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APRESENTAÇÃO
	
Uma definição categórica sobre as Ciências Médicas, basicamente, gira em torno 

do aspecto do desenvolvimento de estudos relacionados à saúde, vida e doença, com 
o objetivo de formar profissionais com habilidades técnicas e atuação humanística, que 
se preocupam com o bem estar dos pacientes, sendo responsáveis pela investigação e 
estudo da origem de doenças humanas, e além disso, buscando proporcionar o tratamento 
adequado para a recuperação da saúde. 

O campo teórico da saúde no geral é um pilar fundamental, haja vista que todo 
conhecimento nas últimas décadas tem se concentrado nos bancos de dados que 
fornecem investigações e métodos substanciais para o crescimento vertical e horizontal 
do conhecimento. Atualmente as revisões bibliográficas no campo da saúde estabelecem 
a formação dos profissionais, basta observarmos a quantidade desse modelo de material 
produzido nos trabalhos de conclusão de curso das academias, assim como nos bancos 
de dados internacionais, onde revisões sistemáticas também compõe a geração de 
conhecimento na área.

Assim, formação e capacitação do profissional da área da saúde, em sua grande 
maioria, parte de conceitos e aplicações teóricas bem fundamentadas que vão desde 
o estabelecimento da causa da patologia individual, ou sobre a comunidade, até os 
procedimentos estratégicos paliativos e/ou de mitigação da enfermidade.

Dentro deste aspecto acima embasado, a obra que temos o privilégio de apresentar 
em cinco volumes, objetiva oferecer ao leitor da área da saúde exatamente este aspecto 
informacional, isto é, teoria agregada à formação de conhecimento específico. Portanto, 
de forma integrada, a nossa proposta, apoiada pela Atena Editora, proporciona ao leitor 
produções acadêmicas relevantes abrangendo informações e estudos científicos no campo 
das ciências médicas.  

Desejo uma proveitora leitura a todos!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: A doença de Dandy-Walker é uma 
anomalia congênita que geralmente aparece 
na infância e se caracteriza principalmente 
pela presença de hidrocefalia, alterações no 
desenvolvimento do vermis cerebelar e dilatação 
cística do quarto ventrículo, que produz aumento 
da fossa posterior. Muitos pacientes permanecem 
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clinicamente assintomáticos por anos, enquanto outros podem apresentar uma variedade de 
comorbidades levando a um diagnóstico mais precoce. O tratamento geralmente se concentra 
no alívio dos sintomas da hidrocefalia e da fossa posterior, muitas vezes incluindo intervenções 
cirúrgicas. Revisão de literatura utilizando como base de dados PubMed, Scielo, LILACS, 
MedLine e Google Acadêmico, utilizando as palavras-chave “Síndrome de Dandy-Walker”; 
“Variante de Dandy-Walker” e “Malformação de Dandy-Walker”. A malformação de Dandy-
Walker representa um desafio no diagnóstico pré-natal e, embora existam ultrassonografia 
tridimensional e ressonância magnética, nem sempre estão disponíveis em todos os 
centros de pré-natal; no entanto, são necessários para o correto diagnóstico e, portanto, 
para o tratamento adequado. A etiologia desta síndrome é muito heterogênea, em alguns 
casos é descrita como causa de um gene recessivo e em outros, como causa de exposição 
durante o primeiro trimestre de gravidez ao sarampo, citomegalovírus, toxoplasmose, álcool 
e isotretionoína. A síndrome de Dandy-Walker é mais comum no sexo feminino, na proporção 
de 3:1 e sua incidência é estimada entre 1 em 25.000 e 1 em 30.000, essa síndrome engloba 
10% de todos os casos de hidrocefalia. Várias opções de tratamento estão disponíveis para 
crianças com MDW, como colocação de shunt, seja ventriculoperitoneal, cistoperitoneal 
ou shunt ventriculoperitoneal e cistoperitoneal combinado, excisão de membrana e 
procedimentos endoscópicos. As derivações cistoperitoneais são atualmente preferidas 
por muitos neurocirurgiões. Este artigo busca apresentar aspectos atuais, anatômicos, 
etiológicos, fisiopatológicos, sindrômicos e de tratamento dessa malformação.
PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Dandy-Walker; Neurocirurgia; Neuroimagem; Ultrassom; 
Distúrbios Neurológicos.

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. 

1 | 	INTRODUÇÃO
A Malformação de Dandy-Walker (MDW) é a malformação 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 Síndrome de Dandy-Walker àqueles que possuíam os principais 
achados da doença. Em 1960 o Brasil registrou o primeiro caso da doença. Apresenta uma 
incidência estimada de 1/2.500 a 1/30.000 nascimentos e compreende cerca de 2 a 4% dos 
casos de hidrocefalia (SIQUEIRA, 2016).

É uma doença de etiologia esporádica com teoria genética de falha do 
desenvolvimento do cerebelo e do 4º ventrículo na sétima semana gestacional, é influenciada 
também por vários fatores predisponentes, como infecções, trauma craniano, lesões 
vasculares, teratogênese e diabetes gestacional. Exposição da gestante a toxoplasmose, 
citomegalovírus, isotretinoína, warfarina, álcool etílico e rubéola têm sido apontados como 
causas. A malformação tem maior incidência no gênero feminino com uma relação de 3:1. 
Estudos apontaram que aproximadamente 40% das crianças são intelectualmente normais, 
40% apresentam retardo mental e 20% são limítrofes (SIQUEIRA, 2016).

De acordo com DASTOLI et al. (2020), MDW consiste em uma hipoplasia do vermis 
cerebelar, dilatação cística do 4º ventrículo e alargamento da fossa posterior com elevação 
do tentório. Além disso, é uma entidade em que os diagnósticos diferenciais formam um 
espectro de anomalias císticas da fossa posterior, variando em leve, moderada e grave, 
denominado de Complexo de Dandy-Walker, o qual inclui as variantes de Dandy-Walker, 
a síndrome de Dandy-Walker, o Cisto da Bolsa de Blake, a Megacisterna Magna, o Cisto 
Aracnóide Retrocerebelar e Hipoplasia Congênita do Vermis (JURCA et al, 2017).

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

Além do predomínio da Hidrocefalia, o paciente também apresenta anomalias 
associadas à malformação, podendo ser extra ou intracranianas. As anormalidades 
estruturais do sistema nervoso central incluem, agenesia do corpo caloso (mais prevalente, 
17%), encefalocele occipital, espinha bífida, siringomielia, microcefalia, cistos dermóides, 
deformidades Klippel-Feil e atresia dos forames de Magendie e Luschka. As extracranianas 
estão relacionadas a qualquer manifestação sistêmica decorrente da doença e dentre elas 
estão: anormalidades faciais, oculares, cardiovasculares,  gastrointestinais, geniturinárias, 
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respiratórias e (SIQUEIRA, 2016; GREENBERG, 2017).
Segundo GUELFI et al. (1962) alguns pacientes não apresentam sintomas a não ser 

tardiamente, na adolescência ou já na idade adulta. Nesses casos, quando os sintomas de 
hipertensão ocorrem depois de completo fechamento dos ossos do crânio, os pacientes 
apresentam o quadro clínico de hipertensão intracraniana crônica, associado, ou não, a 
uma síndrome cerebelar. 

2 | 	OBJETIVO
Analisar estudos sobre as diversas manifestações da Malformação de Dandy-Walker 

e elucidá-las.

3 | 	METODOLOGIA
Para esse estudo foi realizada uma revisão de literatura nas bases de dados 

PUBMED, SCIELO, LILACS, MedLine e Google Acadêmico, utilizando as palavras-chave 
“síndrome de Dandy-Walker”, “variante de Dandy-Walker” e “malformação de Dandy-
Walker”, filtrando somentes os artigos disponíveis em texto completo gratuito e publicados 
apenas entre 2016 e 2021, sem distinção de língua. Foram excluídos estudos que não 
possuíam como enfoque a Malformação de Dandy-Walker, trabalhos repetidos, editoriais 
e comentários, resultando na quantidade de 10 (PUBMED), 3 (SCIELO), 9 (LILACS), 17 
(MEDLINE) e 181 (Google Acadêmico) artigos. 

Comparando os resultados dos achados com mesmos descritores nos anos de 
2011 a 2016, não houve diferença significativa na quantidade de estudos encontrados, 
obtendo 11 (PUBMED), 4 (SCIELO), 6 (LILACS), 3 (MEDLINE) e 168 (Google Acadêmico). 
Afirmando a premissa de que é necessário maior atenção sobre estudos voltados para 
malformação Dandy-Walker.

4 | 	DISCUSSÃO
A Malformação de Dandy-Walker (MDW) está relacionada com alterações na 

formação e desenvolvimento do vermis cerebelar e quarto ventrículo (MONTEAGUDO, 
2020). Esses são responsáveis por ações somáticas sensoriais da cabeça e das regiões 
proximais do corpo por vias espinhais ascendentes, além de também participar de parte 
da via óptica e do eixo hipotálamo-hipófise, este que é fundamental na manutenção da 
homeostase corporal (MACHADO, 2013).

Nesse sentido, percebe-se uma das principais afecções na MDW como alterações 
extracranianas e intracranianas, mediante a pressão exercida pelas malformações das 
estruturas já mencionadas. 
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5 | 	SÍNDROMES ASSOCIADAS

5.1	 Hidrocefalia
A hidrocefalia é o achado mais incidente em pacientes com MDW (80%) e a causa 

dos primeiros sintomas da doença, mas não é critério diagnóstico para tal, pois também 
podem haver outras alterações previstas, como cisto na fossa posterior, hipoplasia do 
vermis, e abertura lateral ou medial do quarto ventrículo (HADDADI; ZARE; ASADIAN, 
2018). Essa patologia é diagnosticada com convulsões, apnéia, hipertensão intracraniana, 
ataxia cerebelar e atraso no desenvolvimento psicomotor. A causa do acúmulo de líquido 
cefalorraquidiano (LCR) nos ventrículos é mediante a abertura dos espaços e hipotonia 
de estruturas que compõem aquela forma, então há um excesso de produção do líquido 
(FALCHEK, 2018).

5.2	 Epilepsia
As crises epilépticas, convulsivas ou não-convulsivas, são descritas como 

manifestações clínicas da MDW em pacientes com hidrocefalia. Entretanto, foi observado 
na literatura que não se tratava de crise epiléptica convulsiva verdadeira, mas de transtornos 
conversivos. Diversas malformações cerebrais possuem relação com crises epilépticas, já 
descritas na literatura (LEITE; JUNIOR; REZENDE, 2009). Todavia, a associação etiológica 
ainda não tem muito estudo, só mediante os diagnósticos clínicos da MDW, por isso não 
há ainda relação direta entre as suas malformações cerebrais e a epilepsia (IANCU et al., 
1996).

5.3	 Psicoses
As crises de psicose, frequentemente do tipo esquizofrênica, são relatadas na 

literatura como uma das manifestações em pacientes sintomáticos com MDW (GAN et al., 
2012). A principal hipótese para a ocorrência de crises psicóticas é a alteração estrutural que 
a MDW causa, mais especificamente a variante de Dandy-Walker, em que há hipoplasia do 
vermis cerebelar. (SEGOVIA et al., 2021). Entretanto, a etiologia ainda não foi comprovada 
e estudos não descartam a atribuição dos sintomas psicóticos à resistência ao tratamento 
(WILLIAMS; WANG; TAYLOR, 2016; apud BLAETTNER et al., 2015; BUONAGURO et al., 
2014;) e o tempo de hospitalização (AUNE; BUGGE. 2014).

5.4	 Dificuldades visuais e auditivas
As alterações visuais e auditivas nos pacientes diagnosticados com MDW são 

variadas e amplas. Em estudos prévios verificou-se alteração de linguagem quanto 
à aquisição de habilidades fonológicas, pragmáticas, semânticas, morfossintáticas e 
alteração em habilidades psicolinguísticas. Essas alterações demonstram interferir no 
processamento das informações, com reflexos relevantes para as habilidades comunicativas 
e aprendizagem escolar (LAMONICA et al., 2011). Quanto à visão, algumas alterações 
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oculares são descritas na SDW, como: Miopia; Nistagmo; Estrabismo; Microftalmia e 
Neuropatias (QURBAN et al., 2021). 

6 | 	CONCLUSÃO
Conclui-se que a Malformação de Dandy-Walker (MDW) é uma doença de base 

genética com alteração estrutural do cerebelo e do ventrículo. Ademais, possui fatores 
predispostos como infecções, traumas, exposições ambientais e sociais, que aumentam 
o risco para o desenvolvimento dessa malformação. Entretanto, há inconsistências em 
relação às principais afecções indicando desprezo de peculiaridades e elucidando um 
quadro clínico com diversas síndromes amplas associadas.
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