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Resumo

A Sindrome de Dandy-Walker é definida como uma anomalia congénita rara, que geralmente
apresenta-se na infancia, caracterizada pela malformacédo do sistema nervoso central. Suas principais
manifestagbes clinicas s&o: atraso no desenvolvimento psicomotor, hipotonia, microcefalia e
sintomatologias relacionadas a hidrocefalia. Realizou-se o detalhamento de um achado clinico de uma
crianga que apresentou um caso raro de Sindrome de Dandy Walker. Paciente, sexo feminino, 15
meses, hospitalizada com quadro de tosse, dispneia, cansaco de repouso e febre. Apresenta
cardiopatia. Foi diagnosticada com sindrome de Dandy Walker, quando procurou assisténcia médica
devido a um aumento progressivo e anormal da cabeca e retardo no desenvolvimento neuropsicomotor.
ApOs tratamento e resolucdo do quadro respiratorio, a paciente obteve alta e foi encaminhada para
acompanhamento em consultério médico. A Sindrome de Dandy-Walker trata-se de uma doenca de
elevada morbimortalidade que acomete igualmente ambos os sexos. O diagnoéstico definitivo é
realizado por meio de ressonancia magnética e pelos achados neurorradiolégicos caracteristicos. O
tratamento € sintomatico e de suporte. Diante do exposto, conclui-se que é necessario a ampliacdo da
discussdo dessa rara sindrome com o intuito de ampliar os conhecimentos e cuidados das criangas
que a apresentarem. Vale a pena reforcar a necessidade de maior aten¢céo ao pré-natal, uma vez que
a maioria dos casos sdo ocasionados por fatores que podem ser evitados ou controlados.

Palavras-chave: Sindrome de Dandy Walker, malformag8es cerebrais, doencas do sistema nervoso.
Area do Conhecimento: Ciéncias da Saude.
1 INTRODUCAO

A Sindrome de Dandy-Walker € uma anomalia congénita rara, que geralmente apresenta-se
na infancia, caracterizada pela malformacédo do sistema nervoso central (VIRGILI; GARCIA, 2010).
Historicamente, essa malformacgdo foi denominada por varios nomes, como Sindrome de Dandy,
Malformagdo de Dandy-Walker, cito de Dandy Walker, dilatacdo do IV ventriculo, Malformacao de
Luschka e Magendie (ANGEL et al., 2013).
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Essa sindrome apresenta-se por associacdo de alteracBes no sistema nervoso central:
ventriculomegalia de grau variado; agenesia parcial ou total do vermis cerebelar; dilatagao cistica do IV
ventriculo; alargamento da cisterna magna (PATTA et al., 2013).

A incidéncia da Sindrome de Dandy-Walker é de 1:25.000 nascidos, com uma taxa de 10 a
66% de mortalidade, devido as malformacdes associadas (PATTA et al., 2013). Segundo Ewald et al.
(2006), a incidéncia de anomalias sistémicas com a presengca da Sindrome de Dany-Walker é,
aproximadamente, de 70%.

Essa sindrome possui uma etiologia heterogénea, acometendo o individuo devido a alteracéo
genética por meio de um gene recessivo, ou, na sua grande maioria, associada a causas evitaveis, as
quais a gestante expde-se no primeiro trimestre de gravidez (ANGEL et al., 2013). Os fatores mais
comuns que predispdem ao acometimento da crian¢a pela Sindrome de Dandy-Walker sdo a exposi¢ao
materna a rubéola, sarampo, toxoplasmose, citomegalovirus, alcool, warfarin, deficiéncia vitaminica de
riboflavina (VIRGILI; GARCIA, 2010).

Atraso no desenvolvimento psicomotor, hipotonia, microcefalia e, predominantemente,
sintomatologias relacionadas a hidrocefalia séo os principais marcos clinicos da Sindrome de Dandy-
Walker (Ewald et al., 2006). Segundo Ewald et al. (2006), de 40 a 70% das criancas com Sindrome de
Dandy-Walker que possuem um bom progndstico podem apresentar déficit cognitivo.

Este trabalho tem por objetivo apresentar o relato do caso de uma crianca atendida na pediatria,
apresentando Sindrome de Dandy-Walker, e suas complicages associadas. Este trabalho justifica-se
na ampliagdo do conhecimento académico e na divulgacdo de informa¢Bes que possam corroborar
para a identificacdo dessa sindrome precocemente em outros atendimentos.

Figura 1 Figura 2

Fonte: Autoria propria. Fonte: Autoria propria.

Figura 3

Fonte: Autoria propria.
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2 METODOLOGIA

O estudo foi desenvolvido sobre o tema da sindrome de Dandy Walker, uma vez que esse
assunto é uma condigdo rara e existem poucos contetdos relacionados a esse tema.

Para enriquecer o estudo, realizou-se um levantamento e detalhamento de um achado clinico
de uma crianga do sexo feminino que apresentou um caso raro de Sindrome de Dandy Walker. O relato
de toda a cronologia e acontecimentos, desde os primeiros sintomas até o desfecho do caso, foi
repassado pelo responsavel sobre a crianca apds ser elucidado sobre o estudo e consentir a sua
publicacéo e divulgagdo, assinando o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido.

Para o referencial teérico e a revisdo bibliografica, utilizou-se trabalhos académicos
(publicacBes em periédicos), em lingua portuguesa, utilizando-se as palavras chave “Sindrome de
Dandy Walker”, “Encefalopatias” e “malformacgdes encefalicas” nas bases de pesquisa do Google
Académico e Scientific Electronic Library Online (SCIELO).

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

3.1 RELATO DE CASO

S.V.B.A, sexo feminino, branca, 15 meses de idade, nasceu de parto normal sem
intercorréncias, nascida a termo apresentando peso e tamanho ideal para a idade gestacional.

Foi hospitalizada com quadro de tosse intermitente, dispneia, cansago de repouso e febre
(39°C).

Historia patologica pregressa: paciente cardiopata, apresenta comunicacao interatrial de 7mm
e aumento de atrio direito e ventriculo direito, evidenciado pela radiografia ilustrada na figura 3. Em
acompanhamento com cardiologista, aguarda cirurgia para corre¢cdo. Faz uso de furosemida 1,5
mg/kg/dia.

Aos seis meses de idade procurou assisténcia médica devido a um aumento progressivo e
anormal da cabeca e da fontanela anterior, além de apresentar auséncia dos marcos do
desenvolvimento normal para idade, como sentar, engatinhar, balbuciar e responder a vozes externas.
Realizou ventriculografia, que evidenciou dilatagdo dos ventriculos, confirmando o diagnéstico da
sindrome de Dandy Walker. Por conta disso, € acompanhada pelo neuropediatra.

Exame fisico:

Ectoscopia: encontrava-se prostrada, corada e hidratada, ativa e reativa, sem alteracdo de
consciéncia. Apresentava peso de 6,630 kg

Cabeca e pescogo: mucosas coradas e hidratadas, auséncia de linfonodos palpaveis.
Perimetro cefalico de 53 cm com aumento acentuado da fronte (FIGURA 1), fontanela posterior fechada
e anterior medindo 5 cm.

Torax: & inspecdo, apresentava deformacéo toracica, demonstrado na figura 2. A ausculta
respiratoria apresentava murmdario vesicular diminuido com creptagdes difusas. A ausculta cardiaca
apresentava ritmo regular em dois tempos, bulhas normofonéticas, sem sopro.

Abdome: livre, auséncia de dor a palpacéo superficial e profunda, auséncia de massas ou
visceromegalias com ruidos hidroaéreos positivos.

Apresentava alimentacéo e funcgdes fisiol6gicas preservadas.

Foi solicitado exames laboratoriais e radiografia de térax. Os exames laboratoriais
apresentavam PCR inferior a 6 UI/L, leucécitos 20.260/mms3, bastdes 4%, ureia 30 mg%, creatinina 0,33
mg%, sddio 137 mEqg/L, Potassio 4,4 mEqg/L. A radiografia do térax evidenciou condensac¢ao no pulméao
esquerdo.

Passou por um internagéo prévia ha dois meses devido a pneumonia.

Ao ser admitida no hospital, foi iniciado o tratamento para pneumonia com uso de ampicilina
1g/10 ml-2,5 ml de 6 em 6 horas, por sete dias. Para melhora respiratéria, utilizou-se Clenil 50 mg/jato,
um jato a cada 12 horas, soro fisiol6gico nasal 10 vezes ao dia e oxigenioterapia em cateter nasal se
saturacado menor que 92%.

A paciente obteve melhoras do quadro respiratério, recebendo alta 7 dias apds o inicio do
tratamento, sendo encaminhada para acompanhamento em consultério médico.

3.2 DISCUSSAO

Descrita pela primeira vez em 1914, por Dandy e Blackfan, a Sindrome de Dandy Walker é uma
malformacgé&o congénita relativamente rara do sistema nervoso central. A sindrome se manifesta, ainda
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na primeira infancia, em uma triade classica de agenesia total ou parcial do vermis cerebelar, dilatacdo
cistica do quarto ventriculo e alargamento da fossa posterior com associado deslocamento dos seios
laterais. Também pode se manifestar com uma fossa posterior ampla, atrésia dos forames de Luschka
e Magendie e hidrocefalia, sendo a hidrocefalia supratentorial uma complicagcéo bastante comum nos
portadores de Dandy Walker (FONSECA et. al, 2017).

Trata-se de uma doenca de elevada morbimortalidade que acomete igualmente ambos os
sexos, se manifestando em um a cada 25 mil nascidos vivos, mas que ainda ndo tem sua etiologia
totalmente esclarecida (FONSECA et. al, 2017). Segundo Fonseca et. al (2017) a melhor explicacéo
para o aparecimento da sindrome & um defeito no desenvolvimento dos forames de Lushka e
Magendie, por volta do quarto més de gestacdo. Por ndo se encontrar permeavel nesse periodo, da-se
inicio a um processo de hipertenséo no sistema ventricular, com posterior dilatacéo dessas estruturas.
De Patta et. al (2013) identifica como fator predisponente para o aparecimento da sindrome a
exposicado, ainda no periodo fetal, a rubéola, a toxoplasmose, ao citomegalovirus, entre outras causas.

Sua evolucao clinica depende do grau de malformacédo cerebelar e da hidrocefalia e sua
mortalidade se deve, principalmente as anomalias associadas ao Dandy Walker, entre elas,
hidrocefalia, defeitos cardiacos congénitos, fenda labial e palatina, e defeitos do fechamento do tubo
neural. (KHAN et. al, 2009). Sendo as alteracdes cardiacas e a ventriculomegalia as altera¢cdes mais
comuns, manifestando em 41% e 27% dos casos, respectivamente (FONSECA, 2016). A apresentagéo
clinica mais comum da Sindrome de Dandy Walker inclui retardo no desenvolvimento psicomotor e
aumento da caixa craniana, devido a hidrocefalia que se manifesta, geralmente, nos dois primeiros
anos de vida da crianca. Ataxia de marcha e movimentos involuntarios dos olhos (nistagmo),
espasticidade e convulsbes, sintomas de disfuncdo cerebelar (FONSECA et. al, 2017; PEREIRA et. al,
2001).

O diagnéstico, ainda no periodo pré-natal € um desafio, podendo ser realizado por meio de
ultrassonografia de rotina no primeiro trimestre da gestacdo. No caso do feto apresentar a Sindrome
de Dandy Walker o exame ira demonstrar alargamento da cisterna magna e do quarto ventriculo e
aplasia ou hipoplasia do vermis cerebelar. No entanto, o diagnostico definitivo é realizado por meio de
ressonancia magnética e pelos achados neurorradiolégicos caracteristicos, sendo o exame
anatomopatolégico o padrao ouro (FONSECA et. al, 2017; DE PATTA et. al, 2013).

O tratamento é sintomético e de suporte, sendo indicada a derivacdo cirdrgica ventriculo-
peritoneal para o tratamento da hidrocefalia. A crianca deve ter assisténcia multidisciplinar para
acompanhamento do desenvolvimento neuropsicomotor. O prognéstico é reservado e o desfecho
clinico e intelectual dos fetos depende do grau de acometimento do sistema nervoso central e das
malformacBes associadas. Cerca de 40% dos portadores ndo possuem deficiéncia intelectual, dos
outros 60%, 20% vao apresentar leve retardo e 40% vao apresentar retardo mental severo, sendo essa
manifestagdo relacionada a presenca de vermis cerebelar normal (FONSECA et. al, 2017; KLEIN et.
al, 2003; KHAN et. al, 2009).

4 CONSIDERACOES FINAIS

No caso apresentado, temos uma paciente em um atual quadro de pneumonia, sendo que nao
foi observado por meio da reviséo literaria relagdo dessa patologia com a sindrome estudada. Demos
enfoque na sindrome de Dany-Walker no presente artigo, pelo relato foi possivel observar as
complicagBes mais comuns dessa sindrome como acometimento cardiaco e o aumento do perimetro
cefélico, demonstrando, assim, a importancia de um diagnéstico precoce e o tratamento multidisciplinar
adequado, com intuito de minimizar os efeitos causados pelas altera¢cdes da sindrome e de modo
permitir maior qualidade e tempo de vida do paciente.

Vale a pena reforcar a necessidade de maior atencao ao pré-natal, uma vez que a maioria dos
casos que apresentam a Sindrome de Dany-Walker é ocasionada por fatores que podem ser evitados,
ou mesmo controlados.

Conclui-se que é necessario a ampliagdo da discusséo dessa rara Sindrome com o intuito de
ampliar os conhecimentos e cuidados para com as criancas que a apresentarem.
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