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INTRODUÇÃO

O relato clássico, feito por DANDY & BLACKFAN em 1914*,

revelou casos em autópsias com hidrocefalia severa supratentorial,

dilatação cística do quarto ventrículo, vermis pequeno, afasta-

mento dos hemisférios cerebelares, ausência do teto do quarto

ventrículo, espessamento e opacificação da pia-aracnoide das

cisternas da base do crânio e dilatação do aqueduto (1).

A síndrome de DANDY-WALKER (SDW) é uma síndrome

não familiar, caracterizada por dilatação cística do quarto

ventrículo e por aplasia ou hipotrofia parcial ou total do

vermis cerebelar. Geralmente apresenta atresia dos forames

de LUSHKA e MAGENDIE. Em 75% dos casos ocorrem outras

malformações cerebrais como agenesia do corpo caloso,

heteropsias, lissencefalia, estenose do aqueduto de SYLVIUS

(2-3). GARDNER et al** propuseram que a SDW, juntamente

com outras síndromes (Arnold-Chiari, cisto aracnoide de

cerebelo e siringomielia), seriam manifestações de uma

mesma doença (1).

Alguns estudos mostram uma incidência de aproxi-

madamente 70% de relação entre a SDW e anomalias
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sistêmicas (1). Pouco se sabe sobre malformações congê-

nitas das estruturas da fossa posterior, suas alterações

genéticas foram mapeadas para o cromossomo 3q (4-5),

mas o gene ao certo não localizado, porém sabe-se que a

base do processo de desenvolvimento das estruturas da

fossa posterior é a natureza para as malformações cerebelares

humanas (5). Sabe-se também que as estruturas cerebelares

se desenvolvem precocemente no período embrionário

até os primeiros anos pós-natais, este acontecimento

deixaria o cerebelo vulnerável a um largo espectro de

desordens do seu desenvolvimento (6).

A patogenia desta síndrome é controversa, porém a

teoria mais aceita é a de que a folha do desenvolvimento

dos forames de LUSHKA e MAGENDIE, durante o quarto mês de

vida fetal, leva ao abaulamento cístico do quarto ventrículo.

Novas teorias propuseram que a SDW decorreria de uma

falha no desenvolvimento no teto do rombencéfalo, tendo

este como causa um efeito teratogênico (1). Alguns traba-

lhos sugerem que o uso de warfarin em longo prazo seria

responsável pelo desenvolvimento da SDW em 1-2% dos

fetos expostos (7). O que vem reforçar ainda mais esta

teoria é que um estudo realizado por HART et al., mostrou

que não há relação entre grau de hidrocefalia e o tamanho
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do cisto da fossa posterior, atenuação do vermis ou

permeabilidade do quarto ventrículo e em alguns casos a

hidrocefalia estava ausente (1).

A SDW é uma entidade heterogênica de hipoplasia

de vermis cerebelar, sendo recentemente identificado um

gene associado à ligação com X-HPRT (8), também relaci-

onado com doença de gânglios da base.

Clinicamente pode haver moderado atraso do de-

senvolvimento psicomotor, microcefalia, hipotonia, mas a

sintomatologia predominante se refere à hidrocefalia, ge-

ralmente nos dois primeiros anos de vida, esta porém,

pode ser ignorada, aparecendo tardiamente (primeira ou

segunda década de vida) (2-9). A hidrocefalia se dá pela

obstrução dos forames de LUSHKA e MANGEDIE (1). Algumas

alterações oculares são descritas na SDW, como: coloboma

corioretiniano (10), nistagmo (11-13). Pode haver retardo

mental (50%), espasticidade (ao invés de hipotonia),

convulsões, vômitos, tudo dependendo do grau da

malformação cerebelar (3). Em pacientes com vermis com

duas fissuras e conformações praticamente normais, as

funções cerebrais são também praticamente normais sem

associações com outras malformações. Já em pacientes

com severas malformações do cerebelo, vermis com ape-

nas uma ou nenhuma fissura, é comum o retardo mental

severo e outras malformações do sistema nervoso central,

como agenesia de corpo caloso. Divide-se, assim, a SDW

em dois grandes grupos conforme as malformações ante-

riores para a determinação do prognóstico intelectual (12-

13). São relatados na literatura casos de coexistência de

grandes hemangiomas cutâneos faciais com a SDW (14).

Outras síndromes onde coexistem malformações cerebrais

e oculares são relatadas como síndrome de Neuhauser

(MMMM - Megalocornea, macrocephaly, mental and motor

retardation), onde são encontrados atrofia cortical, aumen-

to do quarto ventrículo, hipoplasia do corpo caloso. Tudo

isto considerado uma variante da SDW, juntamente com

megalocórnea (15). Para o diagnóstico há necessidade da

ressonância magnética com imagens de boa qualidade da

vista axial do vermis cerebelar e imagens em T2 (12). Os

achados neuroradiológicos são característicos, como a dila-

tação cística do quarto ventrículo e as alterações no vermis

cerebelar (2), além de outras já citadas. A SDW deve

sempre ser acompanhada por uma equipe multidisciplinar.

O tratamento da hidrocefalia sempre será cirúrgico, através

de uma derivação ventrículo-peritoneal (2).

A surdez neurosensorial bilateral pode fazer partedo

quadro clinico da síndrome sendo que descrevemos um

caso cuja paciente foi submetida a implante cocler por

apresentar surdez profunda bilateral.

O objetivo deste artigo é descrever um caso de

paciente feminino, 13 anos com diagnóstico desta síndrome

e perda auditiva bilateral submetida à cirurgia de implante

coclear sob anestesia local e sedação.

RELATO DE CASO

CGS, 13 anos, sexo feminino, foi referida ao Servi-

ço de Otorrinolaringologia do Instituto paranaense de

Otorrinolaringologia com diagnóstico de “síndrome de

Dandy-Walker” para avaliação otorrinolaringológica por

perda auditiva bilateral sem resposta ao uso de aparelhos

de amplificação sonora.

A paciente em questão realiza acompanhamento

com a neurologia desde nascimento, com história de

rubéola gestacional, catarata em ambos os olhos e cirurgia

neurológica prévia por hidrocefalia, não existindo

consanguinidade entre os pais. Criança com exame de

imagem compatível com síndrome de Dandy-Walker,

com coleção na fossa posterior e com comunicação com

o quarto ventrículo, associada com sinais de hipoplasia

dos hemisférios cerebelares e do vermis. Cariótipo não

realizado. Déficit neuro- psicomotor leve.

A criança preencheu critérios para implante coclear.

Foi submetida por avaliação médica otorrinolaringológica,

neurológica, fonoaudiológica e pscicológica.

Na audiometria apresentava perda auditiva sensó-

rio neural profunda bilateral. Na avaliação eletrofisiológica

da audição não foi possível detectar potenciais evocados

de tronco cerebral, bilateralmente. Na emissão otoacústica

ausência de resposta bilateralmente A ressonância mag-

nética de encéfalo mostra hipoplasia de verme cerebelar

associado à mega cisterna magna com comunicação com

o quarto ventrículo (Figuras 1 e 2).
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Figura 1.
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A ressonância de ouvidos as configurações dos ouvi-

dos internos são simétricas e de configuração normal. Não há

realces anômalos relacionados às mesmas ou ao restante do

encéfalo. Os espaços líquidos da cóclea tem espessura

normal, variando de 1,3 a 1,7 mm a direita e de 1,4 a 1,7 mm

à esquerda. Os nervos cocleares foram identificados e tem

espessura normal de 0,6 mm (Figura 3).

Foi submetida a implante coclear de ouvido

direito. A prótese utilizada foi um implante nucleus

freedom do Cochlear Comparation®. A cirurgia foi

realizada sob anestesia local e sedação por acesso

retroauricular, confecção do nicho da unidade externa,

mastoidectomia fechada, timpanotomia posterior,

cocleostomia, inserção do componente interno e

telemetria. Todos os passos realizados sem

intercorrências. O implante foi ativado 1 mês após a

cirurgia com ótima percepção sonora no momento da

ativação. A paciente apresenta excelentes níveis de

discriminação com menor necessidade de leitura labial

e excelente resposta a fonoterapia com espetacular

melhorai da qualidade da fala.

Sem dúvida os resultados obtidos trazem repercus-

são na qualidade de vida da paciente além de proporcio-

nar melhor integração social.

COMENTÁRIOS FINAIS

O campo da cirurgia de implante coclear está

crescendo rapidamente, devido à melhora na qualidade

dos implantes, cirurgias menos invasivas, e maior divulga-
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Figura 2.

Figura 3.

ção deste tipo de tratamento da surdez. Os implantes

cocleares são próteses extremamente caras que parcial-

mente substituem as funções da cóclea (20). A cirurgia

atualmente é muito mais rápida e menos invasiva que há

anos atrás, com menores incisões e menor morbidade para

o paciente.

A paciente embora portadora da síndrome de Dandy

-Walker não apresenta déficit significativo no desenvolvi-

mento neuropscicomotor, preenchendo os critérios já

estabelecidos na literatura para realização da cirurgia de

implante coclear. Foi avaliada por equipe multidisciplinar

sem contra indicações para a realização do procedimento.

Já existem casos de pacientes com mesma síndrome

submetidos à cirurgia de implante coclear se, intercorrências

descritos na literatura (21) e com bons resultados apesar

das comorbidades.

Em nosso serviço optamos por realizar esta cirurgia

sob anestesia local e sedação. Esta forma de anestesia traz

uma morbidade cirúrgico/anestésica menor alem de uma

recuperação pós operatória mais rápida e menores custos

hospitalares quando comparada a anestesia geral e houve

perfeita colaboração por parte da paciente. 

Acreditamos que a presença da síndrome de Dandy-

Walker não pode ser considerada uma contra indicação

para a realização da cirurgia de implante coclear, sendo que

não houve intercorrências cirúrgicas devido às alterações

neurológicas com resultados muito favoráveis para a paci-

ente que apresenta excelente discriminação. Apresenta

menor necessidade de leitura labial com melhora na

qualidade da fala.
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