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RESUMEN

Introduccién: El quiste de la bolsa de Blake (QBB) es una malformacion quistica infrecuente de la fosa posterior que
puede producir hidrocefalia sintomatica. Es necesario realizar una resonancia magnética (RM) cerebral para confirmar
el diagnostico. Las entidades a valorar en el diagndstico diferencial son la megacisterna magna, el quiste aracnoideo
y la malformacién de Dandy-Walker y su variante. El tratamiento de los QBB que producen hidrocefalia puede ser
una técnica de derivacion o una ventriculostomia endoscopica premamilar (VEPM). Caso clinico: Lactante de 17 meses
con aumento rapido del perimetro cefilico en los Ultimos meses hasta el percentil >p99 y torpeza motriz gruesa. La
RM muestra que la macrocefalia es secundaria a una hidrocefalia provocada por un QBB.Tras realizar una VEPM, el
aumento del perimetro cefalico se estabiliza, el desarrollo psicomotor es normal y en las RM de control se objetiva
disminucion del tamafo del sistema ventricular. Conclusiones: El caso es interesante dada la baja frecuencia del QBB
sintomatico en la infancia y el éxito de su abordaje mediante VEPM, que ha demostrado seguridad y eficacia en el
tratamiento de casos seleccionados de hidrocefalia en pediatria.

PALABRAS CLAVE

Derivacién ventriculo-peritoneal, hidrocefalia, malformaciones quisticas de fosa posterior,
quiste de la bolsa de Blake,ventriculostomia premamilar endoscopica.

Infant with macrocephaly due to a Blake’s pouch cyst

ABSTRACT

Introduction: Blake’s pouch cyst is an infrequent cystic malformation of the posterior fossa which can cause symptomatic hy-
drocephalus.A brain magnetic resonance imaging (MRI) is necessary to confirm the diagnosis. Some of the entities that should
be considered in the differential diagnosis are megacisterna magna, arachnoid cyst and Dandy-Walker malformation and its
variant. Treatment of Blake’s pouch cysts that produce hydrocephalus can be a ventriculoperitoneal shunt or an endoscopic
third ventriculostomy. Case report: A | 7-year-old infant with rapid growth of the cephalic perimeter in the last months, up to
the >99th percentile.The MRI showed that the macrocephaly is due to hydrocephalus caused by a Blake’s pouch cyst.After an
endoscopic third ventriculostomy, the growth of the cephalic perimeter was stabilized, psychomotor development was normal
and every follow-up brain MRI showed normalization of ventricular size. Conclusions: This case report is interesting due to
the low incidence of Blake’s pouch cyst and to the important advance in the treatment that endoscopic third ventriculostomy
has implied.
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INTRODUCCION

El quiste de la bolsa de Blake (QBB) es una malforma-
cién quistica de fosa posterior poco frecuente debida a
una imperforacién del foramen de Magendie, que impi-
de la comunicacidn del cuarto ventriculo con la cisterna
magna'?. El QBB puede ser asintomadtico o producir una
hidrocefalia sintomatica.

Para su diagndstico son necesarios cinco criterios radio-
|8gicos: localizacion anatémica del quiste infracerebelosa o
retrocerebelosa, que produzca hidrocefalia tetraventricular,
inexistencia de comunicacién entre el cuarto ventriculo y
la cisterna magna y que se objetive compresién de los he-
misferios cerebelosos sin rotacién del vermis cerebeloso®.

Es importante realizar un correcto diagndstico dife-
rencial de las malformaciones quisticas de fosa posterior
por las implicaciones prondsticas que presentan algunas
de las entidades que las provocan, por lo que es nece-
sario realizar RM cerebral para establecer el diagndstico
definitivo.

Perimetro cefalico para la edad Ninos
Percentiles (Nacimiento a 2 anos)

En su diagndstico diferencial se incluyen la megacister-
na magna (una variante de la normalidad en la que exis-
te un aumento de liquido cefalorraquideo en la cisterna
magna), el quiste aracnoideo (que produce un desplaza-
miento del cuarto ventriculo vy del cerebelo, siendo este
normal), la variante Dandy-Walker (que asocia una hipo-
plasia del vermis cerebeloso sin agrandamiento de fosa
posterior) vy la malformacién Dandy-Walker (en la que
hay una aplasia del vermis cerebeloso con un aumento

de la fosa posterior y que asocia otras malformaciones e
hidrocefalia)®*.

El tratamiento de los QBB que producen hidrocefalia
sintomdtica puede ser tanto una técnica de derivacién
ventriculoperitoneal como una VEPM, consistente en
realizar una ostomfa en el suelo del tercer ventriculo
para permitir el paso del liquido cefalorraquideo al es-
pacio subaracnoideo para su reabsorcién®. Existe una
escala de valoracién prequirtrgica de la probabilidad de
éxito de la ventriculostomia llamada ETVSS, basada en
la edad del paciente, la etiologia de la hidrocefalia y la
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Figura |. Tabla percentilada en la que se muestra el aumento del perimetro cefdlico del paciente.
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existencia o ausencia de derivacion previa®®. La tasa de
éxito de la VEPM es mayor que la de la derivacion ven-
triculoperitoneal si los pacientes estdn bien selecciona-
dos® 79,

CAsoO cCLiNICO

Presentamos el caso de un lactante de |7 meses de edad
que es llevado a consulta por un aumento rédpido del pe-
rimetro cefélico en los Ultimos meses, hasta presentar una
macrocefalia con un perimetro cefélico en el percentil
>99 (fig. 1), junto con ausencia de cierre de la fontanela
anterior. Como antecedentes, el embarazo y el parto fue-
ron normales y el desarrollo pondoestatural y psicomotor
fue normal hasta dos meses antes de la consulta. A la
exploracién destaca, ademds de la macrocefalia, una ligera
torpeza motriz gruesa, ya referida por los padres, siendo
el resto de la exploracidn fisica y neuroldgica normal.

Entre las pruebas complementarias se realizan una
ecografia transfontanelar, que muestra una hidrocefalia
tetraventricular sin signos de sangrado y una malforma-
cién quistica de fosa posterior (fig. 2), y una RM cerebral,
que pone de manifiesto que la hidrocefalia se debe a un
QBB (fig. 3).

Tras ser valorado por Neurocirugfa, se decide realizar
una VEPM. Después de la intervencidn, el aumento del
perimetro cefdlico del paciente se estabiliza y los hitos
motores del desarrollo son normales. En las RM cere-
brales de control se objetiva una disminucién del tama-

fio del sistema ventricular (fig. 4) y una normalizacién del
aumento del perimetro cefélico. En la actualidad, han pa-
sado mds de cuatro afios del procedimiento vy el paciente
no ha precisado nuevas intervenciones.

DiscusioN

La hidrocefalia en el lactante puede deberse a mdltiples
causas, siendo el QBB una etiologia muy infrecuente(!.

En este caso, el QBB origind una hidrocefalia sinto-
madtica en un lactante previamente sano, con un aumento
rapido del perimetro cefdlico hasta ser >p99 y una ausen-
cia de cierre de la fontanela anterior secundaria. Debido a
esto, como primera prueba de imagen se decidid realizar
una ecografia transfontanelar, que confirmd la hidrocefalia
tetraventricular, probablemente secundaria a una malfor-
macion quistica de la fosa posterior.

Es fundamental efectuar un correcto diagndstico dife-
rencial de las malformaciones quisticas de la fosa poste-
rior, tanto por las distintas implicaciones prondsticas de
cada etiologfa como para realizar una adecuada aproxi-
macién terapéutica en cada caso®¥.

En caso de sospecha de anomalias de la fosa poste-
rior, la prueba de neuroimagen definitiva y necesaria es la
RM cerebral, que en este paciente demostrd que la hidro-
cefalia era secundaria a un QBB. Debido a ello, se decidid
intervenir mediante una alternativa neuroquirdrgica a la
vdlvula de DVP, la VEPM. Gracias a este abordaje tera-

Figura 2. Ecografia transfontanelar en la que se aprecia hidrocefalia tetraventricular y una malformacién quistica de la fosa posterior.
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Figura 3. RM cerebral que demuestra que la hidrocefalia se debe a un quiste de la bolsa de Blake.

Figura 4. a) Imagen del estoma de la ventriculostomia endoscdpica premamilar, donde se aprecian los dos cuerpos mamilares y la
ventriculostomia realizada. b) En las resonancias magnéticas cerebrales de control tras la ventriculostomia se aprecia una
disminucion del tamafio del sistema ventricular.

péutico, exitoso en este caso, se objetivd una disminucién Este caso es interesante, dada la baja frecuencia del QBB
del tamafio del sistema ventricular en las RM cerebrales sintomético en la infancia y el éxito de su abordaje mediante
de control y se estabilizd el aumento del perimetro cefé- VEPM, que ha demostrado seguridad y eficacia en el trata-
lico, logrando evitar la DVP. miento de casos seleccionados de hidrocefalia en pediatria.
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