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 Recém-nascido (6/10/19) de 37sem2 dias, peso de 3825g, Apgar de 2/7, com diagnóstico intraútero de Malformação Dandy-Walker, além de diagnóstico de retorno anômalo das veias pulmonares supracardíaco + anomalia de Ebstein. RN em ventilação mecânica.              
O ultrassom craniano mostrou (8/10/19)
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(A): Malformação na fossa posterior compatível com Malformação de Dandy-Walker (seta) + disgenesia do  vermis cerebelar (seta vertical); (B): cistos subependimários à direita (seta fina) + grande  fossa posterior (seta) +  vermis cerebelar disgenético. Sugiro TC e/ou RM quando possível.

Recém-nascido foi transferido para Unidade Cardiológica para a correção do defeito cardíaco

DISCUSSÃO
         O complexo Dandy-Walker inclui a malformação clássica Dandy-Walker, a variante Dandy-Walker e mega cisterna magna, cada uma associada com defeito no desenvolvimento do teto do 4º ventrículo e está frequentemente associada com outras anomalias intracranianas (agenesia do corpo caloso[Figura 3], oloprosencefalia, esquisencefalia e cefaloceles posteriores.
Esta anormalidade consiste na dilatação cística do quarto ventrículo, conseqüente a atresia dos foramens de Magendie e de Luschka e pode ocorrer algum grau de disgenesia verminiana. Ocorre também aumento do 3º ventrículo e dos ventrículos laterais, além do aumento do 4º ventrículo. 
Outras malformações podem ser encontradas (50 a 70% dos casos), como a agenesia do corpo caloso (Figura 4), cistos porencefálicos, encefaloceles e holoprocencefalia, rins policísticos, defeitos cardiovasculares, lábio leporino.  
A ultrassonografia cerebral revela nitidamente grande fossa posterior, pequeno resquício cerebelar e um exuberante 4º ventrículo (Figuras 1 e 3). A estimativa de incidência é de 1/30.000 nascidos, sendo responsável por 4-12% dos hidrocéfalos infantis. 
Os fatores genéticos desempenham importante papel (as anomalias cromossômicas são descritas em  20 a 50% dos casos e incluem as trissomias do 13, 18 e 21). A recorrência é de 1-5%.A hidrocefalia obstrutiva difusa ocorre em até 80% dos casos. Outras malformações associadas incluem hérnia diafragmática, gastrintestinais, cardíacas, genitourinárias e musculares e esqueléticas.
A malformação de Dandy-Walker dever ser distinguida da Variante de Dandy-Walker (caracteriza-se por hipoplasia variável do vermis cerebelar e comunicação entre o 4o ventrículo e a cisterna magna; o 4o ventrículo mostra aumento discreto e variável, a fossa posterior exibe amanho normal; não há hidrocefalia associada; ocorre 2 vezes do que a Malformação clássica de Dandy-Walker; em até 30% pode estar presentes anomalias cromossômica se anomalias do SNC) e da Megacisterna Magna (grande cisterna magna, maior que 10 mm sem disgenesia cerebelar; variante normal sem efeito de massa e não se associa ao desenvolvimento de hidrocefalia; representa 54% das malformações císticas posteriores); tem sido ligada a Trissomia do 18) (Figura 2). A malformação clássica de Dandy-Walker e a megacisterna magna deve ser diferenciadas  de um cisto subaracnóide da fossa posterior pela falta de comunicação entre o cisto e o 4o ventrículo. O 4o ventrículo, o vermis e o cerebelo normais  são deslocados pelo cisto aracnóide.
A manifestação clássica refere-se aos sintomas de hidrocéfalo que ocorre geralmente no primeiro ano de vida. O desenvolvimento intelectual destes pacientes é controverso: 40 % morrem no período neonatal e 70% dos sobreviventes apresentam déficits cognitivos. O prognóstico da variante de Dandy-Walker e Megacisterna Magna é incerto, não havendo dados disponíveis. Ambas as condições podem ser assintomáticas.

Ao nascimento, deve ser feita cuidadosa procura de malformações associadas, assim como cuidadoso seguimento destes RN com suspeita de variante de Dandy-Walker ou com Cisterna Magna maior que 10 mm.
A terapia para a Malformação de Dandy-Walker inclui a derivação ventriculoperitoneal, que descomprimira os ventrículos laterais, mas não o cisto da fossa posterior.
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Fig.1. Em A, plano coronal evidenciando Malformação de Dandy-Walker. Observamos uma proeminente área cística posteriormente (C) na região da cisterna magna. A área cística representando fluido cerebroespinhal em um 4º ventrículo obstruído pode ser visto extendendo-se a porção mais anterior do 4º ventrículo (4) via um defeito no vermis cerebelar (H) que faz parte da anomalia. Não há significante ventriculomegalia neste momento, mas o hidrocéfalo se desenvolverá poucas semanas mais tarde (B, plano sagital) V-vermis disgenético (Cohen HL)
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Fig. 2.  Plano sagital evidenciando mega cisterna magna –asterisco (Correa)

[image: image6.png]



Fig.3. Em (A), plano coronal e em (B), plano sagital evidenciando formação cística na fossa posterior (setas) e dilatação biventricular. Em (C), tomografia computadorizada mostrando fossa posterior aumentada e quase totalmente ocupada por formação cística que determina a elevação do tentório; os hemisférios cerebelares são hipoplásicos e há agenesia do vermis cerebelar, permitindo a livre comunicação entre o quarto ventrículo e o cisto de fossa posterior; discreta hidrocefalia supratentorial; parênquima encefálico com coeficiente de atenuação normal; sulcos cerebrais com dimensões e aspectos normais; tronco encefálico sem anormalidades. O aspecto  é compatível com malformação de Dandy-Walker associada à discreta hidrocefalia supratentorial (Margotto, Castro).
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Fig.4. US evidenciando a presença de agenesia calosa (setas curtas demonstrando as características ultrassonográficas da agenesia calosa) e Malformação Dandy- Walker, tanto no plano sagital (A), como no plano coronal (B) (seta longa e seta grosa) (Margotto/Castro)
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