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1-INTRODUCTION : 

Le syndrome de Dandy-Walker est une malformation congénitale rare de la fosse cérébrale 

postérieure. Son incidence est comprise entre 1/25000 à 1/35000 naissances. 

Ce syndrome regroupe trois entités anatomiques : 

 

 Le Dandy-Walker malformation «  vrai »  

 Le Dandy-Walker variant 

 La méga citerna magna (la méga grande citerne) 

 

Les trois points communs suivants sont toujours retrouvés quelques soit la forme : 

 Dilatation kystique du IVème ventricule  

 Dysgénésie du vermis cérébelleux  

 Position surélevée de la tente du cervelet 

Une hydrocéphalie est souvent associée, elle ne fait pas partie du syndrome, elle en est une 

complication.   

La pathogénie est discutée, la malformation survient au cours de la vie embryonnaire,  suite à 

une atrésie des ouvertures latérales et médiales du IVème ventricule (trou de Lushka et 

Magendi) pour certain, quand d’autres l’expliquent par un défaut de développement du toit du 

rhombencéphale et des méninges adjacentes.  

Le syndrome est fréquemment associé à des anomalies génétiques, à des malformations 

cérébrales ou systémiques.  

Le diagnostic est généralement posé au cours de la grossesse par des moyens d’imagerie 

anténatale (échographie et IRM obstétricales) ou en post natale (échographie trans 

fontanellaire et IRM) en raison de la présence d’une hydrocéphalie, d’une macrocranie ou de 

malformations associées. 

Ces dernières années, plusieurs cas de patients ont été rapportés dans la littérature ; ils 

décrivent une concomitance de tableaux psychiatriques d’expressions variables avec un 

syndrome de Dandy-Walker. 

Un tableau similaire aux cas déjà décrits, d’un patient rencontré durant mon internat, chez 

lequel on avait diagnostiqué un syndrome de Dandy-Walker variant. Il avait présenté par la 

suite une symptomatologie psychiatrique à type d’agressivité, dépression avec symptômes 

psychotiques. 

Son parcours diagnostic était parsemé d’errance et d’incertitude. La méconnaissance de cette 
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association a rendu sa prise en charge difficile et a fait que chaque spécialiste le renvoyait à 

d’autres. 

Le cas de ce patient nous a donné l’idée de ce travail, par lequel nous avons essayé de 

répondre  à la question du rôle des lésions cérébelleuses congénitales tel que le syndrome de 

Dandy-Walker ou acquises, dans la genèse des troubles psychiatriques.  

 

 

2-ETAT DES CONNAISSANCES : 

 

 

2.1. RAPPELS EMBRYOLOGIQUES : 

 

2.1.1. Développement du cervelet : 

Le cervelet dérive de la partie dorso-latérale des lames alaires qui prolifèrent et s'infléchissent 

en direction médiane, pour former les lèvres rhombiques du métencéphale autour de la 6ème 

semaine de la vie embryonnaire (144). Ces lèvres rhombiques, très distantes dans la partie 

caudale du métencéphale, se rapprochent de la ligne médiane dans la partie rostrale où elles 

finissent par se rejoindre pour former un épaississement transversal : la plaque cérébelleuse, 

qui va combler progressivement le toit du 4ème ventricule. (133)  

 

 

Vers la 12ème semaine, cet épaississement forme une plaque centrale, le vermis et deux 

renflements latéraux, les futurs hémisphères cérébelleux (néocervelet). Un sillon transversal : 

la fissure postéro-latérale, se développe à la face postérieure de la plaque cérébelleuse pour 

séparer le nodule du vermis et le flocculus des hémisphères cérébelleux (lobule flocculo-

nodulaire) (133)  

Vers la 14ème semaine, la fissure primaire va diviser le cervelet en lobes antérieur et 

postérieur. Le lobe antérieur comprend les lobes cérébelleux situés en avant de la fissure 

primaire dont notamment la lingula (133) . 
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 Le lobe postérieur comprend tous les lobes situés en arrière de la fissure primaire, excepté le 

lobe flocculo-nodulaire (133), (99).  

 

 

2.1.2. Développement du 4ème ventricule :  

Dans la partie rostrale « ouverte » du myélencéphale, la courbure pontique de concavité 

dorsale, va dilater le toit de la cavité épendymaire sous-jacente qui forme alors un losange 

(133), (99).  

 

C'est ainsi que les parois du tube neural s'écartent dorsalement (on compare souvent ce 

mouvement des parois à l'ouverture des pages d'un livre), et la cavité épendymaire élargie 

donnera naissance au 4ème ventricule. Le toit, du fait de cet étirement latéral, devient très 

mince constituant ainsi la toile choroïdienne du 4ème ventricule (133). 

 

 

2.2. RAPPELS  ANATOMIQUES : 

 

2.2.1. LA FOSSE CEREBRALE POSTERIEURE :  

 

La fosse cérébrale postérieure (FCP) est une loge ostéo-fibreuse inextensible située à la partie 

postéro-inférieure de la base du crâne au-dessus du canal rachidien (22)  . Elle est la plus large 

et la plus profonde des trois fosses intracrâniennes. Ses dimensions variables avec la race et 

les individus, sont approximativement 12 cm de largeur sur 7 cm de long et haut de 4 cm (22)   

; en d’autres termes, elle représente 1/8ème de l’espace intracrânien et possède également la 

plus complexe anatomie intracrânienne  (5), (67), (133)  

Elle s’étend, en haut, de l’incisure tentorielle (foramen ovale de Pacchioni)  par laquelle elle 

communique avec l’étage sus-tentoriel jusqu’au trou occipital (foramen magnum), en bas, qui 

la communique avec le canal rachidien.   
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Elle est limitée (5), (67), (22) :  

• en  avant, par la face dorsale de la selle turcique de l’os sphénoïdal centré par le clivus de la 

lame basilaire de l’os occipital ;  

 

• en arrière et en bas, par les écailles de l’os occipital centré par une ouverture large qui est le 

foramen magnum (trou occipital) ;   

• en haut, par la tente du cervelet ;   

• latéralement de chaque côté, elle forme avec le bord inférieur du rocher une gouttière : la 

gouttière pétro-basilaire où chemine le sinus pétreux inférieur.   

Elle est pénétrée en sa base intracrânienne par le  foramen jugulaire, le méat auditif interne et 

le canal condylien  (5) 

     

 

La fosse cérébrale postérieure contient les voies de régulation du niveau de conscience, les 

fonctions vitales autonomes, les centres de l’équilibre et de la statique. Elle renferme 

également les récepteurs de l’activité motrice et sensorielle de la tête, du tronc et des 

extrémités. Seulement les deux premières paires des nerfs crâniens sont entièrement situées en 

dehors de la fosse cérébrale postérieure ; les 10 autres paires ont une portion dans la fosse 

cérébrale postérieure (5), (22)  

  

L’étage postérieur de la base du crâne contient tout d’abord une partie du névraxe 

correspondant au tronc cérébral et au cervelet qui est centrée par le 4ème ventricule, puis les 

nerfs crâniens, des vaisseaux et des méninges.  

 

 

2.2.2. LE CERVELET :  

Le cervelet occupe la majeure partie de la fosse cérébrale postérieure (FCP). C’est une 

structure nerveuse importante qui joue un rôle essentiel dans l’initiation et le contrôle de 

l’activité motrice surtout l’équilibre (43). Le cervelet situé en arrière du tronc cérébral (pons 

et bulbe rachidien),  est séparé de  ce dernier dans la région médiane par le 4ème ventricule. Il 
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pèse  environ 130 g chez l’homme adulte  (133)  

 

Ses mensurations sont (2)  : Diamètre transverse=10 cm, diamètre antéropostérieur = 5 à 6 

cm, hauteur = 6 à 7 cm. Le cervelet est relié au tronc cérébral par trois paires de pédoncules 

cérébelleux (22) :   

 

• supérieur (brachium conjonctivum) relie le cervelet au mésencéphale ;  

• moyen relie le cervelet à la protubérance ;  

• inférieur (corps restiforme et juxtarestiforme) relie le cervelet au bulbe.  

 

Sa surface (cortex cérébelleux) est creusée par de nombreux sillons de direction grossièrement 

transversale séparant des lamelles cérébelleuses (133) .  Le cervelet est formé de deux larges 

lobes latéraux ou hémisphères cérébelleux et une portion médiane : le vermis (5).  Il a trois 

faces (5), (133),  (22). 

• la face antérieure recouvre le toit du 4ème ventricule (V4) à l'étage bulboprotubérantiel ; 

• la face  supérieure est séparée de la face inférieure du cortex occipital par la tente du 

cervelet, oblique en haut et en avant ;  

• la face inférieure est en rapport avec l'écaille de l'os occipital et ses méninges.   

 

 

2.2.3. Le vermis cérébelleux: 

Le vermis s’enroule sur lui-même en une courbe à concavité antéro-inférieure. Sa face 

antérieure répond au toit 4ème ventricule. Sa face postérieure est parcourue par des sillons 

transversaux délimitant à sa surface un certain nombre de lobules (133). 
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3. LE SYNDROME DE DANDY-WALKER  

 

3.1. HISTORIQUE 

 

En 1887, la description initiale de la malformation a été faite par Sutton (134). Il a décrit une 

hydrocéphalie associée à un kyste de la fosse postérieure et une hypoplasie du vermis. 

En 1914, Dandy et Blackfan (39) la décrivent de façon plus systématisée. Ils apportent le cas 

d’un garçon de 13 ans avec une hydrocéphalie sévère associée à une dilatation kystique du 

quatrième ventricule. L’autopsie de ce patient révèle en plus de l’élargissement du quatrième 

ventricule, une hypoplasie du vermis, une grande séparation des hémisphères cérébraux et une 

absence des foramens de Luschka et Magendi.  

 

En 1941, Sachs décrit le cas d’un jeune homme de 16 ans qui a présenté une hydrocéphalie 

aigue à l’âge de 16 ans, sans antécédents hormis une crise d’épilepsie unique à l’âge de 12 

ans. Suite à l’opération neurochirurgicale, il décrit un kyste au niveau du IVème ventricule 

écartant largement les deux hémisphères cérébraux avec une aplasie du vermis (119). 

 

En 1942, l’entité a encore été définie dans un rapport de trois cas avec une revue de littérature 

par Taggart et walker (135) 

 

Dans les années qui avaient suivi, de nombreux autres cas ont été rapportés, les limites du 

syndrome ont été modifiées pour inclure les résultats et les particularités des nouveaux cas 

retrouvés. Cela a créé de grandes confusions dans la définition et la classification du 

syndrome. (72) 

 

En 1954, Benda (16) a introduit pour la première fois le terme de syndrome de Dandy Walker. 

Il le définit comme un syndrome avec une atteinte cérébelleuse, une hypoplasie du vermis et 
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un agrandissement de la fosse postérieure contenent une formation kystique avec un 

élargissement du IVème ventricule.  

La différenciation entre la malformation de Dandy -Walker et d’autres malformations de la 

fosse cérébrale postérieure a été difficile.  

 

Suite à l’évolution des examens d’investigation par imagerie, des diagnostics plus précis des 

malformations congénitales de cerveau ont pu être posés  et ont permis une meilleure 

compréhension de leur embryogenèse. (15), (14). 

 

Grâce notamment à l’apport de l’imagerie par résonnance magnétique (IRM), qui a révélé que 

les troubles précédemment désignés comme ; la malformation de dandy Walker, le Dandy 

Walker variant et la megaciterna magna, ne sont pas des entités distinctes, mais semblent 

représenter des étapes d’un continuum d’anomalies de développement de la fosse postérieure. 

A cause de cela un nouveau terme a été proposé par Bankovich et Al «  le complexe de Dandy 

-Walker » pour décrire ce continuum. (13), (27). 

 

3.2. PATHOGENIE / EMBRYOGENESE  

 

- Dandy et Blackfan en 1914 (39) attribuent la malformation à l’atrésie primaire des foramens 

cérébelleux. Ils ont observé chez leur patient de 13 ans une imperforation des ouvertures 

médianes et latérales du quatrième ventricule (Luschka et Magendi), suite aux tests 

d’élimination d’un marqueur injecté dans les ventricules latéraux effectués du vivant du 

patient, ainsi qu’aux résultats de son autopsie (absence de foramens). Ils en font l’origine de la 

malformation. 

 

- Pour Sachs (119). , il s’agit d’une association de plusieurs malformations.  

- Taggart et Walker (135) ont ultérieurement repris l’hypothèse de l’atrésie des trois 

foramens.Le développement du kyste de la fosse postérieure est la résultante d’une 

insuffisance de développement primaire des foramens de Luschka et Magendi. 
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- Benda (16) conteste l’hypothèse basée sur la notion d’obstruction ou de non obstruction des 

foramens, car il a été montré que des patients avec des foramens intacts pouvaient présenter 

cette malformation. Pour lui l’atrésie des foramens n’est pas une caractéristique essentielle et 

nécessaire. En effet, pour  Benda l’agénésie vermienne est la lésion princeps.  

La malformation de Dandy-Walker se développerait entre la 11ème et la 14ème semaine de 

gestation, période durant laquelle s’organise le vermis et apparaissent successivement la 

scissure primaire, puis les fissures pyramidales et secondaires (81) 

 

Plusieurs théories embryogénétiques ont été proposées pour expliquer la pathogénèse de la 

malformation. (82), (52), (26), (113), (25), (71). 

L'une des plus répondu est la théorie de l'arrêt du développement du rhombencéphale (71). 

Elle se traduit par un manque de fusion du cervelet dans la ligne  médiane, un retard 

d'ouverture du trou de Magendi et le plexus choroïde qui se pose au milieu du mince toit du 

rhombencéphale (25), (26), (137). 

 

Pour Raybaud (113) c'est un défaut de développement du rhombencéphale. Il se produirait 

entre la 7ème et la 10ème semaine de gestation (113) et serait modulé par des facteurs 

génétiques (93) et /ou environnementaux  inconnus à l'heure actuelle. (70). 

 

3.3. EPIDEMIOLOGIE 

L’incidence de la malformation de Dandy-Walker est contestée. (70). Elle est estimée entre 

1/25000 à 1/35000 naissance (59)  

Pour d'autres auteurs, elle est estimée à 1/5000 naissances (103). Sans prédisposition de sexe 

(58) 

Le syndrome de Dandy-Walker représente 14%  des malformations kystiques de la fosse 

postérieure, et 2 à 4% des hydrocéphalies (71) 
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3.4. DEFINITION 

Le syndrome de Dandy-Walker se caracrérise par  la triade suivante, retrouvée par différentes 

études : (58), (54), (38), (27), (71). 

- Une dilatation kystique du IVe ventricule  

- Une dysgénésie du vermis cérébelleux 

 - Une position surélevée de la tente du cervelet 

 (20), (69) Cette triade est souvent associé à une hydrocéphalie qui est considérée comme une 

complication (retrouvée dans 80%  des cas) et non comme faisant partie de la malformation 

(71) et (113). 

Le syndrome de Dandy-Walker regroupe trois entités anatomiques : 

 

a- Le Dandy-Walker malformation (la malformation de Dandy-Walker «  vrai ») 

Se caractérise par : 

-Une dilatation kystique du IVème ventricule  

-Une agénésie totale ou partielle du vermis cérébelleux  

-Un élargissement de la fosse postérieure avec surélévation de la tente du cervelet  

 

Une hydrocéphalie est souvent associée (28), (139). 

 

b- Le Dandy-Walker variant : cette malformation se caractérise par : (113) 

-Une hypoplasie de la partie infero-postérieure du vermis  

-Une formation kystique du IVème ventricule (il est mieux formé, moins dilaté avec 

existence d’une communication avec des espaces péri médullaires) 

Il n’y a pas d’élargissement de la fosse postérieure. 
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L’hydrocéphalie est moins fréquente  

 

c- La mega-citerna magna (la méga grande citerne) :  

C’est une poche arachnoïdienne de la citerna magna anormalement grande.  

Il n’y a pas de malformation vermienne associée 

 

Pour certains auteurs (Rybot et barkovich), le Dandy-Walker malformation, le Dandy-

Walker variant et la méga citerna magna sont une unique malformation embryologique 

qui se retrouve à des stades de développement différents. Ils le regroupent sous le nom 

de « Dandy-Walker complexe » 

 

 

3.5. ETIOLOGIES 

Le syndrome de Dandy-Walker  est étiologiquement très hétérogène. La cause exacte de cette 

malformation reste inconnue. Il peut être décrit dans des cas unique ou associés à d'autres 

malformations. L'étiologie peut être génétique (90)   )ou dûe à des facteurs environnementaux 

mutifactoriels au cours de la grossesse (72), (93). 

 

a- Génétique 

En 1946, Bonnevie et Brodal (21) décrivent des souris domestiques présentant une 

hydrocéphalie avec une dilatation kystique du IVème ventricule et une malformation de la 

partie inférieur du vermis. Cette malformation est transmise de manière autosomale récessive.  

Le syndrome de Dandy-Walker peut être isolé ou associé à des syndromes poly malformatifs. 

Il peut être retrouvé dans le cadre de certains syndromes poly malformatifs de transmission 

autosomique récessive (syndrome de Meckel-Gruberet), (syndrome de Joubert), de 

transmission autosomique dominante (syndrome G) et liée à l’X (syndrome Aicardi) (71). 
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-D'autres études le rapporte associé à des aberrations chromosomiques, des trisomies 9, 13, 18 

ou à une triploïdie (71), (143). 

-La coexistence du syndrome de Dandy-Walker avec plusieurs malformations lors de la 

découverte d'une mutation ou d'une atteinte chromosomique rend difficile la différenciation 

de l'atteinte génétique ou chromosomique spécifique du Dandy-Walker.  

 

b- Les facteurs environnementaux : 

Il existe plusieurs facteurs auxquels l'exposition maternelle prédisposerait au syndrome de 

Dandy-Walker : (6),(82), (71). 

 Virus  de la rubéole (136).   

 Toxoplasmose (112) 

 Cyto-mégalo virus « CMV » (34). 

 Alcool (147) 

 Diabète maternel (29)  

 Déficit alimentaire durant la grossesse en riboflavine (vitamine B12) (59). 

 Les anti-vitamine K (warfarine) (64) Les isotrétinoides (24). 

 

c- Le risque de récurrence  

Lorsque le syndrome de Dandy-Walker est retrouvé de façon isolée et sporadique (non 

associé à d'autres anomalies), le risque de récurrence dans la fratrie est faible de 1 à 5% (31) 

(93) 

 

Lorsque le syndrome de Dandy-Walker est associé à un syndrome mendelien autosomique 

récessif tel que le syndrome de Warburg ou Meckel-Gruber, le risque spécifique de récurrence 

est celui du syndrome auquel il est associé. (71) 
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Quand il est associé à une anomalie chromosomique, ce risque sera égal à celui retrouvé dans 

les particularités des aberrations chromosomiques (bas lors de délétions sporadiques et plus 

élevé lors des translocations familiales et trisomiques) (71) 

 

 

3.6. CLINIQUE : 

 

La clinique peut-être extrêmement variable. Elle peut-être ou bruyante ou asymptomatique 

(93). L’expression clinique varie selon la taille du kyste, la vitesse d’apparition de 

l’hydrocéphalie et les complications dues à l’évolution de la malformation telles que les 

hémorragies. (89), (107).  

L’âge du diagnostic varie entre la période néonatale jusqu’à tard dans l’enfance, voire à l’âge 

adulte. Dans 80% des cas il est fait vers un an (27), (52). 

 

a- Chez les enfants de moins de un an : 

Le tableau clinique le plus fréquent est celui avec des symptômes d’hydrocéphalie associée à 

une augmentation de la pression intracrânienne, une macrocranie avec bombement de 

l’occiput et des fontanelles et séparation des sutures crâniennes. (71)  

La macrocrânie peut être la conséquence de l’hydrocéphalie mais en période néonatale, elle 

est souvent secondaire à l’élargissement de la fosse cérébrale postérieure dûe à la présence du 

kyste.  (71) 

L’hydrocéphalie est rare à la naissance .Elle est retrouvée dans 75% des cas chez les enfants 

de environ trois mois et dans 80%des cas après la première année. (71) 

 

b-Chez les enfants de plus de un an : 

Le tableau le plus fréquent est celui d’un retard de développement psychomoteur avec un 

retard à la marche et des troubles du tonus (hyper ou hypotonie) (100), (114), un mauvais 
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maintien de la tête, des troubles respiratoires ou des crises d’épilepsie sont parfois retrouvées 

(71)  

c-Chez les enfants les plus âgés :  

Le tableau clinique est similaire à ceux des tumeurs et lésions de la fosse cérébrale postérieure 

telle que les paralysies des nerfs crâniens, les nystagmus et les ataxies cérébelleuses.(71) 

Une diminution du QI est retrouvée dans 50 à 70% des cas. (20), (104). 

La mortalité infantile est majeure, évaluée entre 25 et 45 % des cas (98)  

 

d-Chez l’adulte: 

Le syndrome de Dandy-Walker peut rester muet, asymptomatique ou très discret malgré une 

importante atteinte cérébelleuse. Il peut aussi décompenser progressivement ou de façon 

brutale à l’âge adulte. 

Une décompensation progressive et lente peut se manifester par : 

-Des céphalées surtout chroniques (105) 

-Des difficultés d’équilibre, des troubles de la marche (51) 

-Des troubles sensoriels unilatéraux, des syncopes. 

-Une diminution progressive des capacités cognitives et intellectuelles évoquant un tableau de 

démence (48) 

-Des troubles psychiatriques multiples. 

Les raisons de cette période asymptomatique, de même que les raisons de décompensation 

progressive du syndrome reste incertaine (51) 

 

Pour Reddy et al. (114), les raisons semblent se situer dans le déséquilibre existant entre la 

production de LCR et son absorption qui se produit tardivement chez les adultes. 

Une décompensation aigue se manifeste par : nausée, vomissement, céphalées, nystagmus, 

œdème papillaire…  Elle est souvent en relation avec une augmentation brutale intra 

crânienne. (45) 
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3.7. LES MALFORMATIONS ASSOCIEES 

Les malformations associées sont fréquentes et souvent multiples. Dans environ 60 à 70% des 

cas de syndrome de Dandy-Walker, on retrouve une association avec des malformations du 

système nerveux central et/ ou systémique (71) 

 

a- Des malformations neurologiques associées :  

Dans une série de patients (58). 68% des syndromes de Dandy-Walker étaient 

associées à des malformations du système nerveux central. Elle est de 2/3 cas selon 

Kollias. (71). 

Les malformations les plus fréquentes : 

-Agénésie du corps calleux : c’est la plus fréquente (52). 

-Hétérotopie de substance grise (117) 

-Agyrie, Pachygyrie, polymicrogyrie. (74) 

-Méningocèle, encéphalocèle occipital (104)…etc 

 

b- Les anomalies systémiques associées : 

Elles sont retrouvées dans environ 20 à 33% des cas (27), (59), (71). 

 

Les plus fréquemment retrouvées sont :  

 

1- les anomalies cardiaques : tétralogie de Fallop (136)  

-ventriculo mégalie (59) 

-atrésie des valves pulmonaires (55) 
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-dextrocardie (97) 

-hypoplasie du ventricule droit (117) 

 

2- les anomalies squelettiques : (59) 

-polydactylie  

-syndactylie  

 

3- malformations uro-génitales : (117) 

 

-Rein poly kystique  

-Uropathie obstructive  

 

4- autres malformations cutanées, digestives et de l’appareil respiratoire  

 

 

3.8. PRONOSTIC : 

Le pronostic dépond de la présence ou de l’absence d’anomalie associée surtout cérébrales, du 

type anatomique de l’atteinte et du degré de l’hydrocéphalie si elle est présente. 

Le taux de mortalité est d’environ 27%. 

Des données de la littérature estiment qu’environ 50 à 75% des enfants atteints d’un 

syndrome de Dandy-Walker avaient un développement intellectuel normal. (117) 

 

Les progrès de l’imagerie, l’avènement de l’IRM et les analyses fines ont permis de poser des 

critères diagnostics plus stricts et ainsi distinguer le syndrome de Dandy-Walker des autres 

malformations de la fosse postérieure (70) 
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Des données de littérature récente (69), (42) ont permis d’évaluer le pronostic en prénatal  

ainsi que des conseils anténataux plus fiables : les malformations associées et le nombre de 

fissures et de lobes du vermis à l’IRM prénatale sont de bon prédicteurs de pronostic. (42), 

(20), (69). 

 

3.9. TRAITEMENT : 

Le traitement de ce syndrome est chirurgical. Il est principalement celui de l’hydrocéphalie. 

Son but consiste en : (33) 

-Le contrôle de l’hydrocéphalie  

-La réduction de la pression intracrânienne  

-La réduction de taille de la fosse postérieure. 

Les techniques, lorsqu’ils sont nécessaires, sont souvent controversées, les principales options 

restant la fenestration du kyste, les dérivations ventriculo- et/ou kysto-péritonéales et plus 

récemment la ventriculocisternostomie par voie endoscopiques. (70), (92) 

 

 

 

 

 

4. CAS CLINIQUE : 

 

4.1. HISTOIRE DE PIERRE : 

 

Pierre est né en juin 1968. Il est âgé de 48 ans. Pierre était suivi par un médecin neurologue 

depuis 2013 pour des céphalées chroniques, des troubles cognitifs mnésiques et des 

cervicalgies chroniques. 

Devant le non régression de la symptomatologie clinique et l'apparition d'une agressivité et 

des troubles du sommeil, Pierre avait été adressé dans un centre médicopsychologique pour 
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un avis et un suivi psychiatriques. 

 

 

4.2. ELEMENTS BIOGRAPHIQUES : 

 

Pierre est né en Inde. De nationalité Indienne, il est arrivé en France depuis 19 ans. Il est 

marié depuis 18 ans. Il a eu trois enfants : deux filles de 17 ans et 13 ans et un garçon de 15 

ans. 

Son niveau scolaire est faible, il avait fini ses études primaires en Inde. 

Pierre était bagagiste à l’aéroport. Par la suite, il a travaillé comme magasinier et 

manutentionnaire en intérim pendant 6 ans jusqu’à son arrêt en 2012, il avait été licencié suite 

à des altercations avec ses collègues ainsi que des troubles mnésiques incompatible avec son 

poste de travail. 

Il passe la majeure partie de son temps chez lui devant la télévision. 

Son épouse ne travaille pas. Elle s'occupe de ses enfants. 

Sa mère est vivante. Elle vit près de chez lui. Il la voit tous les deux mois environ. 

 

 

4.3. ANTECEDENTS PERSONNELS : 

 

Pierre a subi plusieurs traumatismes crâniens durant son enfance suite à des crises convulsives      

répétitives et a été traité par du Valproate de sodium (Dépakine®) 

(METFORMINE, STAGID® et (SITAGLIPTINE, JANUVIA®). 

 

Pierre a une hypercholestérolémie traitée par un hypocholestérolémiant (EZETIMIBE, 

INEGY®) et une hypertension artérielle non traitée. 

Pierre se plaint depuis deux ans de troubles érectiles. 

Il a été opéré d'une hernie inguinale. 

Il ne consomme ni tabac ni d'alcool ni d’autres toxiques. 

 

4.4. ANTECEDENTS FAMILIAUX : 

 

Le père de Pierre est décédé à l’âge de 50 ans suite à une décompensation grave d'une 
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cardiopathie. Il aurait été hospitalisé en psychiatrie en Inde et en France pour un syndrome 

dépressif et aurait fait 3 tentatives de suicide. 

La mère de Pierre est diabétique non insulino-dépendante. Elle est suivie pour un asthme 

bronchique et une hypertension artérielle. 

Le frère a été également hospitalisé en psychiatrie pour des troubles du comportement. 

 

 

4.5. CONTEXTE SOCIAL : 

 

Pierre perçoit l’allocation adulte handicapé AAH, sans autres aides financières. 

Le couple est propriétaire de leur maison 

Il n'a pas de mesure de protection ni de sauvegarde de justice. 

C’est la femme de Pierre qui gère toutes les tâches ménagères et  démarches administratives. 

 

 

4.6. LA PREMIERE HOSPITALISATION DE PIERRE : 

 

La première hospitalisation de Pierre dans un centre hospitalier spécialisé remonte à avril 

2013 pour un syndrome dépressif majeur. Il a été hospitalisé pendant 15 jours. 

Pierre avait présenté un tableau de dépression avec des éléments psychotiques. 

Pierre avait une présentation négligée, il était mal coiffé et mal rasé. Son faciès était figé et 

hypomimique. 

 

Il avait une thymie dépressive, une douleur morale, une culpabilité intense, des pleurs, une 

tristesse, une auto-dévalorisation: « je n’en suis pas capable », un pessimisme, des 

ruminations anxieuses et une anhédonie. Pierre avait un affect émoussé, une anesthésie 

affective, un dégoût de tout et une perte d'intérêt.   

 

A l'entretien, Pierre avait une voix monocorde. Il était anxieux, intolérant et irritable. Il avait 

exprimé des idées noires et des idées suicidaires non scénarisées. Sa famille avait rapporté une 

agressivité verbale sans violence physique, un repli dans sa chambre, un isolement, des accès 

de colère, une clinophilie et un retard de phase du sommeil (Il dormait de 4 heures du matin 

jusqu'à 11heure) associé à des déambulations nocturnes. Sa femme rapportait également la 
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notion de brossage des dents plusieurs fois dans la nuit. Il parlait et rigolait seul devant un 

miroir. 

 

Pierre avait des hallucinations acoustico-verbales, un probable automatisme mental avec un 

syndrome d'influence. Pierre se serait senti persécuté (sa famille lui voudrait du mal...) 

 

Examen neurologique à l’admission de pierre : 

 

Patient conscient. Le score de Glascow était de 15/15. La marche était normale. Présence d'un 

léger syndrome cérébelleux statique : danse des jambiers antérieurs. L'examen de la motricité 

avait retrouvé une force musculaire globale et spécifique normale. Le tonus était normal avec 

notamment l'absence d’hypertonie plastique. Les réflexes ostéo-tendineux étaient normaux. 

Le réflexe cutanéo-plantaire était en flexion bilatérale. Les sensibilités consciente et 

proprioceptive étaient normales. L'examen des nerfs crâniens ne trouvait pas d'anomalies. 

  

Evolution de la première hospitalisation : 

 

Pierre avait été hospitalisé pendant 15 jours. L’évolution clinique de Pierre était favorable 

sous traitement médicamenteux à base de (Venlafaxine, EFFEXOR® 75 mg), 

(Chlorpromazine, Largactil® 300 mg par jour), Alprazolam(Xanax® 0.75 mg par jour) et 

Zolpidem(Stilnox® 10 mg par jour). Pierre était euthymique, il avait repris son élan vital et le 

plaisir de vivre, disparition des idées noires, comportement adapté, discours calme et 

cohérent. Pierre n’avait plus d’éléments délirants.  

Pierre était sorti définitivement fin avril 2013. Il avait eu un suivi psychiatrique régulier dans 

un centre médico-psychologique. 

 

 

4.7. LA DEUXIEME HOSPITALISATION DE PIERRE: 

 

Huit mois après la première hospitalisation, Pierre avait développé un comportement agressif 

envers sa femme et ses enfants. Pierre avait été hospitalisé en soins psychiatriques à la 

demande d'un tiers  « SPDT » en janvier 2014 car il avait menacé sa famille et son voisin avec 

un couteau. 
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Cette hospitalisation avait duré un mois. Il avait présenté un tableau similaire à la précédente 

hospitalisation avec un apragmatisme, un repli dans sa chambre (il regardait la télévision toute 

la nuit), une thymie triste, une clinophilie et un brossage des dents plusieurs fois dans la nuit. 

Pierre avait également des hallucinations acoustico-verbales, un automatisme mentale et un 

sentiment de persécution.   

Suite à cette hospitalisation, un diagnostic de dépression sévère avec une symptomatologie 

psychotique a été retenu.  

 

Pierre était sorti stabiliser un mois après. Il était euthymique, moins ralenti, reprise de l'élan 

vital et du plaisir, disparition des idées suicidaire et des troubles du sommeil. Il était sorti avec 

un traitement à base de : Haloperidol retard (HaldolDécanoas® 200 mg toutes les 3 

semaines), Tiapride(Tiapridal® 200 mg par jour), Chlorpromazine(Largactil® 300 mg par 

jour), Alprazolam(Xanax® 0.75 mg par jour), Alimemazine(Théralene® 20 mg par jour) et 

Zolpidem(Stilnox® 10 mg par jour). 

Suite à cette hospitalisation, Pierre avait repris son suivi médical régulier dans le centre 

médico-psychologique de son secteur. Il rencontrait son psychiatre référent une fois par mois. 

 

 

4.8. EXAMENS COMPLÉMENTAIRES : 

 

En 2010, une tomodensitométrie cérébrale « TDM » a été demandée par son médecin traitant 

suite à des céphalées répétitives et des troubles mnésiques importants. Cette TDM a objectivé 

la présence d'un kyste arachnoïdien de la fosse temporale gauche de siège antérieur et un 

discret refoulement temporal gauche en arrière. Une Imagerie par résonance 

magnétique cérébrale « IRM » a été réalisée. Elle a montré une atrophie cortico-sous-corticale 

sus tentorielle et sous tentorielle avec en particulier une atrophie cérébelleuse prédominant 

nettement au niveau du vermix et un élargissement localisé des espaces péri-cérébraux au 

niveau de la fosse infra-temporale gauche compatible avec un kyste arachnoïdien.   

 

En 2013, Pierre avait été adressé chez un médecin neurologue pour un suivi spécialisé. 

Un bilan neuropsychologique avait été réalisé. Il avait mis en évidence une perturbation des 
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fonctions cognitives générales, une altération des fonctions mnésiques et exécutives 

notamment sur le plan de l'inhibition et de la flexibilité mentale, ainsi qu'une altération des 

capacités visuo-constructives et d'orientation temporo-spatiale (difficultés sur le plan de la 

planification et de l'anticipation). 

En 2013, une IRM cérébrale a été refaite à la demande du médecin neurologue de Pierre. Elle 

avait mis en évidence : 

 

A l'étage sus tentoriel : 

- Des signes d'atrophie modérée cortico-sous-corticale avec hyper signaux vasculo-

dégénératifs de la substance blanche péri ventriculaire et du centre semi oval droit. 

 

A l'étage Sus tentoriel : 

- Un Kyste arachnoïdien de la fosse temporale gauche 

- Une hypoplasie du vermis cérébelleux, un aspect large de la grande citerne et plus 

modérément du quatrième ventricule témoignant d'une forme modérée de Dandy Walker. 

 

 

 

 

 

 

5. Revue de littérature des cas de Dandy-Walker, révélés au cours d’explorations d’un 

tableau clinique avec des manifestations psychiatriques : 

Dans la littérature, on trouve plusieurs articles consacrés à des cas de Dandy-Walker 

asymptomatiques et sans signes cliniques particuliers, jusqu’à leur révélation de façon 

fortuite, lors d’explorations par imagerie des troubles psychiatriques. Soit dans le cadre d’une 

hospitalisation, ou lors d’investigations en ambulatoire. 

31 cas ont été décrits. Plus de 2/3 soit 22 cas sur 31 ont été rapportés ces cinq dernières 

années entre 2011 et 2016. 
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 L’âge des patients répertoriés varie entre une fourchette de 5 à 57 ans, avec un âge moyen de 

24 ans. 

La répartition selon le genre est de 12 femmes et 19 hommes. La symptomatologie 

psychiatrique était très hétérogène et polymorphe, évoquant des diagnostics différents. 

Les diagnostics psychiatriques retenus par les auteurs par cas décrit et par pathologie sont : 

 -psychoses schizophréniques : 10 cas ont été décrits : Turner 2001, Ferentinos 2007, 

Sidana 2012, Ganz a rapporté 2 cas en 2012, Pandurangi 2013, Karayilan 2013, 

Kvitvik aune 2014, Bozkurt Zincir 2014, Kani 2015. 

 

-Trois cas de troubles délirants non spécifiques : Langarica 2005, ryan 2012, 

Buonarguro 2014. 

-Troubles bipolaires décrits par : Li 2008, Lingeswaran 2009, Bakhla 2010, Turan 

2010, Ganz 2012, Aimua 2012, Pandurangi 2013, Can 2014, Eslami Sharhrbabaki 

2015, Baliyan 2015. 

-Troubles dépressifs : deux cas : Kim 2013, Graf 2013. 

-Catatonie récurrente : un cas rapporté par Kumar 2011. 

-Anxiété généralisée associée à une phobie scolaire décrit par Ganz 2012 

-Trouble de déficit de l'attention / hyperactivité (TDAH) : Prakash 2009, Bhattacharyo 

2013. 

-Trois cas de troubles obsessionnels compulsifs : Papazisis 2007, Kani 2015 et Blaetter 

2014. 

 

Nous avons utilisé les bases de données bibliographiques suivantes : PubMed®, MEDLINE®, 

la plateforme Em-Premium® ainsi que les traités de l’Encyclopédie Médico- Chirurgicale®, 

ScienceDirect® (Elsevier®), Base SantéPsy®, PubPsych®, le portail theses.fr®, EM base, 

SUDOC ainsi que plusieurs portails de revues Masson-Elsevier®, SpringerLink®.  Nous 

avons également utilisé la fonction « Scholar® » (ou recherche d’articles universitaires) dans 

le moteur de recherche Google®.    



34 

 

Pour notre recherche bibliographique nous avons utilisé les mots clés français et anglais 

suivants : syndrome de Dandy-Walker, malformation du cervelet, kyste de la fosse cérébrale 

postérieure, schizophrénie, troubles bipolaires, troubles psychiatrique, dysplasie du vermis,  

revue de littérature. 

La rédaction bibliographique est réalisée avec le logiciel Zotero 4.0 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

TABLEAU : REVUE DE LA LITTERATURE DU SYNDROME DE DANDY-

WALKER 2001-2015 

 

Auteurs et 

années de 

publication  

 

 

Age et 

sexe du 

patient  

 

Antécédents 

psychiatriques  

Personnels et 

familiaux  

 

Manifestations 

psychiatriques 

révélant le 

syndrome de 

Dandy-Walker 

 

Type de 

Dandy-

Walker 

 

Remarques  

Turner 

 2001 

(141) 

  

 

 

 

 

Femme  

18 ans  

Sans 

antécédents  

 

-Perte répétitives 

d’emploi  

-8 semaines avant 

l’hospitalisation, 

convaincue que les 

gens pouvaient lire 

dans ces pensées  

 

DWV  

 

Consommation 

occasionnelle de 

cannabis et LSD, 

sevrage 3 mois 

avant 

hospitalisation  
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 -s’est enfermée dans 

sa chambre, 

insultante et urine au 

sol 

-test neuropsy : 

lenteur du traitement 

de l’information, 

trouble du calcul 

mental et de la 

mémoire verbale 

 

 

 

Langarica 

2005 

(78) 

 

 

 

 

 

 

 

Femme  

52 ans  

 

Sans 

antécédents  

 

 

-Troubles délirants, 

idées de complot 

contre elle, 

sentiment de 

persécution, idées de 

référence, attitude 

paranoïaque, 

insomnie, perte 

d’appétit et 

amaigrissement, 

absence 

d’hallucinations  

 

 

MCM 

 

-Evolution 

favorable sous 

Olanzapine, 

disparition des 

symptômes au bout 

d’un an de 

traitement  

--Exploration neuro 

et examen 

complémentaire 

normaux 

 

Ferentinos 

 2007 

(50) 

 

 

 

Femme  

21 ans 

 

-Schizophrénie 

depuis 3 ans 

-antécédents 

familiaux de 

schizophrénie et 

 

 

-Hospitalisée pour 

réajustement du 

traitement d’une 

schizophrénie 

 

MCM 

 

Amélioration des 

symptomes sous 

Amisulpiride et 

Galantamine  
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de troubles 

affectifs   

résistante : 

désinhibition, délire 

de persécution et de 

grandeur, troubles 

du cours de la 

pensée, néologisme, 

anxiété sévère. 

-Examen neuro 

normal 

-test neuro psy : 

déficit des fonctions 

exécutives, du 

raisonnement 

abstrait, de la 

mémoire verbale et 

visuelle et de 

l’organisation visuo 

spatiale, trouble de 

l’attention et au  

traitement de 

l’information  

 

Papazisis 

2007 

(102) 

 

 

 

Homme  

20 ans  

Troubles 

apparus à l’âge 

de 12 ans  

 

-Répétition des 

rituels, lavage de 

mains et 

organisation des 

objets. Agressivité 

envers sa famille. 

Hallucinations 

auditive et visuelles, 

affect émoussé, 

altération du 

 

DWV 
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jugement 

-test neuro psy : 

retard mental, 

distractibilité sévère, 

perte de mémoire 

récente et immédiate 

troubles du calcul 

mental 

 

 

Li H 

2008 

(84) 

 

 

Homme  

40 ans  

Sans 

antécédents 

 

-Dépression sévère 

avec anhédonie, 

anorexie et insomnie  

-Virage maniaque 

sous Venlafaxine  

 

 

DWV 1er cas décrit de 

DW avec trouble 

bipolaire  

Prakash 

2009 

(110) 

 

 

Garçon  

14 ans  

Sans 

antécédents 

 

-Consultation pour 

hyperactivité, 

difficultés scolaires, 

agressivité et accès 

de colère, énurésie 

nocturne, 

symptomatologie 

évoluant depuis 5 

ans. Diagnostic de 

TDAH 
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Lingeswar

an 

2009 

(85) 

 

 

 

 

Garçon  

10 ans 

Sans 

antécédents 

 

-Consultation pour 

symptomatologie 

maniaque : 

insomnie, logorrhée, 

désinhibition, perte 

d’appétit, 

comportement 

inadapté, 

désobéissance, 

exaltation de 

l’humeur et 

agitation 

psychomotrice 

-pas d’idées 

délirantes et pas 

d’hallucinations  

-retard mental   

-diagnostic : 1er 

épisode maniaque 

sans symptômes 

psychotiques  

 

 

DWV -Syndrome de 

Dandy-Walker 

associé à des 

malformations 

dentaires  

-réponse 

insuffisante au 

traitement par 

Valproate et 

Olanzapine  

Bakhla 

2010 

(11) 

 

 

 

Homme  

24 ans  

2 épisodes 

maniaques  

 

3ème épisode 

maniaque sans 

épisode dépressif 

avec hyperactivité, 

insomnie, 

agressivité 

 

DWM  

Turan Homme    MCM Stabilisation sous 
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 2010 

(140) 

 

23 ans -Symptômes 

maniaques avec 

affect inapproprié, 

euphorie, fuite des 

idées, achats 

excessifs, estime de 

soi exagérée, 

multitude de projets, 

insomnie, 

irritabilité, 

logorrhée, 

agressivité. 

-Symptômes 

psychotiques : 

hallucinations 

auditives, délire de 

grandeur et de 

référence 

 

 

Valproate de 

sodium et 

Quétiapine  

 

-examen neuro et 

EEG normaux  

 

Kumar 

 2011  

(76) 

 

 

Femme  

37 ans 

Mutisme avec 

épisodes de 

catatonie depuis 

6 ans sensibles 

aux ECT 

 

-hospitalisation pour 

épisode de catatonie 

avec mutisme, 

gesticulations et 

négativisme 

-Hallucinations 

auditive et visuelles 

lors de la reprise de 

la communication  

 

MCM 7 à 8 épisodes en 2 

ans sensibles aux 

ECT et traitement 

d’entretien par 

antipsychotique à 

dose minimale  

Sidana 

2012 

Homme  

20 ans 

-Schizophrénie 

-Convulsions à 

 

Hospitalisation pour 

DWV Disparition des 

symptômes sous 
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(130) 

 

l’âge de 2 ans  réajustement 

thérapeutique suite à 

des dyskinésies 

péribuccales 

tardives sous 

Olanzapine  

 

Aripiprazole  

Gan Z 

2012 

(53) 

(4 cas 

rapportés) 

1er cas  

 

Fille  

15 ans 

-Suivie depuis 3 

ans pour 

symptomatologi

e 

schizophrénique 

-Cousin : retard 

mental et MCM 

 

Hospitalisation pour 

Hallucinations 

auditives, délire de 

persécution, labilité 

émotionnelle, 

trouble de la 

personnalité, 

désinhibition, 

trouble alimentaire à 

type de 

d’hyperphagie, prise 

de 20 kg en 3 ans  

 

DWM Amélioration des 

symptomes positifs 

mais pas négatifs 

sous Resperidone 

plus shunt kysto-

péritonéal  

 2ème cas  

 

Garçon  

13 ans  

Sans 

antécédents  

 

-Consultation pour 

agitation, anxiété, 

palpitations et 

sueurs, sentiments 

d’insécurité et 

phobie scolaire 

depuis 12 jours  

-Examen : affect 

émoussé, anxiété 

généralisée, 

sentiment de 

DWV -Traitement par 

Sertraline, 

Olanzapine et 

Valproate de 

sodium  

-Amélioration des 

symptômes sauf la 

phobie scolaire  
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persécution, pas de 

déficit cognitif ni 

intellectuel 

 

 3ème cas 

 

Homme  

45 ans   

 

-Deux neveux 

psychotiques  

- il y a 13 ans, 

hospitalisation 

pour 

hallucinations et 

délire de 

persécution,  

-deux récidives  

 

 

 

-Hospitalisation 

pour 

symptomatologie 

similaire aux 

précédentes 

hospitalisations avec 

hallucinations 

auditives et délire de 

persécution  

-Test neuro psy : 

léger retard mental, 

troubles légers de la 

mémoire 

 

MCM Amélioration 

clinique partielle 

sous Risperidone 

car toujours sans 

emploi et 

socialement isolé. 

 4ème cas  

 

Homme  

20 ans  

Schizophrénie 

chez un oncle  

 

-Hospitalisation 

pour anxiété, 

agitation, 

hypochondrie avec 

symptômes 

psychotiques : 

délire, 

comportement 

répétitifs 

-Test neuro psy : 

retard mental léger, 

trouble de la 

mémoire  

Kyste 

arachnoïd

ien de la 

fosse 

postérieur

e  

Amélioration 

clinique et 

stabilisation sous 

Olanzapine et 

Valproate de 

sodium  
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Aimua 

2012 

(3) 

Fille  

13 ans  

Trouble 

bipolaire 

diagnostiqué à 

l’âge de 11ans 

avec 

aggravation 

progressive du 

comportement 

agressif malgré 

le traitement   

 

 

 

Hospitalisation pour 

réajustement 

thérapeutique d’un 

trouble bipolaire 

type I résistant 

 

 

DWV IRM demandée car 

macrocéphalie > 60 

cm  

Ryan 

2012 

(118) 

Fille  

14 ans  

Familiaux : non 

connus car 

adoptée à l’âge 

de 2 ans  

 

-Adressée par son 

pédiatre en 

consultation 

ambulatoire pour 

évaluation 

psychologique suite 

à idées paranoïdes, 

perception déformée 

de la réalité et 

anxiété sévère avec 

symptômes 

physiques  

-Examen 

psychiatrique 

retrouve : 

hallucinations intra 

psychiques, délire 

de persécution, 

DWV Traitée par  

-Risperidone,  

-psychothérapie 

TCC (pour la 

pensée automatique 

et la pensée 

négative) 

Bonne réponse au 

traitement  
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pensées 

paranoïaques idées 

de référence, 

troubles du 

sommeil, difficultés 

de concentration, 

faible estime de soi 

et tristesse. 

 

  

Kim  

 2013 

(68) 

Homme  

33 ans  

3 

hospitalisations 

pour EDM 

traités par 

Mirtazapine, 

Valproate de 

sodium et 

quiétiapine  

 

-Hospitalisation 

pour anhédonie, 

perte de l’élan vital, 

agressivité et 

impulsivité.  

-Test neuro psy : QI 

normal, perception 

agressive des autres, 

faible capacité de 

contrôle des 

impulsions, 

facilement en colère, 

sensibilité aux 

stimuli extérieurs. 

 

DWV Amélioration des 

symptômes 

dépressifs sous 

traitement mais 

persistance de 

l’impulsivité et de 

l’agressivité 

Bhattachar

ya 

2013 

(17) 

Garçon  

5 ans 

-Retard de cri à 

la naissance  

-Retard de 

fonctionnement 

social 

-Convulsions 

entre 1 an et 3 

 

Consultation externe 

pour investigations 

de troubles 

envahissant du 

développement avec 

comportement 

DWV Traité par des 

thérapies cognitivo-

comportementales  
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ans 

diagnostiquées 

comme épilepsie 

criptogénique  

 

impulsif, manque 

d’attention et  retard 

mental léger 

Graf E 

2013 

(56) 

Homme  

26 ans 

  

-Hospitalisation 

pour humeur 

dépressive, tension 

psychique et conflit 

avec les parents,  

-Examen 

psychiatrique : 

agitation 

psychomotrice, 

affect émoussé, 

troubles de 

l’attention et de la 

concentration,  

 

DWV -Examen neuro : 

Ataxie cérébelleuse  

 

Pandurang

i 

2013 

(101) 

(2cas 

décrits) 

1er cas  

 

Homme  

26 ans  

Sans 

antécédents  

Consultation pour 

logorrhée, délire de 

grandeur, 

comportement 

inapproprié et 

familiarités, 

insomnie, 

hyperactivité. 

Symptômes apparus 

progressivement sur 

2 mois  

Examen : excitation 

psychomotrice, fuite 

MCM  

implantation basse 

des oreilles  

 

Examen neuro : 

hypotonie 

musculaire, trouble 

de coordination 

index-nez 

 

 

traité par Lithium et 

Risperidone. 
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des idées, altération 

du jugement, faible 

insight et idées 

délirantes. 

Le diagnostic de 

manie avec 

symptômes 

psychotiques a été 

posé ; 

 

Au 4ème jour de 

traitement, il a 

présenté délire, 

confusion et 

incontinence 

urinaire. 

 2ème cas  

 

Homme  

20 ans  

Sans 

antécédents  

 

-1ère hospitalisation 

pour errance avec 

fugue, incurie 

d’installation 

insidieuse sur 2 ans 

-Examen psy : 

ralentissement 

psychomoteur, 

négativisme, 

mutisme, affect 

émoussé, humeur 

indifférente 

Diagnostic retenu : 

schizophrénie 

catatonique  

 

MCM -Examen neuro : 

hypotonie  

 

Traité par 

Risperidone, il a 

présenté une 

dystonie 6 heures 

après le traitement. 

 

Dans les deux cas, 

les manifestations 

aigues des effets 

secondaires des 

traitements 

antipsychotiques 

même à faible dose 

ont été à l’origine 

de l’exploration 

cérébrale  

 

 

Karayilan 

2013 

Femme  

35 ans  

Sans 

antécédents  

 

-Consultation pour 

MCM  

-Examen neuro et 
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(65) discours désorganisé 

et propos inadapté, 

comportement 

étrange,  

-Examen psy : 

hallucinations 

auditive et visuelles, 

idées de référence 

 

-Début des 

symptômes 

remontant à 5 mois : 

isolement social, 

négligence 

corporelle 

 

EEG normaux 

 

Examen neuro et 

EEG normaux 

  

Traitement par 

Risperidone  

Buonaguro  

2014 

(30) 

Femme  

29 ans  

Suivie depuis 9 

ans pour 

schizophrénie 

dysthymique  

Hospitalisation pour 

réajustement 

thérapeutique d’une 

psychose résistante  

 

DWC  

Blaettner 

2014 

(19) 

Garçon 19 

ans  

-11 ans : 

trichotillomanie, 

traité par 

Sertraline. 

-14 ans : 

diagnostic de 

troubles 

obsessionnel 

compulsif traité 

par amisulpiride. 

 

1ère hospitalisation 

pour délire de 

persécution avec 

symptômes 

paranoïdes  apparu 6 

mois après arrêt du 

traitement. Il a 

fugué dans le pays 

voisin car se sentait 

poursuivi par le 

gouvernement. 

Diagnostic : troubles 

DWV  
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délirants d’origine 

organique  

 

 

Kvitvik 

2014 

(77) 

Homme  

22 ans  

Troubles 

schizophrénique

s depuis 

l’enfance, 

commotion 

cérébrale 

-1ère hospitalisation 

pour incurie, délire 

de persécution, 

pensées magiques, 

labilité 

émotionnelle, 

hallucinations 

auditives et 

visuelles, anxiété et 

agressivité. 

-Chômage et 

difficultés 

d’adaptation sociale  

-Test neuro psy : 

troubles cognitifs, 

de l’attention, 

impulsivité et 

troubles de la 

mémoire visuelle  

-Diagnostic : 

schizophrénie 

indifférenciée 

 

DWV -Examen neuro et 

EEG normaux  

 

 

Sous Risperidone, 

rémission totale des 

symptômes positifs. 

 Zincir SB 

 2014 

(149) 

Femme  

30 ans  

Psychose chez le 

frère 

2 ans de 

psychose 

shizophrénique  

 

 

Hallucinations 

auditives et 

visuelles, sentiment 

d’insécurité, idées 

délirantes de 

MCM Examen physique et 

complémentaire 

normaux  

 

 

Sous traitement 
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référence, labilité 

émotionnelle, 

absentéisme au 

travail, agressivité, 

troubles du 

sommeil, idées 

suicidaires  

Ralentissement 

psychique, affect 

émoussé, absence de 

discours spontané 

Test neuro psy : 

fonctions cognitives 

altérées, manque 

d’attention, troubles 

des  mémoires 

récente et ancienne, 

troubles de la 

mémoire visio-

spatiale,  

 

retard, réduction 

des symptômes 

positifs et négatifs 

sauf l’isolement 

social. 

 

Examen neuro et 

EEG normaux 

Can 

2014 

(32) 

Homme  

32 ans  

Suivi de 12 ans 

pour troubles 

bipolaires type I 

 

Hospitalisation pour 

épisode maniaque : 

insomnie, exaltation 

de l’humeur, 

euphorie, logorrhée 

et agressivité et 

graphorrhée  

Test neuro psy : 

troubles de la 

mémoire et de 

l’attention, 

DWV  
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difficultés 

d’apprentissage. 

Examen neuro et 

EEG normaux  

 

Esalmi  

2015 

(49) 

Femme  

17 ans  

Retard mental 

  

 

Hospitalisation pour 

épisode maniaque : 

insomnie, 

irritabilité, colère, 

augmentation de 

l’appétit, logorrhée, 

symptômes 

paranoïaques, 

mégalomanie, 

marche sans arrêt  

 

DWM  

Sakalli-

Kani 

 2015 

(120) 

Femme  

57 ans  

30 ans de 

psychose avec 

plusieurs 

hospitalisations  

 

Consultation pour 

délire de 

persécution, idées 

d’influence, 

sentiment de 

culpabilité, peur de 

parler afin de ne pas 

être entendue par les 

autres, 

hallucinations 

visuelles, idées 

obsessionnelles et 

affect émoussé. 

Test neuro psy : 

déficit de l’attention 

MCM  
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sélective et trouble 

des mémoires de 

travail et visuelle, 

troubles du 

raisonnement 

abstrait et altération 

du jugement  

 

Baliyan 

2015 

(12) 

Garçon  

 8ans  

Epilepsie depuis 

l’âge de 3 ans  

hémiparésie 

droite sans 

retard mental  

Suite à des crises 

généralisées tonico-

cloniques durant un 

jour, a présenté: 

hyperactivité, 

logorrhée, 

désinhibition, 

comportement 

sexuel inapproprié, 

insomnie  

Diagnostic : manie 

sans symptômes 

psychotiques  

 

DWM EEG : Décharges 

épileptiformes 

focales 

 

Traitement : 

plusieurs molécules 

ont été testées sans 

efficacité 

 

 

6. DISCUSSION : 

 

La méconnaissance de la possibilité de l’association entre un syndrome de Dandy-Walker et 

des manifestations psychiatriques a conduit à une errance diagnostique dans le parcours de 

notre patient. 

Il s’est retrouvé ainsi pris entre la psychiatrie et la neurologie sans que nous puissions 

expliquer la corrélation entre les deux atteintes.  
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Le cas décrit par Blaettner (19) d’une erreur de diagnostic psychiatrique chez un patient 

atteint d’un syndrome de Dandy-Walker variant présente beaucoup de similitudes avec notre 

cas : 

- Dans le parcours des deux patients, où chaque pathologie neurologique et psychiatrique ont 

été considérées à part au début de la prise en charge. 

- Puis dans la symptomatologie qu’ils avaient présenté : des comportements obsessionnels 

compulsifs, des troubles psychotiques avec un délire de persécution. 

Un autre cas décrit par Papazisis (102) se rapproche cliniquement du notre : des 

comportements répétitifs, stéréotypés et ritualisés et une agressivité.   Gan (53) a aussi décrit 

un cas avec des comportements répétitifs, stéréotypés et ritualisés. 

D’autres similitudes en plusieurs points ont été observées avec les cas rapportés dans la 

littérature :  

- Tableaux cliniques atypiques et polymorphes (Gan  Pandurangi ) 

- Symptômes dépressifs (Li, Kim, Graf ) 

- Agressivité (Prakash, Turan , Kim ) 

-Repli et isolement social (Pandurangi , Kvitvik , Gan , Zincir ) 

-Symptômes psychotiques (hallucinations et persécution) (Turner, Langarica, Ferentinos , 

Turan , Kumar , Gan , Ryan , Kvitvik) 

-Troubles mnésiques (Turner, Gan) 

-Hyperphagie (Gan) 

-Insomnie (Gan, Kim, Baliyan ) 

-Mauvaise ou réponse insuffisante au traitement (Lingeswaran, Kumar, Gan, Kim, 

Pandurangi, Baliyan) 

 

Afin de pouvoir expliquer cette concomitance et la comprendre, plusieurs auteurs se sont 

intéressés à la question.  
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En plus des cas de syndrome de Dandy-Walker que nous avons décrits dans la revue de la 

littérature, d'autres cas de patients associant des lésions cérébelleuses (congénitales ou 

acquises : accident vasculaire cérébral, tumeurs cérébrales, lésions dégénératives...) et des 

troubles psychiatriques polymorphes ont été rapportés. (46), (86), (63) (44), (18). 

 

Cela nous a questionnés sur cette association : Y a-t-il une relation directe entre l'existence de 

lésions cérébelleuses et la genèse des troubles psychiatriques ? 

Cette concomitance est-elle le fait du hasard ou est-elle dûe à des anomalies du 

développement neurologique sous-jacent?  

Cette question a connu surtout ces dernières années un gain d'intérêt de la part de plusieurs 

auteurs : Schmahmann, Andreason... 

 

L'implication du cervelet dans les fonctions motrices et de coordination a été largement 

démontrée. Ainsi son dysfonctionnement se manifeste par une ataxie, une dysmétrie, une 

dysarthrie, une diplopie et une dysphagie (125) 

 

Plus récemment, le rôle attribué au cervelet s'est élargi. Il a été reconnu dans sa contribution à 

la modulation des fonctions supérieures (123) Et dans son implication notamment dans des 

processus cognitifs, (10), (57), (4), (75) affectifs et comportementaux (124). 

Schmahmann (121) a décrit pour la première fois en 1998 le syndrome cérébelleux congitivo-

affectif qui est caractérisé par :  

-Une atteinte des fonctions exécutives :  

 -Raisonnement abstrait, la flexibilité mentale, la fluidité verbale, la planification et la 

 mémoire de travail 

-Une atteinte de la cognition visio-spatiale : 

 -Organisation spatiale et visuelle et de la mémoire visio-spatiale  

-Déficit du langage 
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 -Apragmatisme et aprosodie 

-Modification de la personnalité :  

 -Affect émoussé, comportement désinhibé et inapproprié  

 

Pour Manto et Marien, (87) le développement de ce nouveau syndrome clinique (le syndrome 

cérébelleux cognitivo-affectif  appelé également syndrome de Schmahmann) a étendu 

sensiblement le rôle du cervelet à celui d'un modulateur essentiel de neuro cognition et des 

processus affectifs par l'intermédiaire d'un réseau de connexions cérébéllo-cérébrales, 

inscrivant ce syndrome  comme troisième pierre angulaire d'ataxie avec le syndrome 

cérébello-véstibulaire et cérébello-moteur. 

Des théories récentes établies à travers des descriptions cliniques, suggèrent le rôle du 

cervelet dans la physiopathologie des troubles psychiatriques.  (109), (127), (122). 

Ces données ont été appuyées et mises en évidence par des études utilisant des techniques 

d'imagerie fonctionnelle (129), (73). 

Les troubles psychiatriques seraient attribués à des perturbations dans les circuits reliant le 

cervelet aux autres structures cérébrales telles que les structures limbiques. 

 

Des lésions cérébelleuses même minimes et pas très étendues comme le sous type du Dandy-

Walker : Mega-citerna magna qui épargnent le vermis peuvent être associées à une 

symptomatologie psychiatrique (78, 50, 140, 76, 101, 65, 149). 

En effet, les images IRM ont montré qu'un certain degré de dysgénésie vermienne peut être 

retrouvée dans tous les types du Dandy-Walker complexe y compris Mega-citerna magna. 

 

Des études par imagerie volumétrique quantitative (36) retrouvent qu'une hypoplasie 

cérébelleuse est particulièrement du vermis est souvent associée à des troubles psychiatriques.  

Un large spectre de symptômes psychiatriques a été décrit dans le syndrome de Dandy-

Walker. Ils varient beaucoup entre les cas allant de symptômes schizophréniques, autisme, 

mutisme, troubles bipolaires et troubles envahissant du développement. Ceci peut être 
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expliqué par la variété des anomalies structurelles et anatomiques du cervelet lors de ce 

syndrome (Dandy-Walker Malformation, Dandy-Walker Variant, Mega-citerna magna), la 

sévérité de l'atteinte et à l'association à d'autres anomalies et malformations du système 

nerveux central ou à d'autres malformations organiques.  

Cependant, malgré ce large éventail de symptômes, des caractéristiques communes ont été 

observées tel que l'âge jeune de survenue, la forte prévalence des déficits cognitifs avec un 

fonctionnement intellectuel souvent limité ainsi qu'une réponse insuffisante au traitement. 

 

6.1. Relation entre cervelet et schizophrénie : 

Plusieurs auteurs ont émis l’hypothèse que le cervelet joue un rôle dans la schizophrénie.(8), 

(88), (47), (115), (141), (106), (66). 

Ils la conceptualisent comme un trouble du développement neurologique (41) établissant ainsi 

le rôle du cervelet dans la physiopathologie de la schizophrénie. 

 

Andreason (9) a développé la théorie du processus « Dysmétrie cognitive » qui serait due à 

un dysfonctionnement dans le circuit cortico-ponto-thalamo-cortical. Ce dysfonctionnement 

est à l’origine de modifications des connexions cortico cérébelleuses. L'hypothèse émise est 

que le cervelet serait au moins en partie à la base des troubles cognitifs et des symptômes 

cliniques de la  schizophrénie. (7). 

 

Le cervelet à travers le réseau des cellules de Purkinji qui sont de petite taille dans le vermis 

cérébelleux chez les patients schizophrènes (138) et ses noyaux profonds module le traitement 

des informations entrantes et détecte les erreurs.  

 

Lorsque cette fonction est perturbée, les perceptions deviennent erronées conduisant à des 

événements mal interprétés. Ceci pourrait être à l’origine des symptômes psychotiques tels 

que délires et hallucinations (8) 
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Les travaux récents démontrent la valeur de l’IRM anatomique du cervelet, afin d’identifier 

les éventuelles anomalies dans les étapes du développement neurologique dans la 

schizophrénie. Des études par imagerie ont été réalisées afin d’essayer d’établir une 

association présumée entre une schizophrénie et des anomalies volumétriques du cervelet 

(62), (61), .(83) 

 

Dans toutes ces études, des atrophies cérébelleuses et plus particulièrement du vermis ont été 

observées chez des patients schizophrènes. Ces études ont établi une corrélation entre le degré 

de l’hypotrophie et la sévérité des symptômes cliniques. (96) 

 

Des anomalies morphologiques au niveau du vermis cérébelleux ont été mises en évidence 

chez les patients schizophrènes. Elles provoquent des dysmétries cognitives (145), (95). 

 

Des imageries par IRM fonctionnelle ont renforcé ces résultats (132). 

Des données morphométriques du vermis cérébelleux en post mortem tendent à confirmer les 

données tomographiques qui montrent des vermis de taille plus réduite chez les patients 

schizophrènes comparés aux patients non schizophrènes  (146) 

 

Malgré toutes ces avancées considérables, le rôle exact du cervelet dans la schizophrénie n'est 

pas encore complètement élucidé :(Les lésions cérébelleuses sont-elles la cause ou la 

conséquence de ces manifestations psychiatriques ?). (131) 
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6.2. Relation entre cervelet et troubles bipolaires : 

Un rapport entre des lésions du cervelet et les troubles de l’humeur a été établi. (37). 

Plusieurs auteurs ont essayé de mettre en évidence cette association. 

(80), (79), (128). 

Les pathologies cérébelleuses peuvent être à l’origine des changements de l’humeur et des 

comportements (116). 

Delbello et al dans une étude par imagerie quantitative montrent une atrophie cérébelleuse 

surtout du vermis chez les patients bipolaires, d’autant plus prononcé que les épisodes sont 

répétés. Cela suggère que l’atrophie peut être un évènement neurodégénératif tardif chez les 

patients avec de multiples épisodes. (40). 

D’autres études par IRM volumétrique, confirment ces résultats (94), (23), (148). 

L’imagerie morphologique (91) retrouve des anomalies cérébelleuses au niveau de la partie 

postéro- inférieure du vermis chez des patients avec de multiples épisodes bipolaires.  

L’imagerie fonctionnelle dans une étude menée chez des enfants (35) retrouve des résultats 

similaires à ceux des adultes souffrant de troubles bipolaires. Des anomalies neurobiologiques 

dans le cortex frontal et le vermis cérébelleux étaient présentes chez des enfants présentant 

des troubles de l’humeur avec un risque familial de troubles bipolaires.   

 

Des liens ont aussi été établis entre : 

 Des atteintes cérébelleuses et l’autisme (126), (108) des lésions cérébelleuses et les troubles 

de déficit de l’attention-hyperactivité. (60) 

Des lésions cérébelleuses et les troubles obsessionnels compulsifs (111). 

 

Bien que cette association entre syndrome de Dandy-Walker et symptomatologie 

psychiatrique puisse être fortuite, il nous parait important de considérer que ces troubles 

seraient au moins en partie l’expression d’une anomalie neurodéveloppementale. 
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Cette possibilité est étayée par des données cliniques : le fait que dans un groupe de patients 

présentant des anomalies cérébelleuses et plus particulièrement du vermis, certaines 

manifestations psychiatriques  ont été observées. 

De même les avancés récentes de l’imagerie  ont permis la mise en évidence de ces altérations 

quantitatives (atrophies) et morphologiques (dysgénésies) dans les troubles psychiatriques. 

 

Une autre possibilité alternative est de considérer que les pathologies cérébelleuses (syndrome 

de Dandy-Walker) en tant que facteurs de risque parmi les nombreux connues pour présenter 

un trouble psychotique ou d’autres troubles mentaux.  

 

A travers ce travail, nous espérons contribuer à une meilleure compréhension de l’association 

entre les lésions cérébelleuses de façon générale et les manifestations psychiatriques, pour 

optimiser les prises en charge et éviter des parcours d’errances diagnostiques comme chez 

notre patient. 

 

Enfin, à travers le cas que nous avons illustré, nous avons voulu aborder un point éthique. Du 

fait de la rareté de cette pathologie, de sa difficulté de son diagnostic, sa connaissance était 

limitée. L’incertitude pronostique interdisait aux médecins impliqués dans le conseil anténatal 

de donner des informations fiables aux parents (70). 

De ce fait et jusqu’en 1995, la majorité des fœtus porteurs de cette malformation étaient 

avortés à la demande des parents. (1) 

Notre cas a été découvert tardivement. Il est resté longtemps asymptomatique et a « échappé » 

au diagnostic anténatal ce qui lui a permis de « naître », et d’avoir une vie relativement 

ordinaire, se marier, avoir des enfants, être inséré socialement et être propriétaire de sa 

maison. 

Certes, depuis l’apparition de la symptomatologie psychiatrique sa qualité de vie é été altérée, 

mais cela à notre avis n’est pas un motif d’incompatibilité avec la vie. 

En enrichissant la littérature de cas de pathologies rares, cela permet de mieux les étudier et 

approfondir leur connaissance, d’où l’autre intérêt que nous avons voulu donner à notre cas.  
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7. CONCLUSION  

A travers le cas que nous avons décrit, appuyé par les nombreux autres cas rapportés déjà 

dans la littérature, nous avons essayé de mettre en évidence l’importance du cervelet dans la 

modulation et le traitement des fonctions supérieures tel que le comportement, la cognition, 

les affects. Ces fonctions qui étaient négligées ou mal connues il y a quelques décennies.  

La littérature de ces dernières années est devenue riche de preuves démontrant que des lésions 

du cervelet congénitales ou acquises peuvent être à l’origine de manifestations psychiatriques. 

Nous espérons à travers ce travail contribuer à renforcer les cas existant afin que les 

recherches puissent dans le futur aboutir à une meilleure compréhension de la 

physiopathologie des troubles mentaux et définir le rôle exact d’une atteinte du cervelet dans 

leur genèse.  

 

 

 

 

 

8. ABREVIATIONS  

 

DWM : DANDY-WALKER MALFORMATION 

DWV : DANDY-WALKER VARIANT 

ECT : ELECTRO CONVULSIVOTHERAPIE 

EDM : ETAT DEPRESSIF MAJEUR  

EEG : ELECTRO ENCEPHALOGRAMME  

IRM : IMAGERIE PAR RESONNANCE MAGNETIQUE 

MCM : MEGA CITERNE MAGNA 

QI: QUOTIENT INTELLECTUEL  

TCC : THERAPIE COGNITIVO COMPORTEMENTALE 

TDAH : TROUBLE DE DEFICIT DE L’ATTENTION / HYPERACTIVITE 
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Résumé : 

Le syndrome Dandy-Walker est une malformation congénitale rare de la fosse cérébrale postérieure. Il 

comprend la malformation de Dandy-Walker, le Dandy-Walker variant et la méga grande citerne. 

Il se caractérise par la triade anatomique suivante : 

 

- Une dilatation kystique de quatrième ventricule 

-  Une dysgénésie du vermis cérébelleux   

- Une position surélevée de la tente du cervelet 

L’objectif principal de ce travail était de répondre à la question du rôle d’une lésion du cervelet telle 

qu'une malformation dans le syndrome de Dandy-Walker dans la genèse des troubles psychiatriques. 

Pour y répondre, nous avons, dans un premier temps, fait un rappel sur l’embryologie  et l’anatomie du 

cervelet, puis nous avons résumé les connaissances actuelles et les notions récentes du syndrome de 

Dandy-Walker. 

Dans un second temps, nous avons présenté le cas clinique d’un patient atteint d’un syndrome de 

Dandy-Walker et qui a présenté des troubles  psychiatrique secondaires. 

Suivi d’une revue de l’littérature systématique de tous les cas similaires décrits. Nous avons répertorié 

31 cas, le premier étant décrit par Turner en 2001. 
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Enfin, nous avons discuté nos données en prenant appui sur les différentes hypothèses et preuves 

avancées par plusieurs auteurs pour expliquer l’impact du cervelet dans l’apparition des troubles 

psychiatriques. 

 

Mots clés : syndrome de Dandy-Walker, malformation du cervelet, kyste de la fosse cérébrale 

postérieure, troubles psychiatrique, dysplasie du vermis. 

 

Abstract: 

The Dandy-Walker syndrome is a rare congenital malformation of the posterior fossa. It includes 

Dandy-Walker  malformation, Dandy-Walker variant and the mega-citerna magna. 

 

It is characterized by the following anatomical triad: 

- A cystic dilatation of the fourth ventricle 

- A dysgenesis of the cerebellar vermis 

- An elevated position of the tentorium 

The main objective of this work was to answer the question of the role of a lesion such as a 

malformation of the cerebellum in the Dandy Walker syndrome in the pathogenesis of psychiatric 

disorders. 

To answer this, we have, firstly, on a point of embryology and anatomy of the cerebellum, then we 

summarized the current knowledge and recent concepts Dandy Walker syndrome. 

 

Secondly, we presented the clinical case of a patient with Dandy Walker syndrome and who presented 

secondary psychiatric disorders. 

Followed by a systematic review of the literature of all similar cases described.we identified 31 cases, 

the first being described by Turner in 2001. 

Finally, we discussed our data by relying on various assumptions and proven by several authors to 

explain the impact of the cerebellum in the development of psychiatric disorders. 

 

Keywords : Dandy-Walker syndrome, malformation of the cerebellum, cyst of the posterior fossa, 

psychiatric disorders, dysplasia of the vermis. 


