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A malformacdo de Dandy-Walker foi descrita por Virchow em 1863 e
Fusari em 1891. Contudo foram Dandy® e Taggart e Walker > que descre-
veram os elementos clinicos e radiologicos necessarios para a perfeita carac-
terizacdo da sindrome. Trata-se de um defeito embrionario da fossa posterior
com auséncia dos orificios do 4. ventriculo (Luschka e Magendie), agenesia
da porcao inferior do vermis cerebelar, situacdo muito elevada dos seios late-
rais e da tenda do cerebelo, e dilatacdo do sistema ventricular. Alguns autores
tém descrito em associacdo com esta sindrome outras malformacbGes como
meningocele occipital 12, 13, micrognatia 13, agenesia do septo pelucido e age-
nesia do corpo caloso 13, 16,

O diagnéstico clinico inicial quase sempre é& de hidrocéfalo. Alguns
pacientes ndo apresentam sintomas a niao ser tardiamente, na adolescéncia ou
ja na idade adulta?. Nesses casos, quando os sintomas de hipertensdo ocorrem
depois da completa soldadura dos ossos do cranio, os pacientes apresentam o
quadro clinico de hipertensao intracraniana crodnica, associado ou nido a uma
sindrome cerebelar. Nao é raro que, apesar da malformacio cerebelar, ndao
ocorram sinais cerebelares. Em alguns casos de evolucdo mais lenta, em
criancas de alguns meses de idade, observamos a cabeca muito grande, prin-
cipalmente no sentido antero-posterior € uma fossa posterior bem desenvolvida.
Esses eiementos reforcam a possibilidade de estarmos diante de um caso de
sindrome de Dandy-Walker.

O craniograma mostrara disjuncido das suturas ou aumento da fontanela
e a impressdo dos seios laterais nos ossos parietais. Nem sempre esta im-
pressdo aparece, porque é preciso certo tempo para que ela se forme? e,
entido, podemos ter apenas sinais de hidrocéfalo. Nestes casos, o estudo neu-
rorradiologico contrastado dzve ser iniciado pela pneumencefalografia, embora
seja a ventriculografia o exams que da maiores informacgdes. Fazemos o
estudo pneumencefalografico em primeiro lugar porque este exame permite
a visualizacido do espaco subaracnoideo para saber se estid ou nao permeavel.
Este exame deve ser realizado apos a retirada de certa quantidade de ligquido
cefalorraqueano do ventriculo para diminuir a hipertensdo e permitir melhor
visualizacido do espaco subaracndideo. Se houver penetracdo de ar nos ven-
triculos podemos poéor em duvida a existéncia da malformacdo de Dandy-
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-Walker, embora em alguns casos possa haver contraste do sistema ventricular
pela pneumencefalografia ou do espago subaracndideo pela ventriculografia 4.
A ventriculografia por puncgdo através da fontanela mostrarda aumento total
do sistema ventricular e um 4.c ventriculo “cistico” que ocupa grande parte
da fossa posterior, atingindo muitas vezes o osso parietal. Este “cisto” des-
loca o cerebelo que se encontra d'minuido pela compressdo. A angiografia
carotidea permite visualizar os seios transversos, o seio reto e a veia de
Galeno,, e verificar sua posicdo elevada. Na fase arterial, a angiografia ver-
tebral mostrara a circulacdo do cerebelo e poderemos através dela verificar
que ele ndo ocupa toda a fossa posterior e se encontra recalcado para frente
pelo grande “cisto” 8.

OBSERVACOES

Caso 1 — E.J.A., sexo masculino, branco, com 6 meses de idade. Esta crianca
foi admitida em janeiro de 1968 com a histéria de aumento progressivo da cabeca.
Antecedentes — Trata-se do 4.° filho nascido a termo, de parto normal. Aos 45 dias
de vida foi hospitalizado por apresentar desidratacdo moderada e distrofia de 3.¢ grau.
Exame clinico-neurolégico — Paciente com distrofia acentuada e anemia moderada.
Fontanela bregmAtica tensa e perimetro cefilico de 47,5 cm. Pneumencefalografia:
nao houve enchimento do sistema ventricular, nem do espaco subaracnéideo. Ventri-
culografia: grande dilatacdo ventricular com afastamento dos ventriculos entre si;
o 3.e ventriculo estava muito elevado, situando-se ao nivel dos ventriculos laterais;
0 4. ventriculo era “cistico” e ocupava grande parte da fossa posterior (Fig. 1).
Em conclusdo: malformacido de Dandy-Walker com agenesia do corpo caloso. Foi feita
uma derivacdo ventriculo-cava com a vélvula de Spitz-Holter. Alguns dias apés a
crianca faleceu de broncopneumonia.

Caso 2 — C.L.Z., sexo feminino, branca, com 3 meses de idade foi hospitalizada
com o diagndstico de hidrocéfalo acentuado. Prneumencefalografia: ndao houve enchi-
mento do sistema ventricular nem do espaco subaracndideo encefalico. A wventriculo-
grafia confirmou o diagnostico de sindrome de Dandy-Walker. Foi feita uma deri-
vacdo ventriculo-cava com a valvula de Spitz-Holter., A crianca teve alta sem
sinais de hipertensfo intracraniana.

CAs0 3 — R.Q., sexo masculino, branco. Em janeiro de 1970 foi levado a um
de nés (M.F.C.) porque apresentava a cabeca e fontanela anterior grande. Nessa
época o paciente tinha um ano de idade. Amntecendentes — Trata-se do 3.¢ filho nas-
cido a termo, de parto normal; andou com 11 meses e com 12 ainda néo falava.
As Unicas anormalidades que apresentava eram o exagerado perimetro cefalico (54 cm),
com maior aumento do diametro antero-posterior do cranio, fronte olimpica e a
fontanela anterior com 5 cm em seu maior didmetro. Foi solicitado um eletrencefalo-
grama que resultou normal. Com o diagnéstico de hidrocéfalo compensado o paciente
ficou em observacdo. Como houvesse aumento progressivo do perimetro cefdlico foram
solicitados exames neurorradiolégicos. A pneumencefalografia ndo houve enchimento
do sistema ventricular, porém as cisternas basais e 0 espaco subaracnédideo cortical
foram bem evidenciados. A wventriculografia, por puncédo através da fontanela, reve-
lou acentuada dilatacdo dos ventriculos laterais e do 3.¢ ventriculo, com um 4. ven-
triculo “cistico” (Fig. 2). Conclusdo: malformacado de Dandy-Walker. Em fevereiro
de 1971 foi feita derivacdo ventriculo-peritoneal. O pés-operatério foi sem compli-
cacdes. Em abril de 1971 o paciente apresentou, de modo subito, cefaléia e vomitos
com hiperextensdo da cabeca. Foi operado para correcao do defeito do cateter cere-
bral. O paciente apresentou em maio, julho e agosto novas crises de hipertensdo
intracraniana. Em maio e julho foi trocado o cateter ventricular obstruido e, em
agosto, havia aderéncia do peritdbneo na extremidade do cateter abdominal. Nesta
ocasido foi substituido todo o sistema por uma véalvula de Spitz-Holter de baixa
pressio (derivacdo ventriculo-cava). Desde entdo ndo ocorreu outra complicacéo.
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Figura 1 — Caso 1. Ventriculografia. Na projecdo de perfil observa-se, na
fossa posterior, grande “cisto” mediano comunicando-se com
o sistema wventricular. A projecdo antero-posterior mostra
grande dilatacdo wventricular com afastamento dos ventriculos
laterais entre si. O 3.2 ventriculo estd muito elevado, situan-
do-se ao nfvel dos wventriculos laterais (agenesia do corpo
caloso).

Figura 2 — Caso 3. A4 esquerda, pneumencefalografia wmostrando os sulcos
corticais e as cisternas basais sem alteracées ndo havendo enchi-
mento wventricular. A direita, ventriculografia mostrando a posi-
cdo elevada dos prolongamentos occipitais dos wventriculos late-
rais dilatados e volumoso “cisto” mediano da fossa posterior.

Caso 4 — F.R.F.H., sexo masculino, branco. Este paciente foi encaminhado
ao nosso Servico 6 dias apds o nascimento, por solicitacdo do bergarista por apre-
sentar cabeca maior que o normal. Peso ao nascer: 2600 g. O exame fisico mostrou
microftalmo, hipertelorismo, hipospadia e fenda palatina. O perimetro cefllico era
de 38 cm. A fontanela anterior ndo era muito tensa e media 12 x 8 cm. A pneu-
mencefalografia fracionada € a ventriculografia por puncdo através da fontanela con-
firmaram o diagndéstico de sindrome de Dandy-Walker e de agenesia de corpo caloso.
Um més ap6s o0 paciente foi submetido a derivacdo ventriculo-cava, tendo alta em
boas condicdes.
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COMENTARIOS

Até o terceiro més de vida intrauterina o cerebelo é formado por duas
estruturas celulares paramedianas. So6 ulteriormente é que havera fusao,
formando-se o vermis cerebelar. Nesse periodo o teto do 4.° ventriculo é
fechado. Admitem os autores 15 que antes do 4.c més haveria uma hipertensao
fisiologica no embrido com hidrocéfalo relativo. Esta hipertensdo provoca a
rotura dos orificios de Luschka e Magendie, permitindo que o liquido cefalor-
raqueano saia do 4.°c ventriculo, formando-se, assim o espaco subaracnéideo,
A malformacédo de Dandy-Walker resultaria da persisténcia da membrana que
recobre o teto do 4.0 ventriculo causando hidrocéfalo, com hipertensdo na
fossa posterior, que impediria a formacdo do vermis cerebelar e a descida
fisiolégica dos seios laterais e reto, assim como da tenda do cerebelo. Esta
teoria, entretanto, é criticada nos trabalhos de Brodal, citado por Alencar e
Brock !, para quem, na época que deveria haver a rotura da membrana que
forma o teto do 4.° ventriculo, o vermis cerebelar ja estaria formado e a
tenda do cerebelo, com os seios venosos a ela relacionados, estaria na posicédo
habitual. Portanto, nesse momento ndo poderia se desenvolver a sindrome
de Dandy-Walker. Brodal admite que o hidrocéfalo prévio é que impede a
abertura desses orificios, pois distende o teto do ventriculo rombencefalico,
impedindo a permeabilizacio dos orificios de Luschka e Magendie, e dando
origem a um “cisto” cuja expansdo causa aumento do volume da fossa pos-
terior e ndo permite o desenvolvimento das partes caudais do cerebelo, notada-
mente do vermis posterior. E dificil admitir que os orificios de Luschka e
Magendie se rompam sempre no mesmo lugar e que esta rotura se verifique
no mesmo momento porque, se houvesse abertura de um orificio, a pressao
baixaria e os outros ndo se formariam, uma vez que a causa da sua formacao
desapareceria (pressio elevada no interior do sistema ventricular). Para
Gardner e col.5. ¢ a precocidade, ou nio, do aparecimento dos sintomas depende
do grau de permeabilidade da membrana que recobre o 4.°c ventriculo e sua
elasticidade explicaria as variacboes da malformacio na fossa posterior. Assim
sendo, se a membrana for muito elastica, formar-se-4 um grande cisto na
fossa posterior, tipico da sindrome de Dandy-Walker; se a membrana nao for
clastica o préprio cerebelo hernia através do forame occipital, constituindo a
malformacdo de Arnold-Chiari; se a membrana divide-se em duas laminas,
formam-se cistos aracnéideos do cerebelo. Explicam ainda Gardner e col’
que a imperfuracdo da membrana leva a um aumento da pressdo dentro do
4.0 ventriculo e do canal ependiméirio, havendo formacdo da siringomielia.
Assim, para este autor, a siringomielia, a malformac¢io de Arnold-Chiari, os
cistos do cerebelo e a sindrome de Dandy-Walker teriam a mesma origem.

Qutro fato admitido por varios autores era que até a 4.* semana nhac
existiria espaco subaracnéideo e que este se formaria pela pressdo do liguido
cefalorraqueano ao permeabilizar-se o teto do 4.c ventriculo. Entretanto, os
trabalhos de Milhorat e col. 1911 demonstram que, mesmo nos hidrocéfalos
congénitos e até mesmo na sindrome de Dandy-Walker, o espaco subaracnéideo
existe e estd apenas comprimido rela hipertensido intracraniana.

Interessante foi o observado em um dos nossos pacientes, no qual havia
hidrocéfalo de evolucdo muito lenta e que, depois de operado (derivac¢io ven-
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triculo-peritoneal), ndo suportava a obstrucio da valvula por mais de 24 horas.
Este paciente em uma das ocasides em que houve defeito da valvula, antes
das 24 heras apresentava rigidez em extensdo e coma e, ulteriormente, parada
respiratéria. A pneumencefalografia, feita antes da primeira intervencio ci-
rargica, mostrava espaco subaracnéideo permeavel, porém o ar nio penetrava
no interior dos ventriculos. A situacdo clinica do paciente nos levava a
admitir que havia relativa permeabilidade da membrana do “cisto”. Por que
razao, apos a derivacao esta membrana tornou-se impermeavel? Talvez a
baixa pressdo e as modificagbes da dinadmica do liquido cefalorraqueano tenham
permitido a deposicAo de proteinas sobre a membrana alterando sua permea-
bilidade.

A associacdo da malformacdo de Dandy-Walker com agenesia de corpo
caloso foi relatada por Van Epps16. Observamos esta associacdo em 50%
dos casos a4 semelhanca de Raimondi e col.!3. Segundo Stockard, citado por
Carpenter e Druckemiller 2, a agenesia de corpo caloso ocorre ao redor do
3.c més de vida intra-uterina por provavel impedimento do metabolismo em-
brionario local, devido & reducdo da oxigenacgdo, aumento da concentracao
de Coz e interferéncia com o suprimento e utilizacdo de substincias nutritivas.
Provavelmente estas malformacCes tenham a mesma origem embrionaria.

Na sindrome de Dandy-Walker, desde que haja hipertensdo intracraniana,
impoe-se o tratamento cirargico que consistira no ataque direto para retirada
da membrana do ‘“cisto” ou na pritica de simples derivagdo®. As derivacbes
podem ser: externas, com valvulas (ventriculo-cava ou ventriculo-peritoneal),
ou internas como abertura da lamina supra-optica. Recentemente, Raimondi
e col.1® preconizaram a combinacao de derivacdes externas do ventriculo late-
ral e do 4. ventriculo. Estes autores concluiram que na malformacao de
Dandy-Walker ha deslocamento do vermis cerebelar para cima, por acdo do
“cisto” da fossa posterior, que causaria uma oclusdo “funcional” do aqueduto
de Sylvius. Comentam ainda que este processo é precipitado ou agravado pela
realizacdo de uma derivagdo ventriculo-peritoneal isolada. A experiéncia tem
demonstrado que a cirurgia de fossa posterior com resseccio da membrana
do “cisto”, temn maior indice de mortalidade e menor indice de cura do que
a colocacdo de uma derivacao externa. Julgamos, porém, que sado poucos o0s
casos publicados para que se possa fazer uma avaliacdo estatistica das van-
tagens desse tipo de intervencdo cirurgica. Pensamos ser razoavel fazer a
resseccao do “cisto” ou derivacdo interna quando a pneumencefalografia de-
monstrar a permeabilidade do espaco subaracnoéideo. Nos casos em que nao
for demonstrado o espaco subaracndideo pela pneumencefalografia, o trata-
mento recomendado € a derivacdo ventricular externa.

RESUMO

Sao relatados os casos de 4 pacientes com sindrome de Dandy-Walker
diagnosticada pela pneumencefalografia fracionada e ventriculografia. O trata-
mento e a patogenia desta malformacdo sdo discutidos com base em dados
embriolégicos.
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SUMMARY
The Dandy-Walker syndrome. Report of four cases.

Four cases of Dandy-Walker syndrome diagnosed through encephalo-
graphy and ventriculography with air are reported. The pathogenesis of this
malformation is discussed. Particularly stressed are the radiological aspects
of the condition, ‘which are considered to be pathognomonic. The roentgenolo-
gical findings are quite typical, indicating the extreme dolichocephaly, thinning
and bulging of the bones of the posterior cranial fossa, prominent separation
of the lambdoid sutures and an abnormal position of the lateral sinuses.
Ventriculography shows symmetric hydrocephalus with extremely large cyst-
-like formation in the posterior fossa. Surgical indications are also consider-
ed. The ventricle lateral shunt is the recommended treatment for the Dandy-
Walker malformations which show cerebral subarachnoid agenesis by pneumo-
encephalography.
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