SINDROME DE DANDY-WALKER: A PROPOSITO DE 4 CASOS

GILBERTO MACHADO DE ALMEIDA *

Da-se o0 nome de sindrome de Dandy-Walker a um tipo de hidrocéfalo
no qual o IV ventriculo, muito dilatado, adquire o aspecto de um grande
cisto (fig. 1). A condicdo tem sido exaustivamente estudada 3.5 9»195 17, 27,
31,32,35 havendo relativa concordancia quanto aos achados morfolégicos e
anatomo-patologicos: a fossa posterior, aumentada de volume & custa da
posicdo anormalmente alta da tenda do cerebelo e do abaulamento do occi-
pital, acha-se quase que totalmente preenchida pelo cisto correspondente ao
IV ventriculo; o vérmis cerebelar, muito pequeno, apresenta-se rudimentar,
estando ausente ou malformada a sua porcdo posterior; os hemisférios cere-
belares, recalcados para a frente, também apresentam alteragbes em sua
estrutura, principalmente disgenesia de nlcleos cinzentos. A membrana do
cisto, correspondente ao teto do IV ventriculo, na maioria das vézes apre-
senta trés camadas: a interna constituida pelo epéndima, as vézes descon-
tinuo; a externa, correspondente & pia-aracndide; a intermediaria, contendo
células gliais, tecido colageno (restos da tela corididea) e, mais raramente,
células de Purkinje 7 ou fibras nervosas 27, Geralmente os orificios de Luschka
e Magendie nao sao permeaveis; excepcionalmente um dos forames de Luschka
permanece aberto 12,1731 o que tem ocasionado confusdo na interpretacdo
de alguns exames complementares, como a pneumencefalografia ou a prova
dos corantes. Importante é a auséncia de sinais inflamatérios.

Historico — Ha certa dificuldade para a classificacdo dos casos referi-
dos na literatura antiga, tanto pela precariedade de alguns relatos como
pela confusdo com outras malformacGes cerebelares, em época em que a exis-
téncia dos orificios de Luschka e Magendie era discutida 2. 919, Por isso as
vérias revisdes sfo discordantes. Os casos referidos até 1914 sdo todos du-
vidosos, sendo citados em algumas revisdes e excluidos de outras: Salter (1
caso, 1852 — cit. por Fowler e Alexander 12), Hilton (1 caso, 1863 — cit.
por Gibson 17 e Russel 27), Virchow (1 caso, 1863 — cit. por Gibson 17), von
Recklinghaussen (1 caso, 1864 — cit. por Gibson !7), Fusari (1 caso, 1891
— cit. por Bertrand e col#, Brodal e col.5, Gibson17, Sahs 28, Shryock 32 e
Taggart e Walker #5), Rossi (2 casos, 1891 e 1892 — cit. por Bertrand e
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col.4, Brodal e col.3, Gibson?, Shryock 32 e Taggart e Walker 3%), Solovtzoff
(2 casos, 1901 — cit. por Baker! e Sidenberg e col.35), Trevor e Rolleston
(1 caso, 1911 — cit. por Brodal e col.’), Woskressenski (1 caso, 1911 — cit.
por Brodal e col.5). Mesmo apds 1914 existem casos duvidosos: Obersteiner
(1 caso, 1916 — cit. por Bertrand e col.4, Sahs 23 e Taggart e Walker 3%) e
Lyssenkow (1 caso, 1931 — cit. por Bertrand e col., Brodal e col.?, Sahs 23
e Taggart e Walker 35),

Em 1914 Dandy e Blackfan1? fizeram a primeira descricio pormenori-
zada. Dandy ?® em 1921 relatou mais 3 casos, aventando a hipdtese de que
a condicdo seria devida a falha de desenvolvimento dos orificios que comu-
nicam o IV ventriculo com o espaco subaracnéideo e nao do seu fechamento
como conseqiiéncia de traumatismo ou infeccdo. Em 1942 Taggart e Walker 35
reviram o assunto adotando a hipdtese sugerida por Dandy. Em 1954,
Benda 3 sugeriu o nome de “sindrome de Dandy-Walker” em substituicao
ao de “atresia do orificio de Magendie”, usado até entéo.

Revendo a literatura a partir de 1914 encontramos 60 casos tipicos:
Dandy e Blackfan® (1 caso, 1914), Dandy ? (3 casos, 1921), Pines e Sura-
baschwile (1 caso, 1932 — cit. por Bertrand e col.t, Brodal e col.5, Sahs 28,
Shryock 32 e Taggart e Walker 33), Castrillon (1 caso, 1933 — cit. por Ber-
trand e col.4, Brodal e col.5, Coleman e col.8, Sahs 28, Shryock 32 e Taggart
e Walker 35), Scarf3? (1 caso, 1933), Sahs 28 (1 caso, 1941), Cohen (1 caso,
1942 — cit. por Brodal e col’5, Fowleri2 e Taggart e Walker 35), Taggart
e Walker 35 (3 casos, 1942), Shryock e Alexander 32 (1 caso, 1943), Walker
(1 caso, 1944 — cit. por Brodal e col.5, Coleman 8, Fowler 12 e Holland 19),
Sidenberg e Kessler 33 (1 caso, 1946), Coleman e Troland ® (2 casos, 1948),
Russel 27 (1 caso, 1949), Schwarzkopf (1 caso, 1950 — cit. por Brodal e col.5),
Van Epps36 (2 casos, 1953), Benda3 (6 casos, 1954), Schreiber e Reye 31
(5 casos, 1954), Maloney 23 (2 casos, 1954), Gibson 17 (2 casos, 1955), Fowler
e Alexander 12 (3 casos, 1956), Matson 25 (8 casos, 1956), Hemmer 18 (7 casos,
1958), Clarke e Laidlow? (1 caso, 1958), Brodal e Hauglie-Hanssen’ (2
casos, 1959), Holland e Graham 1° (1 caso, 1959), Scarcella 2° (2 casos, 1960).

Também tém sido descritos alguns casos em animais: Lesbre e Forgeot
(1 caso em bezerro, 1901 — cit. por Bertrand e col.4, Brodal e col.’ e Sahs 28),
Bertrand, Medynski e Salles¢ (1 caso em cdo, 1936), Dow ! (2 casos em
caes, 1940), Verhaat3? (1 caso em cabra, 1942), Bonnevie e Brodal (uma
raca de camundongos, 1946 — cit. por Brodal e Hauglie-Hanssen 3).

Patogenia, — Praticamente todos os autores concordam em que a causa
seja um defeito de desenvolvimento. Processos inflamatérios poderdo deter-
minar bloqueio dos orificios de Luschka e Magendie; entretanto, em tais
circunstancias, faltam os outros elementos que caracterizam a sindrome.
Dandy ? admitiu que a falha de desenvolvimento dos orificios de Luschka
e Magendie fosse o defeito inicial, sendo esta teoria desenvolvida por Taggart
e Walker 33, Estes orificios devem estar permedveis do 4.° ao 6.° més de
vida intra-uterina; se isto ndo se der, havera hipertensdo no sistema ven-
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tricular que se dilata. ¥ste aumento é mais intenso ao nivel do IV ventri-
culo, determinando a separacdo das duas porcbes da comissura lateral e
dificultando a diferenciacio da parte posterior do vérmis cerebelar. O lobo

Fig. 1 — Desenho esquemdtico mostrando os principais
aspectos encontrados na sindrome de Dandy-Walker (re-
produzido do trabalko de Dandy°®).
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anterior e os hemisférios cerebelares serdo melhor formados porque neste
periodo ja estdo diferenciados, tal ndo acontecendo com o vérmis posterior.

Benda 3, em 1954, pretendeu demonstrar que a atresia do orificio de
Magendie ndo é o fator essencial, que o quadro pertence a categoria dos
defeitos de fechamento ou rachischisis e que a falha essencial estd na au-
séncia de fusdo na linha média. Brodal e Hauglie-Hanssen® também nao
aceitam a ‘“atresia” dos orificios do IV ventriculo como causa primaria.
Estudando uma raca de camundongos em que a moléstia se transmitia como
gen mono-hibrido recessivo, éstes autores encontraram anomalias no cere-
belo e no teto do IV ventriculo em estadio anterior a formacao dos forames
de Luschka e Magendie; estas anomalias mostravam que, jA neste periodo,
havia hipertensdao cuja etiologia nao foi esclarecida. Concluem éstes autores
admitindo que a causa da sindrome existe antes do terceiro més de vida
intra-uterina e que a falha de abertura dos orificios é apenas uma conse-
quéncia. De fato, existem casos em que um ou dois orificios sdo permea-
veis 12, 17, 31: por outro lado, em cérebros normais tem sido assinalada a au-
séncia de um ou dois forames 3.9 TUltimamente Gardner 13,14, 15,16 voltou
& teoria defendida por Taggart e Walker, mostrando que a sindrome de
Dandy-Walker, a malformacio de Arnold-Chiari, a siringomielia, a hidromie-
lia, a meningomielocele, a encefalocele e, mesmo, alguns casos de hidrocéfalo
comunicante sdo, meramente, expressfes diferentes de um mesmo defeito,
ou seja, falha de desenvolvimento normal dos orificios do teto do IV ven-
triculo. O estabelecimento de uma ou outra entidade, assim como das va-
rias associagGes entre elas depende de fatdres diversos, principalmente da
duracdo da alteracio de permeabilidade do teto do IV ventriculo e da maior
ou menor resisténcia oferecida pelas paredes do sistema ventricular ao au-
mento da pressao.

CASUISTICA

Caso 1 — J. R, com 5 meses de idade, sexq masculino, branco, brasileiro, in-
ternado em 19-7-1957 (Reg. G. 479214). Desde o nascimento, disjuncdo acentuada
das suturas cranianas. Aos 3 meses de idade os pais notaram aumento acentuado
e progressivo do cranio. Algumas crises convulsivas generalizadas. Exame clinico-
neuroldgico: cranio aumentado de volume, com certo abaulamento na regido occi-
pital (perimetro craniano de 54 cm e toracico de 41,5 cm), circulacdo venosa visivel,
disjuncdo acentuada de suturas, fontanelas amplas e tensas. Movimentacao dimi-
nuida. Reflexos superficiais e profundos normais; reflexo de Moro esbocado; refle-
x0s de Magnus Klein ausentes. Marcha reflexa presente. Transiluminacdo (fig. 2A):
transparéncia em téda fossa posterior, que se apresenta aumentada, com elevacéo
da tenda do cerebelo. Electrencefalograma (s6 foi obtido o registro do sono): desa-
parecimento da atividade elétrica riapida em ambas as areas occipitais; o exame
sugere a existéncia de processo expansivo ou de colecdo ligiiida em ambas as areas
occipitais. Radiografias do crdanio: aumento generalizado dos didmetros cranianos;
posicao anormal, nos parietais, dos sulcos produzidos pelos seios transversos. Sinu-
grafia direta (injecdo de contraste no seio longitudinal superior): ndo ha bloqueio;
situacdo anormalmente alta do torcular de Herdéfilo e dos seios transversos. Prova
de corante (puncao do ventriculo direito e injecdo de 0,1 ml de azul de toluidina
a 5%): o corante passou para o ventriculo esquerdo mas ndo para O espaco subara-
cnéideo lombar (30 minutos). O liquor obtido dos ventriculos tinha composicédo



Fig. 2 — Caso 1. Em A, transiluminacdo: transparéncia ma regiio da fossa poste-
rior. Em B, pan-angiografia: elevacdo das artérias cerebrais médias e posteriores,
auséncia de vascularizacdo na drea correspondente ao cisto da fossa posterior. Em C,
pneumoventriculogrfia: IV wveniriculo transformado em grande cisto, aparecendo o0s
limites do cerebelo atréfico. Em D, pneumoventriculografia, em incidéncia de perfil,
com o paciente de cabeca para baixo, para mostrar o prolongamento cervical do
cisto. Ewm E, pneumoventriculografia (incidéncia de perfil, com o paciente deitado):
elevac@o das porcées posteriores dos ventriculos laterais e III ventriculo. Em F,
iodoventriculografia confirmando a posicdo do III ventriculo e o diverticulo cervical
do 1V wventriculo.
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normal mas no liguor lombar foi encontrada hipercitose de 56 células (linfomons-
citos). Pan-angiografia cerebral: sinais indicativos de grande hidrocefalia interna;
na incidéncia lateral, elevacdo dos sistemas arteriais médio e posterior, sendo que
éste ultimo grupo apresenta curvatura de concavidade pdstero-inferior, limitando
grande Area avascular correspondente ao cisto da fossa posterior (fig. 2B). Pneumo-
ventriculografia (13-8-57) e pneumencefalografia mais pneumocistografia (17-8-57):
hidrocéfalo blogqueado por obstrucdo ao nivel da transicdo ventriculo-subaracnéidea;
a fossa posterior, grandemente aumentada pela elevacdo da tenda do cerebelo, apre-
senta-se quase totalmente preenchida por enorme cisto correspondente ao IV ventri-
culo (fig. 2C e D); éste cisto apresenta uma expansdo para o canal raqueano até
C,-C, vssivel na chapa de perfil com o paciente de cabegca para baixo (fig. 2D);
cerebelo reduzido a pequena formacdao na porcdo anterior da fossa posterior (fig.
2C); grande dilatacdo dos ventriculos laterais com elevacdo dos cornos occipitais;
terceiro ventriculo dilatado e com elevacido da sua porcado posterior (fig. 2E); o
transito entre os III e IV ventriculos foi feito com dificuldade. Pela puncéo lombar
s6 foi possivel retirar 30 ml de liquor. O ar injetado por essa via contrastou o
espaco subaracnéideo cervical, a cisterna magna reduzida de volume, as cisternas
pré-pontina, interpenducular, ambiens e silviana; nfo houve contrastacdo da cisterna
optoquiasmatica e do espaco subaracnéideo periencefalico. Iodoventriculografia (fig.
2F): o contraste passou lentamente do III ao IV ventriculo através de um aqueduto
bastante estreito e algumas goétas foram ter a expansdo cervical do cisto.

Operacdo — Foi resolvido abrir apenas a expansdo cervical do cisto, através de
laminectomia de C, e C, e alargamento do buraco occipital. Apés abertura da dura
mater e da aracndide foi vista a expansdo referida e retirado um fragmento da
membrana, determinando saida abundante de ligiiido claro. Exame histolégico da
membrana: 1amina de tecido fibroso (pia-aracndéide), revestido por elementos de deri-
vacdo ependimaria. No pés-operatério a fontanela ficou deprimida mas surgiu hiper-
tonia em extensdo dos quatro membros e hipertermia. A crianca apresentou piora das
condicdes gerais, vindo a falecer com broncopneumonia, 36 dias apés o ato cirargico.

Necropsia — Broncopneumonia. Craniectomia de fossa posterior e laminectomia
cervical. Grande dilatacdo do sistema ventricular. Elevacdo da tenda do cerebelo.
O ventriculo rombencefalico apresenta-se transformado em grande cisto que com-
prime os hemisférios cerebelares para frente e para os lados. Vermis rudimentar
e elevado. O aspecto encontrado é praticamente idéntico ao esquema apresentado
por Dandy?® (fig. 1), havendo apenas um orificio na membrana, conseqiiéncia do ato
cirargico. N&o havia reacdo inflamatéria nas meninges.

Caso 2 — A. S. S, com 2 meses de idade, sexo masculino, branco, brasileiro,
internado em 16-4-1959 (Reg. G. 553201). Desde 0 nascimento a crianca apresentava
cranio maior do que o normal; uma semana antes da internacdo passou a alimen-
tar-se mal e a gemer muito. Exame fisico — Cranio muito aumentado, medindo
64 cm, com réde venosa bem desenhada, de consisténcia mole, ossos muito separa-
dos. Sinal do sol poente. Distrofia. Exame neurolégico igual ao de crianca recém-
nascida. Transiluminacdo: positiva em todo o cranio. Electrencefalograma: ausén-
cia da atividade elétrica rapida nas areas occipito-parietais. O caso foi considerado
sem possibilidades terapéuticas devido ao grande volume do cranio e ao sofrimento
cerebral grave. Alguns dias ap6s a internacdo a crianca apresentou sinais de
broncopneumonia, vindo a falecer em 28-4-59.

Necropsia — Bronquite e bronquiolite purulenta. Grande hidrocefalia, cértex
cerebral muito delgado. O aspecto encontrado na fossa posterior era semelhante ao
esquema. apresentado por Dandy? (fig. 1).

Caso 3 — L. C.,, com 6 meses de idade, sexo feminino, branca, brasileira, inter-
nada em 24-3-1959 (Reg. G. 544898). Desde o0 nascimento apresentava a cabeca
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alongada e uma tumoracdo na regido posterior; o cranio aumentou progressivamente
de volume mas a meningocele permaneceu inalterada. Exame fisico — Perimetro
craniano de 51 cm; meningocele occipital com 6 cm de diametro (fig. 3A). Teste
de Gesell com 24 semanas: desenvolvimento normal. Transiluminacdo: positiva atra-
vés da meningocele e negativa no cranio. Electrencefalograma normal. Radiografia
do crdnio: consideravel aumento de todos os didmetros; fontanelas e suturas alar-
gadas; cranio bifido occipital com meningocele; nido foram evidenciados os sulcos
dos seios transversos,

A paciente permaneceu cérca de 60 dias usando Acetozolamida (40 mg por kg
ao dia) sem sucesso, pois o0 perimetro do cranio aumento para 53,5 ecm. Novo tleste
de Gesell, feito 2 meses e meio apoés o primeiro, mostrou pequeno progresso neste
periodo, ficando entdo bem demonstrado o retardo de desenvolvimento. Prova do
corante (puncdo do ventriculo esquerdo e injecdo de 0,5 ml de fenolsulfonftaleina):
o corante passou para o ventriculo direito, mas ndo para o subaracnéideo lombar.
O liquor obtido dos ventriculos ndo apresentava anormalidade, mas no ligiiido lom-
bar havia hipercitose de 12 células (linfomondécitos).

Em 2-6-59, foi feita derivacdo ventriculo-jugular segundo a técnica de Spitz e
Holter. No dia seguinte a crianca teve amigdalite aguda e, depois, broncopneumo-
nia, falecendo em 4-6-1951. No periodo poés-operatério a derivacdo permaneceu dre-
nando bem, pois a fontanela ficou flacida e ligeiramente deprimida.

Necropsia — Amigdalite purulenta. Abscessos pulmonares multipios. A valvula
e as sondas colocadas no ato cirurgico estavam em boa posicdo, ndo apresentando
obstrucao. Meningocele occipital. Ventriculo rombencefilico com os aspectos tipi-
cos da sindrome de Dandy-Walker. A meningocele ndo continha expansdo do IV
ventriculo.

Caso 4 — O. H,, com 5 anos de idade, sexo masculino, branco, brasileiro, inter-
nado em 10-12-1959 (Reg. G. 568391). O menino nasceu de parto de nadegas, de-
morado; com um més de idade os pais notaram aumento acentuado do volume
craniano; a partir dos 8 meses o crescimento do cranio tornou-se menos acentuado;
a crianca sustentou a cabeca com 1 ano, sentou-se com 2 anos e comecou a falar
€ a andar apoiado aos 2 anos e meio; aos 14 meses apresentou ecrise convulsiva
demorada no hemicorpo esquerdo e, depois, hemiparesia do mesmo lado; com ano
€ meio comecou a ter crises de hipertonia dos 4 membros e opistétono, durante as
quais vomitava; apds estas crises, que se repetiam cada 15-20 dias, a crianca ficava
abtida e sonolenta; nos meses que precederam a internacdo acusou déres na nuca.
Exame clinico-neurolégico — Cranio aumentado de volume, principalmente & custa
de sua porcdo posterior; perimetro craniano de 60 cm (perimetro toracico = 55 c¢m);
fontanelas e suturas fechadas. Discreta hipertonia em extensido dos membros infe-
riores. Déficit motor generalizado, maior & esquerda. Reflexos profundos vivos nos
membros inferiores, especialmente a esquerda. Sinal de Babinski bilateral. Ligeira
palidez das papilas Opticas. Transiluminacdo: negativa. Teste de Gesell: retardo
nitido principalmente no setor da motricidade. FElectrencefalografia normal. Radio-
grafias do crdnio: além dos sinais tipicos de hidrocefalia, chama a atencdo a posicdo
anormalmente alta (acima da sutura lambdéidea) da impressio dos seios trans-
versos (fig. 3B). Radiografias da coluna vertebral: espina bifida oculta de S,.
Sinugrafia direta (via seio longitudinal superior, apds perfuracdo frontal): situacédo
alta do confluente e dos seios transversos (fig. 3C). Pneumoventriculografia:
dilatacdo de tdédas as cavidades ventriculares; elevacdo das porcdes posteriores
dos ventriculos laterais; o IV ventriculo acha-se transformado em um cisto que
ocupa quase téda a fossa infra-tentorial, apresentando ainda uma expansdo que
ultrapassa o plano do forame occipital chegando até C, (fig. 3D).

Com ésses dados fol feito o diagnédstico de sindrome de Dandy-Walker e o pa-
ciente foi submetido & derivacdo ventriculo-jugular segundo a técnica de Spitz-
Holter, em 5-1-1960. Pés-operatério 6timo; o paciente ndo apresentou mais cefaléia

ou vOmitos e continua a fazer os exercicios de recuperacio.



SINDROME DE DANDY-WALKER: A PROPOSITO DE 4 CASOS 231

Fig. 8 — Em A (caso 8), fotografia mosirando a meningocelc ¢ a forma alongada

do cranio. Em B (caso 4), craniograma: wvisibilizacdo dos sulcos dos seios trans-

versos nos marietais. Em C (caso 4), sinugrafia confirmando a situacdo dos seios

transversos. Em D (caso 4), pneumoventriculografia: incidéncia de perfil, com o

paciente de cabeca para baixo, mostrando o grande cisto da fossa posterior e o
prolongamento cervical.

COMENTARIOS

Geralmente as manifestacbes da doenca surgem desde o nascimento ou
nos primeiros meses de vida. O quadro se confunde com os demais tipos
de hidrocéfalo; entretanto, pela inspecio, pode ser levantada a suspeita diag-
néstica quando o cranio seja alongado (fig. 3A), ou quando exista abaula-
mento ao nivel da fossa posterior. Pela palpacdo pode-se notar um afas-
tamento relativamente grande dos bordos da sutura lambdoéide.

Outras vézes o paciente, com ou sem retardo psiquico-motor, vive bem
até certa idade, quando entdo surgem sinais de hipertensdo intracraniana
ou convulsdes. Traumatismos relativamente pequenos podem desencadear ou
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exacerbar a sindrome de hipertensédo 8 17,18,31,  Admite-se que o traumatis-
mo rompa o equilibrio instavel que vinha sendo mantido por varios fatéres:
diminui¢do da producdo de liquor, permeabilidade de um dos orificios de
Luschka, dialise através da membrana e reabsorcido do liquor pelo epéndima
ou por vasos da prépria parede do cisto. Pungbées lombares 28 ou ventricu-
lares ® também podem acarretar desequilibrio, determinando exacerbacio da
sintomatologia. Nos pacientes em que a hipertensio intracraniana aumenta
subitamente podem ocorrer rigidez de nuca 28, opistétono 5 33 ou crises de
hipertonia 5. O nosso caso 4 apresentou freqiientes crises de hipertonia e
opistotono possivelmente devidas & compressdo do tronco cerebral determi-
nada por acentuagdo da hipertensdo intracraniana.

Em alguns casos registrados na literatura o diagnéstico sé6 foi feito me-
diante necropsia de pacientes que faleceram por outras causas; em alguns
désses casos, durante a vida, féra assinalada sindrome cerebelar (caso de
Shryock e Alexander 32) ou deéficit mental (casos de Castrillon cit. por
Sahs 28 ¢ de Pines e Surabaschwile cit. por Bertrand e col.4, Brodal e col.5,
Shryock 32 e Taggart e Walker 35), Sindrome cerebelar uni ou bilateral tem
sido encontrada com certa frequiéncia 5 818,23, 28,3233, Em nossos casos 1,
3 e 4 ocorreram convulsdes, o que também tem sido referido 3 17. O caso 3
apresentava meningocele occipital (fig. 3A) semelhante a encontrada em um
dos pacientes de Schreiber e Reye3!, Ja foi assinalada a associacdo com
outras malformacdes, dentro e fora do estojo cranio-raquideo 31,32, 33, 35, 36,
principalmente com agenesia do corpo caloso 31, 33, 36,

Transiluminacido — Fowler e Alexander 12 descrevem, como tipico, o fato
de a luz atravessar a fossa posterior, ndoc o fazendo no restante do cranio;
a area transiluminada é limitada pela linha de implantacdo da tenda do ce-
rebelo. Em nossos pacientes, éste fato foi observado uma funica vez (caso
1, fig. 2A). No caso 3, a transiluminacgio foi positiva em todo o cranio de-
vido 4 grande dilatacdo do sistema ventricular. Nos demais havia opacidade
total, pois se tratava de criancas maiores, com hidrocéfalo menor.

Electrencefalograma — Nao tém sido referidas, na literatura, altera-
coes electrencefalograficas caracteristicas. O exame foi feito em todos os
nossos casos. Nos dois primeiros (casos 1 e 2), em que o cisto da fossa
posterior era muito grande, notou-se o desaparecimento do ritmo rapido nas
areas posteriores. Xste dado pode constituir um elemento a mais para o
diagnéstico da sindrome de Dandy-Walker.

Craniograma — Além dos sinais radiograficos conseqiientes a hiperten-
sdo intracraniana, podemos encontrar elementos que permitem levantar a
suspeita ou mesmo firmar o diagnéstico de sindrome de Dandy-Walker.
Taggart e Walker 35 foram os primeiros a chamar a atencdo para a posi¢do
anormalmente alta, nos ossos parietais e nfo nos occipitais, dos sulcos dos
seios transversos e do confluente; isto é causado pelo aumento do conteado
da fossa posterior, impedindo a migracdo normal déstes seios venosos. ZEste
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sinal, considerado patognomonico, pode, entretanto, nio ser encontrado, ou
por nao estarem os seios venosos em posi¢cdo anormal 8, 17,19 ou devido a nao
visibilizacdo dos sulcos 27,31, o0 que constitui a regra em criancas pequenas.
Outros dados radiolégicos de menor valor sdo: dolicocefalia, abaulamento da
fossa posterior, disjuncdo relativamente grande da sutura lambdéide e adel-
gacamento do occipital. O exame radiografico foi feito em 3 de nossos
casos: em um (caso 3) o sulco dos seios transversos nédo era visivel; nos
dois outros (casos 1 e 4) pdde ser demonstrada a posicido anormal déstes
seios venosos. Os outros sinais radiolégicos sdo menos evidentes e, conside-
rados isoladamente, nao permitem firmar o diagnéstico.

Sinugrafia direta — A importancia déste exame foi ressaltada por In-
graham e Matson 20, Matson 25 e Fowler 12; éle permite verificar a posicao
dos seios transversos, tendo especial valor quando os sulcos eorrespondentes
ndo aparecem de maneira nitida no craniograma. O sinugrama, realizado
em dois dos nossos casos (1 e 4), confirmou a posicdo anormal da tércula
e dos seios transversos. Este sinal, quando presente, pode ser considerado
patognomonico.

Arteriografia — Este exame nédo tem sido empregado para o diagnéstico
da sindrome de Dandy-Walker. Entretanto, no caso 1 a pan-angiografia
cerebral mostrou sinais interessantes: em incidéncia lateral a regido da fossa
posterior apresentava-se avascularizada e limitada, superiormente, pelas ar-
térias cerebrais posteriores, que se encontravam elevadas e descreviam curva
de concavidade para baixo; a posicdo destas artérias confirmou a situacéo
alta da tenda do cerebelo.

Liqiiido cefalorraquidiano — O exame de liquor e a injecdo de corante
no sistema ventricular tém sido feitos na maioria dos casos de criancas pe-
quenas, com fontanela aberta, demonstrando a existéncia de bloqueio entre
os sistemas ventricular e subaracndideo lombar. Isto, entretanto, ndo cons-
titui regra absoluta, pois, em alguns casos3, 31 ha passagem do corante de
um compartimento para outro, através de um orificio de Luschka aberto ou
por didlise ao nivel da membrana. Em pacientes de maior idade, tem sido
feito o exame do liquor colhido por via lombar sem que tenham sido obtidos
dados de interésse. Nos casos 1 e 3 a prova dos corantes mostrou bloqueio;
além disso, no liquor obtido por via lombar havia discreta hipercitose. Nos
outros pacientes o exame nao foi realizado.

Prneumoventriculografia — Este exame, mostrando dilatacdo maior ou
menor do sistema ventricular, com caracteristicas especiais, € o que mais
freqiientemente tem confirmado o diagnéstico: nos ventriculos laterais ha
elevacdo dos cornos occipitais e das porgdes posteriores dos cornos tempo-
rais; o IV ventriculo é substituido por um grande cisto, que ocupa quase
toda a fossa posterior e que se projeta para a coluna cervical, chegando a
atingir a segunda vértebra cervical 12.25, Esta projecdo cervical pode ser

observada em chapas laterais com o paciente de cabeca para baixo e é con-
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siderada, por Matson 25, como indicio patognomoénico. Quando o exame é
feito com bastante contraste pode ser delimitado o cerebelo atrofiado (fig.
2C). Maloney 28 chama a ateng¢ido para os casos em que ha necessidade de
fazer perfuragGes, pois podem ser atingidos os seios venosos como aconteceu
em um de seus pacientes; Schreiber e Reye3! relataram um caso em que
as perfuracdes atingiram o cisto. Realizamos o exame em dois pacientes:
no caso 4 os achados foram tipicos e confirmaram o diagnéstico; no caso 1
chamou-nos a atencdo uma dificuldade de transito ao nivel do aqueduto,
confirmada pela iodoventriculografia e provavelmente ocasionada por hérnia
do contetido da fossa posterior, através da incisura da tenda, determinando
compressao do mesencéfalos, Em um dos casos de Taggart e Walker 35
nao houve passagem de ar do III para o IV ventriculo, provavelmente pela
mesma causa. No trabalho de Sahs 28 existe uma fotografia em que a her-
niacdo descrita é nitida.

Prneumencefalografia — Na maioria das vézes éste exame n#do fornece
dados de interésse, podendo mesmo levar a confusdo com casos de hidroce-
falia comunicante, devido a passagem de ar para o sistema ventricular 3.7, 31,
Isto se deve a permeabilidade de pelo menos um dos orificios de Luschka,
pois admite-se que o ar nao possa atravessar a membrana do cisto 25, como
acontece com os corantes. Estes dados mostram a precariedade da prova
dos corantes e da pneumencefalografia no diagnoéstico da sindrome de Dandy-
Walker. Entretanto, éstes exames podem ter valor no estudo das condicdes
do espaco subaracnéideo, o que tem interésse na conduta terapéutica 9. 21,22,
pois, havendo bloqueio neste compartimento, a simples retirada da membra-
na correspondente ao teto do IV ventriculo transformara a hidrocefalia de
bloqueada em comunicante 2>, No caso 1 a pneumencefalografia mostrou
permeabilidade apenas parcial do sistema subaracndideo, o que, entretanto,
permitiu, no curto periodo pds-operatorio, a reabsorcio do liquor, pois a
fontanela permaneceu deprimida.

Iodoventriculografia — F¥ste exame ndo tem sido citado na literatura.
Uma unica vez o realizamos e o resultado foi sem davida interessante, pois,
além de comprovar a existéncia da projecio do cisto para a regido cervical,
permitiu um estudo mais detalhado do III ventriculo e do aqueduto de Syl-
vius que tinham sido mal delimitados pelas pneumografias; a por¢do poste-
rior do III ventriculo achava-se muito elevada, dando ao todo um trajeto
quase vertical e o aqueduto, geralmente descrito como dilatado, encontra-
va-se estreitado, explicando a dificuldade na passagem do ar do III para o
IV ventriculo.

Terapéutica — Dos 60 casos citados na literatura, 36 foram submetidos
a cirurgia: em 33 foi feita craniectomia de fossa posterior com retirada de
porcdao maior ou menor da parede do cisto. Os resultados obtidos em 3 pa-
cientes ndo foram relatados; dos 30 restantes, 13 (43,3%) faleceram (um
apdés nova tentativa por meio de derivacdo ventriculo-subaracndidea), 4
(13,3%) foram ulteriormente submetidos a derivacdo subaracnéideo-urete-
ral 25, em um caso (3,3%) permaneceu a hipertensdo intracraniana, em 12
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(40%), o resultado foi considerado bom. As demais operacdes tentadas:
ventriculostomia do III ventriculo 35, electrocoagulacao dos plexos cordides 3
e derivacao subaracnoéideo-ureteral 3! tiveram maus resultados.

Em nosso primeiro paciente foi feita retirada parcial da parede do cisto
(porgdo cervical), o que determinou descompressio brusca e sofrimento do
tronco do encéfalo, ocorrendo o oObito no 36.° dia de pés-operatdrio. Os
casos 3 e 4 foram submetidos a derivacdo ventriculo-jugular segundo a téc-
nica de Spitz, utilizando a valvula de Holter; o sistema drenou o liquor sa-
tisfatoriamente nos dois casos, mas um dos pacientes veio a falecer devido

a processo infeccioso.

A remocdo da parede do cisto tem dado resultados relativamente pre-
carios. Esta operacdo, além de mais traumatizante, tem o inconveniente
de necessitar de um sistema subaracnoideo livre, sem o que ha transforma-
¢ao da hidrocefalia de bloqueada em comunicante, exigindo nova interven-
c¢ao 25, O bloqueio do espaco subaracnéideo pode ser ocasionado por varios
fatores: a) falha de desenvolvimento do espaco, provocada pelo deficiente
trabalho de disseccio normalmente realizado pelo liquor; b) compressao
do espago subaracnéideo periencefalico pela hipertensdo no interior dos ven-
triculos; c¢) hernicdo de conteido da fossa posterior através da incisura da
tenda 6. Estes fatos explicam grande parte dos fracassos cirargicos, princi-
palmente em criancas. Nos pacientes mais idosos o sistema subaracnoideo
geralmente se encontra em melhores condi¢ées, sendo mais animadores os
resultados obtidos pela cirurgia. Outro inconveniente da retirada da mem-
brana é a possibilidade de descompressdo brusca, como ocorreu €om 0O NOSSO
primeiro caso. Estes inconvenientes ndo existem com a derivacdo ventriculo-
jugular que é pouco traumatizante, ndo depende das condi¢bes do espaco
subaracnoideo e nido determina descompressio brusca. Infelizmente no caso
3 o resultado foi mau devido a uma intercorréncia. A operacio de Spitz-
Holter nio foi citada na literatura sbébre a sindrome de Dandy-Walker e a
nossa casuistica é pequena; entretanto, a experiéncia adquirida em outros
tipos de hidrocefalia 24 26, 34 permite afirmar que esta técnica é superior a
remocao da parede do cisto.

CONCLUSOES

1. O diagndstico de sindrome de Dandy-Walker pode ser suspeitado ao
exame clinico.

2. Na maioria dos casos o craniograma, mostrando os sulcos dos seios
transversos nos parietais, ou a transiluminacdo, com aspecto tipico, permitem
afirmar o diagnoéstico.

3. Nos casos em que as radiografias simples nao mostram os sulcos
dos seios transversos é necessario recorrer a sinugrafia.

4. A pneumoventriculografia foi o exame mais empregado. Atualmente,
porém, pode ser dispensada, desde que o diagnéstico tenha sido firmado por
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exames menos traumatizantes. Em alguns casos, quando nao ha elevacao
nitida da tenda do cerebelo, o pneumoventriculograma ainda é o melhor
método diagnoéstico.

5. A prova dos corantes e a pneumencefalografia podem levar a con-
fusdo com formas de “hidrocefalia comunicante”; éstes exames tém interésse
apenas para o estudo das condi¢bes do espacgo subaracnéideo.

6. O electrencefalograma as vézes pode ser o primeiro elemento a le-
vantar a suspeita diagnéstica.

7. Arteriografia e iodoventriculografia tém interésse apenas tedrico, com-
plementando dados fornecidos pelos demais exames.

8. A derivaciio ventriculo-jugular (técnica de Spitz-Holter) é a melhor
terapéutica para éstes casos, pois tem reais vantagens sébre a técnica mais
empregada até agora, ou seja a retirada da parede do cisto.

RESUMO

Déa-se 0 nome de sindrome de Dandy-Walker a um tipo de hidrocefalia
cuja principal caracteristica é a transformacdo do IV ventriculo em um
grande cisto, que ocupa quase tdda a fossa posterior; esta, por sua vez,
estd aumentada, devido a elevacdo da tenda do cerebelo e abaulamento do
occipital. A patogenia do processo é discutida; admite-se geralmente que
se trate de um vicio de desenvolvimento determinado pela falta de abertura

dos orificios de Luschka e Magendie.

Em revisdo bibliografica foram encontrados 60 casos. Sao apresentados
mais 4, dois dos quais foram submetidos a derivacdo ventriculo-jugular pela
técnica de Spitz-Holter. Sao discutidos os principais sinais clinicos, os exa-
mes subsididrios e a terapéutica. A posicio anormalmente alta dos seios
transversos, observada no craniograma ou na sinugrafia, é considerada como
sinal patognoménico. A transiluminacdo do cranio também pode apresentar
aspecto caracteristico. Istes exames, quando tipicos, permitem evitar a rea-
lizacdo de exames mais traumatizantes, como as ventriculografias. A tera-
péutica mais empregada tem sido a abertura da parede do cisto. N&o ha
na literatura referéncia & operacdo de Spitz que, em nossa opinido, é a
melhor forma de tratamento.

SUMMARY
The Dandy-Walker syndrome: considerations on four cases.

Dandy-Walker syndrome is a particular form of hydrocephalus whose
main feature is the transformation of the IV ventricle into a large cyst,
which occupies almost the whole of the posterior fossa; the latter, owing
to the lifting of the tentorium cerebelli and bulging of the occipital bone,
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is enlarged. The pathogenesis is incertain; it is generally agreed that it is
originated from a developmental disorder brought about by the non-opening
of the foramina of Luschka and Magendie.

In the literature were found 60 cases reported. Four additional cases
are reported, two of which underwent the ventriculo-jugular shunt by Spitz-
Holter’'s technique. The main clinical signs, laboratory data and therapy
are discussed. The abnormally high position of the transverse sinuses, as
seen in the X-ray of the skull or in the sinugram, is considered a pathogno-
monical sign. The trans-illumination of the skull may also show a characte-
ristic aspect. When the results of these exames are typical, it is possible
to avoid more traumatizing ones such as ventriculographies. The therapy
more commonly used is the opening of the wall of the cyst. There is no
reference in the literature to Spitz’s operation, which is, in our opinion,
the best treatment.
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