroquirurgicas con mayor eviden-
cia y experiencia es la capsulotomia anterior, que consiste
en la provocacion de una lesion en el brazo anterior de la
capsula interna. La interrupcion o bloqueo de las fibras que
conectan la corteza prefrontal con los nucleos del talamo
dorsomedial, se ha revelado muy util para el tratamiento de
las obsesiones y compulsiones®.

Desde los afios 60 se han publicado trabajos refiriendo
casos de TOC tratados mediante capsulotomia anterior bila-
teral, realizada mediante RCGK®''. Los resultados iniciales,
aplicados a pacientes con las indicaciones correctas, eran
similares a los obtenidos con procedimientos abiertos abla-
tivos (un 70% de casos con mejoria significativa), aunque se
observaron efectos adversos con afectacion en las funciones
cognitivas, apatia y desinhibicion. Relacionaron la aparicion
de estos efectos con la extension de las lesiones efectuadas y
con su ubicacion algo mas posterior en el talamo.

En los ultimos afos, la introduccion de estudios fun-
cionales por RMN, especificamente tractografia y sistemas
de activacion cortical, han incrementado en gran medida la
efectividad y sequridad de estas lesiones'>™.

Es necesario sefalar que los cambios en la situacion
de los pacientes aparecen entre seis meses y un ano tras
la radiocirugia®™, aunque en nuestro caso la mejoria sinto-
matologica mas notable fue a partir de los veintidos meses.
Ademas, la dosis maxima aplicada (120 Gy) en este caso, ha
sido menor con respecto a las series previas™.

Otra de las ventajas con esta dosis maxima y la plani-
ficacion basada en los estudios funcionales centrados en el
tracto de la capsula interna, es que es poco probable que se
dafen estructuras periféricas lo que podria evitar los efectos
secundarios referidos en estudios previos'.

A diferencia de las intervenciones en donde se implan-
tan electrodos para estimulacion, la RCGK es un procedi-
miento sin riesgos quirurgicos y con un coste significativa-
mente menor, en donde se ha ido evidenciando un efecto
de "neuromodulacion”: asi por ejemplo la sustancia blanca
parece recuperarse pasados 2-4 afios postratamiento’®, aun-
que se mantiene el bloqueo de los tractos cuando se realiza
la RM funcional de control. El concepto de "reversibilidad"
de los electrodos por tanto, esta en plena discusion en la
actualidad.

En resumen, el TOC resistente a tratamiento médico es
un problema sanitario y social significativo, y requiere alter-
nativas seguras y eficaces. A la luz de la evolucion que han
experimentado las técnicas de neuroimagen y neuroquirdr-
gicas en los ultimos afos y el grado de seguridad con el que
se efectuan, estas técnicas deberian ser mas accesibles. La
creacion de grupos multidisciplinares de trabajo entre neu-
rocirujanos, psiquiatras, neurdlogos, psicologos y radiologos
facilitaria una mejor coordinacion, informacion y aplicacion
de estas técnicas para poder sequir avanzando en este cam-
po tan prometedor.
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