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APRESENTACAO

Uma definicdo categérica sobre as Ciéncias Médicas, basicamente, gira em torno
do aspecto do desenvolvimento de estudos relacionados a saude, vida e doenca, com
o objetivo de formar profissionais com habilidades técnicas e atuagdo humanistica, que
se preocupam com 0 bem estar dos pacientes, sendo responsaveis pela investigagéo e
estudo da origem de doengas humanas, e além disso, buscando proporcionar o tratamento
adequado para a recuperacgéo da saude.

O campo tedrico da saude no geral € um pilar fundamental, haja vista que todo
conhecimento nas Ultimas décadas tem se concentrado nos bancos de dados que
fornecem investigagbes e métodos substanciais para o crescimento vertical e horizontal
do conhecimento. Atualmente as revisdes bibliograficas no campo da saude estabelecem
a formacéo dos profissionais, basta observarmos a quantidade desse modelo de material
produzido nos trabalhos de conclusédo de curso das academias, assim como nos bancos
de dados internacionais, onde revisdes sistematicas também compde a geracdo de
conhecimento na éarea.

Assim, formagdo e capacitagdo do profissional da area da salde, em sua grande
maioria, parte de conceitos e aplicagbes tedricas bem fundamentadas que vao desde
o estabelecimento da causa da patologia individual, ou sobre a comunidade, até os
procedimentos estratégicos paliativos e/ou de mitigagcéo da enfermidade.

Dentro deste aspecto acima embasado, a obra que temos o privilégio de apresentar
em cinco volumes, objetiva oferecer ao leitor da area da saude exatamente este aspecto
informacional, isto é, teoria agregada a formacéo de conhecimento especifico. Portanto,
de forma integrada, a nossa proposta, apoiada pela Atena Editora, proporciona ao leitor
produgdes académicas relevantes abrangendo informacdes e estudos cientificos no campo
das ciéncias médicas.

Desejo uma proveitora leitura a todos!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: A doenca de Dandy-Walker é uma
anomalia congénita que geralmente aparece
na infancia e se caracteriza principalmente
pela presenca de hidrocefalia, alteragcdes no
desenvolvimento do vermis cerebelar e dilatagdo
cistica do quarto ventriculo, que produz aumento
da fossa posterior. Muitos pacientes permanecem
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clinicamente assintomaticos por anos, enquanto outros podem apresentar uma variedade de
comorbidades levando a um diagnostico mais precoce. O tratamento geralmente se concentra
no alivio dos sintomas da hidrocefalia e da fossa posterior, muitas vezes incluindo intervencoes
cirargicas. Revisédo de literatura utilizando como base de dados PubMed, Scielo, LILACS,
MedLine e Google Académico, utilizando as palavras-chave “Sindrome de Dandy-Walker”;
“Variante de Dandy-Walker” e “Malformacao de Dandy-Walker”. A malformacéo de Dandy-
Walker representa um desafio no diagndstico pré-natal e, embora existam ultrassonografia
tridimensional e ressonancia magnética, nem sempre estdo disponiveis em todos os
centros de pré-natal; no entanto, sdo necessarios para o correto diagnéstico e, portanto,
para o tratamento adequado. A etiologia desta sindrome é muito heterogénea, em alguns
casos é descrita como causa de um gene recessivo e em outros, como causa de exposi¢ao
durante o primeiro trimestre de gravidez ao sarampo, citomegalovirus, toxoplasmose, alcool
e isotretionoina. A sindrome de Dandy-Walker € mais comum no sexo feminino, na proporg¢éao
de 3:1 e sua incidéncia é estimada entre 1 em 25.000 e 1 em 30.000, essa sindrome engloba
10% de todos os casos de hidrocefalia. Varias opg¢des de tratamento estdo disponiveis para
criancas com MDW, como colocacdo de shunt, seja ventriculoperitoneal, cistoperitoneal
ou shunt ventriculoperitoneal e cistoperitoneal combinado, excisdo de membrana e
procedimentos endoscopicos. As derivagdes cistoperitoneais sdo atualmente preferidas
por muitos neurocirurgides. Este artigo busca apresentar aspectos atuais, anatémicos,
etiologicos, fisiopatolégicos, sindromicos e de tratamento dessa malformacéo.
PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Dandy-Walker; Neurocirurgia; Neuroimagem; Ultrassom;
Disturbios Neurologicos.

EXTRA AND INTRACRANIAL MANIFESTATIONS IN DANDY-WALKER
MALFORMATION: A LITERATURE REVIEW

ABSTRACT: Dandy-Walker disease is a congenital anomaly that usually appears in childhood
and is mainly characterized by the presence of hydrocephalus development, alterations in
the fourth of the cerebellar vermis, and cystic dilatation of the ventricle, which produces an
increase in the posterior fossa. Many patients remain clinically asymptomatic for years, while
others may have a variety of comorbidities leading to an earlier diagnosis. Treatment usually
focuses on relieving symptoms of hydrocephalus and the posterior fossa, often including
surgical interventions. Literature review using PubMed, Scielo, LILACS, MedLine, and Google
Scholar as a database, using the keywords “Dandy-Walker Syndrome”; “Dandy-Walker
Variant” and “Dandy-Walker Malformation”. Dandy-Walker malformation poses a challenge in
prenatal diagnosis. Although three-dimensional ultrasound and magnetic resonance imaging
are available, they are not always prenatal centers; however, they are necessary for the
correct diagnosis and, therefore, for adequate diagnosis available in treatment. The etiology
of this syndrome is very heterogeneous, in some cases it is described as the cause of a
recessive gene and in others as a cause of exposure during the first trimester of pregnancy to
measles, cytomegalovirus, toxoplasmosis, alcohol, and isotretinoin. Dandy-Walker syndrome
is more common in females, in a ratio of 3:1 and its incidence is estimated between 1 in
25,000 and 1 in 30,000, this syndrome represents 10% of all cases of hydrocephalus. Several
treatment options are available for children with MDW, such as shunt placement, either
ventriculoperitoneal, cystoperitoneal, or combined ventriculoperitoneal and cystoperitoneal
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shunt, membrane excision, and endoscopic procedures. Cystoperitoneal shunts are currently
preferred by many neurosurgeons. This article seeks to present current, anatomical, etiological,
pathophysiological, syndromic, and treatment aspects of this malformation.

KEYWORDS: Dandy-Walker syndrome; Neurosurgery; Neuroimaging; Ultrasound;
Neurological disorders.

11 INTRODUGCAO

A Malformacgéo de Dandy-Walker (MDW) é a malformagéo mais comum do sistema
nervoso que acomete a fossa posterior e foi originalmente descrita por Sutton em 1887,
posteriormente mais bem caracterizada por Dandy e Blackfan em 1914 e, por fim, em
1954 Benda denominou a Sindrome de Dandy-Walker aqueles que possuiam os principais
achados da doenga. Em 1960 o Brasil registrou o primeiro caso da doenga. Apresenta uma
incidéncia estimada de 1/2.500 a 1/30.000 nascimentos e compreende cerca de 2 a 4% dos
casos de hidrocefalia (SIQUEIRA, 2016).

E uma doenca de etiologia esporadica com teoria genética de falha do
desenvolvimento do cerebelo e do 4° ventriculo na sétima semana gestacional, € influenciada
também por vérios fatores predisponentes, como infecgdes, trauma craniano, lesGes
vasculares, teratogénese e diabetes gestacional. Exposicdo da gestante a toxoplasmose,
citomegalovirus, isotretinoina, warfarina, alcool etilico e rubéola tém sido apontados como
causas. A malformagao tem maior incidéncia no género feminino com uma relagéo de 3:1.
Estudos apontaram que aproximadamente 40% das criangas séo intelectualmente normais,
40% apresentam retardo mental e 20% sao limitrofes (SIQUEIRA, 2016).

De acordo com DASTOLI et al. (2020), MDW consiste em uma hipoplasia do vermis
cerebelar, dilatagdo cistica do 4° ventriculo e alargamento da fossa posterior com elevagéao
do tentorio. Além disso, é uma entidade em que os diagnésticos diferenciais formam um
espectro de anomalias cisticas da fossa posterior, variando em leve, moderada e grave,
denominado de Complexo de Dandy-Walker, o qual inclui as variantes de Dandy-Walker,
a sindrome de Dandy-Walker, o Cisto da Bolsa de Blake, a Megacisterna Magna, o Cisto
Aracnéide Retrocerebelar e Hipoplasia Congénita do Vermis (JURCA et al, 2017).

O diagnéstico é realizado na maioria das vezes no periodo pré-natal ou na primeira
infancia, nos primeiros 3 meses de vida, em decorréncia de sinais e sintomas de hidrocefalia,
visto no estudo de NOTARIDIS et al. (2006).

Além do predominio da Hidrocefalia, o paciente também apresenta anomalias
associadas a malformacédo, podendo ser extra ou intracranianas. As anormalidades
estruturais do sistema nervoso central incluem, agenesia do corpo caloso (mais prevalente,
17%), encefalocele occipital, espinha bifida, siringomielia, microcefalia, cistos derméides,
deformidades Klippel-Feil e atresia dos forames de Magendie e Luschka. As extracranianas
estdo relacionadas a qualquer manifestacao sistémica decorrente da doenca e dentre elas
estdo: anormalidades faciais, oculares, cardiovasculares, gastrointestinais, geniturinarias,
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respiratérias e (SIQUEIRA, 2016; GREENBERG, 2017).

Segundo GUELFI et al. (1962) alguns pacientes ndo apresentam sintomas a ndo ser
tardiamente, na adolescéncia ou ja na idade adulta. Nesses casos, quando os sintomas de
hipertensdo ocorrem depois de completo fechamento dos ossos do cranio, os pacientes
apresentam o quadro clinico de hipertenséo intracraniana crénica, associado, ou nao, a

uma sindrome cerebelar.

21 OBJETIVO

Analisar estudos sobre as diversas manifestagées da Malformagéo de Dandy-Walker

e elucida-las.

31 METODOLOGIA

Para esse estudo foi realizada uma reviséo de literatura nas bases de dados
PUBMED, SCIELO, LILACS, MedLine e Google Académico, utilizando as palavras-chave
“sindrome de Dandy-Walker”, “variante de Dandy-Walker” e “malformag¢éo de Dandy-
Walker”, filtrando somentes os artigos disponiveis em texto completo gratuito e publicados
apenas entre 2016 e 2021, sem distincdo de lingua. Foram excluidos estudos que néo
possuiam como enfoque a Malformacdo de Dandy-Walker, trabalhos repetidos, editoriais
e comentarios, resultando na quantidade de 10 (PUBMED), 3 (SCIELO), 9 (LILACS), 17
(MEDLINE) e 181 (Google Académico) artigos.

Comparando os resultados dos achados com mesmos descritores nos anos de
2011 a 2016, ndo houve diferenca significativa na quantidade de estudos encontrados,
obtendo 11 (PUBMED), 4 (SCIELO), 6 (LILACS), 3 (MEDLINE) e 168 (Google Académico).
Afirmando a premissa de que é necessario maior atengéo sobre estudos voltados para
malformag&o Dandy-Walker.

41 DISCUSSAO

A Malformagcédo de Dandy-Walker (MDW) est4 relacionada com alteragbes na
formacéo e desenvolvimento do vermis cerebelar e quarto ventriculo (MONTEAGUDO,
2020). Esses sao responsaveis por agdes somaticas sensoriais da cabeca e das regibes
proximais do corpo por vias espinhais ascendentes, além de também participar de parte
da via 6ptica e do eixo hipotalamo-hipéfise, este que é fundamental na manutengcédo da
homeostase corporal (MACHADO, 2013).

Nesse sentido, percebe-se uma das principais afec¢des na MDW como alteragdes
extracranianas e intracranianas, mediante a pressdo exercida pelas malformagdes das
estruturas ja mencionadas.
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51 SINDROMES ASSOCIADAS

5.1 Hidrocefalia

A hidrocefalia é o achado mais incidente em pacientes com MDW (80%) e a causa
dos primeiros sintomas da doencga, mas n&o é critério diagnéstico para tal, pois também
podem haver outras alteragdes previstas, como cisto na fossa posterior, hipoplasia do
vermis, e abertura lateral ou medial do quarto ventriculo (HADDADI; ZARE; ASADIAN,
2018). Essa patologia é diagnosticada com convulsées, apnéia, hipertenséo intracraniana,
ataxia cerebelar e atraso no desenvolvimento psicomotor. A causa do acumulo de liquido
cefalorraquidiano (LCR) nos ventriculos é mediante a abertura dos espacgos e hipotonia
de estruturas que compdem aquela forma, entdo ha um excesso de produgéo do liquido
(FALCHEK, 2018).

5.2 Epilepsia

As crises epilépticas, convulsivas ou n&o-convulsivas, sao descritas como
manifestagdes clinicas da MDW em pacientes com hidrocefalia. Entretanto, foi observado
na literatura que n&o se tratava de crise epiléptica convulsiva verdadeira, mas de transtornos
conversivos. Diversas malformagdes cerebrais possuem relagdo com crises epilépticas, ja
descritas na literatura (LEITE; JUNIOR; REZENDE, 2009). Todavia, a associacao etiologica
ainda ndo tem muito estudo, s6 mediante os diagnosticos clinicos da MDW, por isso ndo
hé& ainda relacao direta entre as suas malformagdes cerebrais e a epilepsia (IANCU et al.,
1996).

5.3 Psicoses

As crises de psicose, frequentemente do tipo esquizofrénica, sdo relatadas na
literatura como uma das manifestacdes em pacientes sintomaticos com MDW (GAN et al.,
2012). Aprincipal hipbtese para a ocorréncia de crises psicoéticas € a alteragéo estrutural que
a MDW causa, mais especificamente a variante de Dandy-Walker, em que ha hipoplasia do
vermis cerebelar. (SEGOVIA et al., 2021). Entretanto, a etiologia ainda néao foi comprovada
e estudos ndo descartam a atribuicdo dos sintomas psicoticos a resisténcia ao tratamento
(WILLIAMS; WANG; TAYLOR, 2016; apud BLAETTNER et al., 2015; BUONAGURO et al.,
2014;) e o tempo de hospitalizagdo (AUNE; BUGGE. 2014).

5.4 Dificuldades visuais e auditivas

As alteraches visuais e auditivas nos pacientes diagnosticados com MDW séo
variadas e amplas. Em estudos prévios verificou-se alteracdo de linguagem quanto
a aquisicao de habilidades fonoldgicas, pragmaticas, semanticas, morfossintaticas e
alteragdo em habilidades psicolinguisticas. Essas alteragdes demonstram interferir no
processamento das informagdes, com reflexos relevantes para as habilidades comunicativas

e aprendizagem escolar (LAMONICA et al., 2011). Quanto a visdo, algumas alteragbes
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oculares sdo descritas na SDW, como: Miopia; Nistagmo; Estrabismo; Microftalmia e
Neuropatias (QURBAN et al., 2021).

61 CONCLUSAO

Conclui-se que a Malformagéo de Dandy-Walker (MDW) € uma doenca de base
genética com alteragdo estrutural do cerebelo e do ventriculo. Ademais, possui fatores
predispostos como infecgdes, traumas, exposi¢des ambientais e sociais, que aumentam
o risco para o desenvolvimento dessa malformacgéo. Entretanto, ha inconsisténcias em
relacdo as principais afecgbes indicando desprezo de peculiaridades e elucidando um
quadro clinico com diversas sindromes amplas associadas.
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