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RESUMO

Introducéo: A malformacéo de Dandy-Walker (DWM) é uma condi¢do congénita
rara do sistema nervoso central caracterizada por anomalias da fossa posterior do
cérebro, envolvendo tronco encefalico, cerebelo e quarto ventriculo. Essa malfor-
mac&o pode resultar em uma variedade de sintomas neurolégicos, como hidroce-
falia, ataxia, crises convulsivas e atraso do neurodesenvolvimento. Descri¢cdo do
caso: Crianca do sexo masculino, 26 semanas de gestacdo portador da malforma-
cao de Dandy-Walker, apresentando em exame ultrassonografico os seguintes
achados: hidrocefalia, hipoplasia e rotagcdo do vermis cerebelar e comunicagédo do
quarto ventriculo com a cisterna magna. Discussdao: A DWM é uma condicdo
muito rara, com incidéncia de 1 para cada 20 mil nascidos vivos, tendo como prin-
cipal fator de risco o histérico familiar. E considerada uma patologia bastante com-
plexa tendo em vista o desenvolvimento neuroldgico inadequado e, consequente-
mente, as sintomatologias associadas. O diagndstico pode ser suspeitado durante
os exames ultrassonograficos do 2° trimestre onde a fossa posterior deveria estar
completamente formada e desenvolvida. Conclusdo: Diante disso, a malformacéo
de Dandy-Walker representa um grande desafio clinico tendo em vista a sua com-
plexidade anatbmica e as manifestacdes clinicas variaveis. Assim, evidencia-se a
importancia de uma abordagem individualizada baseada nas caracteristicas do
caso.

ABSTRACT

Introduction: Dandy-Walker malformation (DWM) is a rare congenital condition
of the central nervous system characterized by anomalies of the posterior fossa of
the brain, involving the brainstem, cerebellum and fourth ventricle. This malfor-
mation can result in a variety of neurological symptoms, such as hydrocephalus,
ataxia, seizures and neurodevelopmental delay. Case report: A 26-week-old male
child with Dandy-Walker malformation presented with the following ultrasound
findings: hydrocephalus, hypoplasia and rotation of the cerebellar vermis and
communication of the fourth ventricle with the cisterna magna. Discussion: DWM
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IS a very rare condition, with an incidence of 1 in 20,000 live births, with family
history being the main risk factor. It is considered a very complex pathology in
view of the inadequate neurological development and, consequently, the associated
symptoms. The diagnosis can be suspected during 2nd trimester ultrasound exami-
nations where the posterior fossa should be fully formed and developed. Conclu-
sion: In view of its anatomical complexity and variable clinical manifestations,
Dandy-Walker malformation represents a major clinical challenge. This highlights
the importance of an individualized approach based on the characteristics of the
case.

INTRODUC}AO COM OBJETIVO

A malformacéo de Dandy-Walker (DWM) corresponde a uma anomalia congénita rara do sis-
tema nervoso central caracterizada por uma complexa malformagéo da parte posterior do cérebro. Ela
envolve um desenvolvimento anormal dessas estruturas, promovendo um aumento do quarto ventri-
culo, auséncia do vermis cerebelar e presenca de cisto cisternal na fossa posterior.

Essa malformacéo pode resultar em uma variedade de sintomas neurologicos, como hidrocefa-
lia, que corresponde ao acumulo de liquido no cérebro, ataxia, sendo uma incoordenacdo motora,
além do atraso no desenvolvimento intelectual e crises convulsivas.

Essa condicdo foi descrita por dois neurocirurgides americanos, Walter Dandy e Arthur Walker,
em 1914 e 1942, respectivamente, de onde foi originado o nome da malformacdo. A partir de entdo,
diversos avanc¢os de imagem foram surgindo e aperfeicoando o diagndstico dessa anomalia cerebral.

Embora seja uma condicdo congénita, os sintomas variam entre os individuos acometidos,
desde assintomaticos até complicacdes sérias. Assim, 0 manejo dessa condi¢do requer uma equipe
multidisciplinar de especialistas, bem como um diagnostico precoce, a fim de abordar os impactos
emocionais e de promover um planejamento adequado para cada caso.

Este relato de caso corresponde a um feto de 26 semanas que foi identificado a malformacéo de
Dandy-Walker, mediante os achados ultrassonogréaficos de alteracGes na fossa posterior. Diante disso,
0 objetivo deste artigo € enfatizar a importancia da detec¢do precoce e do tratamento individualizado.

DESCRICAO DO CASO

Crianca, sexo masculino, portador da Sindrome de Dandy Walker, gerada em mée de 42 anos,
estando na oitava gestacdo (G8P5A2). Compareceu a clinica para realizacdo de exame de ultrassono-
grafia obstétrica no dia 08 de dezembro de 2022. No momento do exame com idade gestacional de
26 semanas e 2 dias pela primeira ultrassonografia.

Resultados de ecografia fetal evidenciam gestacdo topica, com feto Unico em situacao longitu-
dinal, apresentacao pélvica e dorso posterior, apresentando batimentos fetais de 149 bpm e movimen-
tos fetais presentes. Peso fetal estimado de 1022 gramas, no percentil 71.

Durante a realizacéo, foi observado algumas alterac6es no polo cefalico do feto, na qual apre-
sentava: ventriculos laterais e terceiro ventriculo dilatados, hipoplasia e rotagdo do vermis do cerebelo
e comunicacao do quarto ventriculo com a cisterna magna. Esses achados séo sugestivos de Malfor-
macao de Dandy Walker.
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Imagem 1. Ventriculo lateral dilatado.
Fonte: arquivo pessoal dos autores.
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Imagem 2. Hipoplasia e rotacdo do vermis do cerebelo.
Fonte: arquivo pessoal dos autores.
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Imagem 3. Dilatagao dos ventriculos laterais.
Fonte: arquivo pessoal dos autores.
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Imagem 4. Comunicagdo do quarto ventriculo com a cisterna magna - “Blake’s pouch”.
Fonte: arquivo pessoal dos autores.

DISCUSSAO COM REVISAO DA LITERATURA

A DWM ¢ uma condi¢do muito rara, com incidéncia estimada em 1 a cada 20.000 nascimentos.
Além disso, um dos principais fatores de risco para a doenca € a historia familiar, na qual parentes de
primeiro grau tem maior risco de ter a DWM do que a populagdo em geral.

A DWM é considerada uma patologia bastante complexa, a qual envolve a fossa posterior ce-
rebral e o cerebelo. A classica triade dessa malformacéo é definida por: 1 - agenesia completa ou
parcial do vermis cerebelar; 2 - alargamento da fossa posterior cerebral, principalmente com deslo-
camento do tentdrio; 3 - dilatacdo cistica do 4° ventriculo. A patogenia da DWM envolve o desen-
volvimento anormal do vermis cerebelar, o qual compromete o fechamento do 4° ventriculo e acarreta
a formagao da “Blake’s pouch”, uma formagao cistica que comunica a cisterna magna ao 4° ventri-
culo. Como resultado desse processo, ha o alargamento da fossa cerebral posterior.

Ademais, a DWM normalmente é suspeitada pela ultrassonografia no 2° trimestre gestacao,
tendo como achados tipicos o0 aumento da cisterna magna (>10mm) no corte axial a nivel do diametro
transcerebelar e a ventriculomegalia, principalmente nos ventriculos laterais.

Outrossim, a DWM pode estar associada a outros distarbios do sistema nervoso central (snc).
Entre elas, cabe destacar a agenesia do corpo caloso, holoprosencefalia e encefalocele. Quanto aos
disturbios associados que nao sdo do SNC, ressaltam-se as anormalidades congénitas cardiacas e 0s
rins policisticos.

Em casos de suspeita de DWM, sdo necessarios exames complementares para auxiliar a avali-
acdo do feto, tais como: neurossonografia fetal e ecocardiografia fetal. Ademais, quanto a via de
parto, o parto vaginal ndo esta contraindicado, mas o parto cesareo pode ser requerido, principalmente
em casos que o feto tiver macrocefalia decorrente da hidrocefalia.

O prognéstico da DWM aparenta depender se ha alguma malformacdo associada a patologia,
como distdrbios cardiacos ou cromossdémicos. Os estudos sdo controversos quanto ao progndstico
desses pacientes, mas ha indicios de que mais de 30% dos casos tém finais favoraveis, em que 0s
pacientes tém o desenvolvimento neural normal e auséncia de patologias associadas 8 DWM.
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CONCLUSAO

Em suma, a malformacéo de Dandy-Walker representa um desafio clinico significativo devido
a sua complexidade anatbmica e as manifestacdes clinicas variaveis, por isso, a abordagem deve ser
individualizada baseada nas caracteristicas do caso, controle dos sintomas e suporte do desenvolvi-
mento neuroldgico, a fim de proporcionar cuidados especificos para essa condicdo rara e complexa.
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