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DESVELANDO A SINDROME DE DANDY WALKER NA LITERATURA
CIENTIFICA

ANA CLEIDE PATRICIO DE SOUZA
RESUMO

INTRODUCAO: A literatura cientifica nos auxilia e nos direciona ao entendimento sobre
temas de saude diversos que incluem a Sindrome de Dandy Walker (SDW), uma malformagao
cerebral complexa considerada rara, sua incidéncia ¢ de 1 a cada 30.000 nascimentos em média
e estd associada a outras anomalias do Sistema Nervoso central. A tematica necessaria e urgente
que podem auxiliar as pessoas com SDW, familiares e equipe multidisciplinar, tematica
pouco abordada nos estudos com brasileiros. OBJETIVO: Como objetivo geral o presente
estudo apresenta um levantamento da literatura cientifica sobre a Sindrome de Dandy Walker
e suas associagOes, buscando oferecer informagdes sobre o tema. METODOLOGIA:
Realizou-se uma pesquisa bibliografica qualitativa para obter dados sobre a SDW, embasando
a pesquisa de maneira tedrico-metodologico para o alcance dos resultados. Aplicou-se a
analise de contetdo e categorizamos por tipo de estudo e associagdo. Localizados através da
busca com o descritor “Sindrome ¢ Dandy walker”, as bases PUBMED (5) e LILACS (3),
resultando em 8 artigos analisados e discutidos, o recorte temporal de janeiro de 2018 a
setembro de 2023. RESULTADOS E DISCUSSAO: Diante do levantamento os artigos
localizados nas Bases de dados citadas no estudo, teve como assunto principal Sindrome de
Dandy Walker descritor utilizado para a busca. Saliente-se que as pesquisas brasileiras
continuam incipientes, se comparadas a outros paises, as publicagdes predominantes sdo de
autores estrangeiros. E quanto a analise relatos de casos e analises sao os tipos de estudos que
abordam SDW es varias associagdes reafirmam o nosso referencial tedérico que embasou o
artigo. CONSIDERACOES FINAIS: Considera-se a relevancia do estudo que corrobora
para desvelar a Sindrome de Dandy Walker e suas multiplas associagdes auxiliando aqueles
que desconhecem essa condi¢do. Porém, a limitacdo do estudo se d& justamente por
apresentarem analises e relatos de casos, em quase sua totalidade de pessoas com outros
fenodtipos. Necessitamos de pesquisas em pessoas com SDW no Brasil, para que os resultados
possam ajudar maes, familiares e a equipe multidisciplinar, compreender e conduzir melhor o
cuidado e tratamento as pessoas. Desse modo, desejamos que outros estudantes profissionais
das areas de saude, para a possibilidade contribuir e acrescentar outros estudos sobre o mesmo
tema contribuindo para sua visibilidade. Palavras-chave: Malformacao cerebral; Malformacgao
de Dandy Walker; Complexo de Dandy Walker; Distirbios Neurologicos; Visibilidade.

1 INTRODUCAO
Em todo mundo nascem criangas com malformagdes genéticas e congénitas, em sua
maioria em paises com poucos recursos. Somados a esse contexto, a familia nao esta preparada

para o diagndstico, grande parte dos especialistas também nao conhecem essa sindrome e suas
associacoes. As pessoas com Sindrome de Dandy Walker (SDW). apresentam limitagdes
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cognitiva, motoras, emocionais e outros tipos de necessidades. Tratar o tema em evento de
saude ¢ primordial para visibiliza-la, visto que a SDW ainda ¢ desconhecida de muitos e
mesmos raras sao muitas as pessoas que requer atencao em diversos segmentos da satide possam
ser auxiliadas no tratamento e intervengdes das pessoas com essa condigao.

Justificamos o presente estudo para estimular pesquisas que visibilizem tratamentos
dessa rara condigao, visto que, no ambito da Ciéncia da informacao e da Ciéncia da saude, onde
ambas areas envolvem, a interdisciplinaridade, e formam discentes, docentes e ampliam os
olhares de profissionais que compdem as diversas categorias da area de satide, € que mantem
um contato nas consultas e uma aproximagdo em detrimento dos atendimentos e terapias
realizados na satde primaria, secundaria e terciaria, em todo o Brasil e muitos deles nao tem
conhecimento do tema, onde em sua maioria técnicos ou agentes de saide que realizam um
contato prévio o que poderia facilitar situagdes de espera ou atraso no atendimento emergencial
dessas pessoas. Como objetivo geral: Analisar os estudos recentes sobre a Malformacao de
Dandy-Walker. Buscando oferecer informacgdes relevantes e atuais sobre o tema que em virtude
da sua raridade apresentam consequéncias para o futuro de recém-nascidos, tornando
importantes relatos e estudos para conhecimento de todas e todos.

2 MALFORMACAO/SINDROME DE DANDY WALKER

A sindrome de Dandy Walker (SDW) caracteriza-se na forma classica por uma triade
de malformagdes congénitas do Sistema Nervoso central (SNC) que acomete o cerebelo, sao
elas: dilatacao cistica do quarto ventriculo, hipoplasia vermiana, cisto da fossa posterior e
hidrocefalia), também chamada de complexo de Dandy Walker, definida por uma série de
anomalias da fossa cerebral posterior sao elas: Malformagdo de Dandy Walker, variante de
Dandy Walker e Megacisterna Magna (CHEN,2022, ALVAREZ-ALVAREZ, et al, 2021).

Sua incidéncia ¢ de 1 a cada 30.000 nascimentos em média e estd associada a outras
anomalias do Sistema Nervoso central. O desenvolvimento neuropsicomotor apresenta atrasos
e corrobora com achados da literatura que sugerem um destaque para as estruturas da fossa
posterior para o desenvolvimento das habilidades cognitivas, motoras, linguisticas e sociais,
que sao itens fundamentais para o desenvolvimento total individuo (TONIA, RIBEIRO,
LAMONICA, 2019, MONTEAGUDO, 2020).

A Sindrome de Dandy Walker tem sua sintomatologia diversa e unica, o que difere € o
grau de hidrocefalia e alguns sintomas variando de pessoa a pessoa podendo apresentar
dificuldades como: falta de coordenagdo, de equilibrio, anomalias oculares, surdez,
movimentos involuntarios, epilepsia, defeitos cardiacos congénitos, tumores congénitos,
deficiéncia intelectual e outros defeitos cerebrais, como agenesia do corpo caloso, podendo ser
evidenciados nos primeiros anos de vida, outros casos aparecem no periodo da infancia,
adolescéncia e até na fase adulta. (MUSA, 2021, CHEN et. al. ,2022, DI NORA, 2023).

As malformagdes em sua maioria causam acimulo de liquido dentro e ao redor do
cérebro (Hidrocefalia) a medida que a pressao do fluido aumenta, a cabega cresce rapidamente
causando dor e ficando extremamente grande. A cirurgia de colocagdo de VPS em fase precoce
pode ser eficaz para evitar danos cerebrais, de modo a melhorar os resultados clinicos para
pacientes com DWS, reduzindo a pressdo cerebral, com a inclusdo da valvula de derivagdo os
especialistas precisam verificar se seu funcionando estd regular e os responsaveis pais e
cuidadores também precisam observar seu funcionamento (MUSA, 2021, CHEN, 2022). Nesse
sentido. As criangas necessitam de investigacdes precoces para avaliar suas necessidades
buscando neutralizar e aliviar sintomas.

O tratamento continuado em relagdo a condigdo de DWS pode incluir a colocagao de
um shunt com derivag¢des ventriculoperitoneal, cistoperitoneal ou shunt ventriculoperitoneal e
cistoperitoneal combinado, excisdo de membrana e procedimentos endoscopicos. Os
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especialistas orientam que os responsaveis observem se crianga apresentar sintomas de piora
no seu quadro geral como: vomito, dor de cabeca, choro frequente podem ser indicagdes que a
valvula ndo esta funcionando de forma, caso apresente epilepsia a mesma sera tratada com
medicamentos especificos. (FERREIRA, et al. 2022, CHEN et al. 2022).

O diagnostico da SDW pode ser realizado através da ultrassonografia, porém o exame
considerado ideal ¢ a ressonancia magnética fetal. Sua provavel ocorréncia ¢ influenciada por
fatores diversos, onde interagem a fatores ambientais e genéticos (heranga multifatorial). Se faz
necessario esclarecer a etiologia das malformacgodes pré-natais. A complexidade da sindrome de
Dandy-Walker se deve a suas multiplas associagdes, que marcardo o progndstico do paciente e
a necessidade de tratamento multidisciplinar. (CUEVAS NUNES et al, 2019, ALVAREZ-
ALVAREZ, 2021, MUSA, 2021). Sio raros casos em adultos e idosos, outros podem ser
assintomaticos e descobertos ao acaso através de tomografias e outros exames.

3 METODOLOGIA

Realizou-se para este estudo uma pesquisa bibliografica com abordagem qualitativa
para obter dados sobre a Sindrome de Dadny Walker, como método aplicamos com técnica
analise de conteudo (BARDIN, 2016) categorizando assim os tipos de estudos e as associagoes.
Buscou-se nas bases de dados PUBMED (andlises, relatos de casos, revisoes sistematicas) e
LILACS (estudos sobre prognostico e diagndsticos), utilizando o descritor “sindrome de
Dandy-Walker”, e “malformacdo de DandyWalker”, artigos disponiveis em texto completo e
gratuito que forma publicados com recorte temporal com inicio em 01 de janeiro de 2019 a 31
de agosto de 2023, foram filtrados e sem distinguir a lingua original. Excluidos um texto que
ndo tinha a Sindrome de Dandy Walker como assunto principal, resultando em oito artigos
sendo: cinco (PUBMED), trés (LILACS), efetivamente analisados e discutidos em nosso
estudo. Esses dados reafirmam a necessidade de se ampliagao de estudos direcionado para essa
malformagao cerebral e suas associacdes.

4 RESULTADOS E DISCUSSAO

No caso 1 - Tipo de estudo e associagdes: a investigacdo analisada apresenta as
caracteristicas clinicas, neuroimagens ¢ as anomalias associadas em criancas 28 criancas com
malformacgdes de Dandy-Walker e variante de Dandy Walker. Desse total: (13) apresentaram
Hidrocefalia, (3) anomalias do corpo caloso e hidrocefalia, (3) anomalia do corpo caloso, (3)
Anomalias geniturinarias, (2) Anomalias cardiacas. As caracteristicas clinicas mais comuns
apresentadas foram: (19) apresentaram atraso no desenvolvimento e epilepsia, (9) Epilesia. E
(1) crianga, “com SDW afetada pela sindrome de Down e outros disturbios congénitos,” ou
seja, duas sindromes em uma unica crianga. (DI NORA, 2023).

A variacao de associacdes, reflete parte da realidade, porém ndo sua totalidade, em
exames realizados (17) foram através diagnésticos com ressonancia magnética (RM), (5)
ultrassonografia transfontanelar, (4) tomografia computadorizada e (2) ultrassonografia pré-
natal. O envolvimento cognitivo e a epilepsia foram as comorbidades mais comuns e criangas
com Variante de Dandy Walker mais do que criangas com SDW, a hidrocefalia também ¢
frequente em ambas (DI NORA, 2023). A autora reforca que a RM ¢ o exame ideal para
diagnoésticos. Muito embora existam ultrassonografia tridimensional e ressonancia magnética,
nem sempre sao acessiveis nos centros de pré-natal mesmo sendo necessarios para o diagnostico
correto e consequentemente para o tratamento adequado. (FERREIRA et, al., 2022)

Caso 2- Tipo de estudo relato de caso e associagdes genéticas: Os autores apresentam
uma gestante de origem japonesa com “restricdo de crescimento fetal, auséncia de bolha
gastrica, hipoplasia cerebelar, dedos sobrepostos e polidramnio com 31 semanas de gestagao”
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no atendimento e posteriormente deu a luz com 38 semanas, uma crianga com “atresia esofagica
isolada (gross tipo A), malformagdo de Dandy-Walker, microftalmia direita, coloboma
esquerdo, dedos sobrepostos, pleurocentro nas vértebras toracicas, distancia anogenital
reduzida e perda auditiva” (KOTANI et al., 2021). A crianca foi submetida a procedimento
cirirgico para a atresia de es6fago, 48 dias apds o nascimento e s6 aos 7 meses de idade recebeu
alta hospitalar. Percebemos que a recuperacao foi lenta e o estudo relevante, porém ha outras
associagdes existentes que precisam também de atencdo como: SDW e autismo, SDW e
Sindrome de West, SDW e sindrome do X fragil, SDW e microcefalia, entre outras.

Caso 3 - Tipo de estudo: Relato de caso com associagdo de sintomas psicoticos - o
paciente apresentou tremor inconsistente nos membros superiores, com convulsao acidental. Os
exames de RM mostraram as altera¢des tipicas da SDW: como dilatagdo cistica do quarto
ventriculo, hipoplasia vermiana, aumento da fossa posterior, com colocagdo de derivagao
ventriculo peritoneal (DVP) para a hidrocefalia, apresentando apds oito dias recorréncia de
tremores involuntario nos membros superiores e disturbio de comportamento, apds diminui¢ao
da pressao do (LCR) liquido cefalorraquidiano. (CHEN,2022). O tratamento realizado com trés
tipos de medicamentos por quase um més, com flutuagdo do seu estado mental e sintomas
psicoticos. Sendo a SDW com epilepsia em crianga ¢ muito rara. Em relacdo a ocorréncia de
crises psicoticas, acontece em virtude da alteracao estrutural que a malformacao causa, de forma
mais especifica a variante de Dandy-Walker, onde hé hipoplasia do vermis cerebelar, como
apresenta o caso 3. (SEGOVIA et al., 2021).

Caso 4- Tipo de estudo e associagdes-SDW associada a condi¢des genéticas comodrbidas
e a neuralgia do trig€meo e no exame avaliagdo da ressonancia magnética foi consistente com
os achados da SDW. Condicdo dolorosa que afeta a face ao longo da distribui¢do do nervo
trig€meo e pode ser recorrente € cronica essas associagdes t€m sido pouco frequentes (MUSA,
et al. 2021) autor que suspeita que a dor excessiva e as causas da compressao na zona de entrada
da raiz do trigémeo, o que originou os sintomas do paciente por longos dois anos.

Caso 5 — Tipo de estudo Relato de caso e associagdo da SDW e Siringomielia
concomitante, com sintomatologia: instabilidade de marcha, dorméncia nas maos,
incontinéncia urinaria e deterioragdo da memoria, os exames realizados identificaram através
de (TCC) Tomografia computadorizada do cérebro e RM apresentaram hidrocefalia, cisto na
fossa posterior, auséncia do vermis cerebelar, hipoplasia do corpo caloso e do cerebelo e
siringomielia. Destacam que o diagndstico precoce e o tratamento cirtrgico ¢ o adequado a esta
condigao.

Caso 6 — Tipo de estudo: relato de caso e associagdo da SDW com Sindrome de Pierre
Robin (PRS) consiste em trés anomalias caracterizada por: micrognatia, glossoptose e fissura
de palato, bastante comum sua associacao a outras sindromes e ocasionalmente com alteracdes
oculares. (RESENDE, ASSIS, CUNHA, 2019). No relato de caso A SPR est4 associada com
variante de Dandy-Walker, onde o paciente apresentou um grande abscesso cerebral
hemisférico direito e foi tratado com procedimentos varios de drenagem cirtirgica minimamente
invasiva com adjuvante de antibioticos. (JAMOUS et al. 2021) Nesse caso a drenagem
conseguiu amenizar a inflamagdo sem intervengao cirurgica nem uso de valvula.

Caso 7 - Tipo de estudo: estudo de caso e diagnodstico e prognoéstico: Recém-nascido
com diagnostico pré-natal de hidrocefalia secundéria, malformacao de Dandy Walker e suspeita
de genitais ambiguos, percebido em diagndstico pré-natal malformagdo de Dandy-Walker
associado a manifestagdes extracranianas ¢ pouco frequente. (ALVAREZ-ALVAREZ, 2021)
A autora ressalta a complexidade da SDW em virtude das multiplas associagdes, cujo
progndstico do paciente, necessitard de tratamento multidisciplinar.

Caso 8 -Tipo de estudo: relato de caso associado a questdes genéticas e outras,
apresentam uma crian¢a do sexo masculino, filho de pais consanguineos, com atraso no
desenvolvimento neuropsicomotor ¢ macrocefalia, diparesia espastica, marcha em equino,
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ataxia cerebelar apendicular e troncular leve. Com a RM divulgada cisto infravermiano que se
comunica com o quarto ventriculo, sem hipoplasia vermiana e colpocefalia leve. Constatou-se
ainda cisto de bolsa de Blake (BPC), outra anomalia embriologica da fossa posterior que deve
ser incluida no diagnoéstico diferencial da malformacao de Dandy-Walker. (OLIVEIRA et. al.
2019, NAGARALJ, 2020). Nesse caso podemos refletir na questdo da heranga genética visto os
pais tem afinidade por lagos de sangue e compartilham os mesmos genes, nesses casos O
importante um planejamento familiar eficiente e com aconselhamento genético.

Diante da revisdo apresentada, com dados sdo relevantes e necessarios para possa ser
visibilizada e compreendida a SDW, refletidos nesses estudos as multiplas associagdes
existentes, como limitagao do estudo se da justamente nas analises e relatos de casos apresentam
casos de pessoas com outros fenotipos que nao representam a realidade das pessoas com
SDW no Brasil.

5 CONSIDERACOES FINAIS

Conclui-se que necessitamos de pesquisa em pessoas com SDW no Brasil, para que os
resultados possam ajudar maes, familiares e equipe multidisciplinar a compreender para
conduzir melhor os cuidados e tratamentos, onde em sua maioria precisam de intervengdes para
se desenvolver, diariamente ou mesmo quando adultos, que a pesquisa possa estimular outros
pesquisadores a estudar e visibilizar o tema tao relevante em outros espagos cientificos.
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