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Resumo

Introducio: A Sindrome de Dandy Walker consiste em uma anormalidade congénita do sistema nervoso central, caracterizada
por deficiéncia do desenvolvimento das estruturas médias cerebelares, dilatacio cistica de fossa posterior comunicando- se
com o quarto ventriculo e deslocamento ascendente dos seios transversais, tentério e tércula. Entre os sinais clinicos estao
protuberancia occipital, aumento progressivo do cranio, arqueamento das fontanelas anteriores, papiledema, ataxia, distirbios
da marcha, nistagmo e comprometimento intelectual. Objetivos: Descrever um caso de paciente feminino, 13 anos com
diagnéstico desta sindrome e perda auditiva bilateral submetida a cirurgia de implante coclear sob anestesia local e sedacio.
Relato de Caso: CGS, 13 anos, sexo feminino, foi referida ao Servico de Otorrinolaringologia do Instituto paranaense de
Otorrinolaringologia com diagnéstico de “sindrome de Dandy-Walker” para avaliacdo otorrinolaringolégica por perda auditiva
bilateral sem resposta ao uso de aparelhos de amplificacio sonora. Comentirios Finais: O campo da cirurgia de implante
coclear esta crescendo rapidamente. Acreditamos que a presenca da sindrome de Dandy-Walker nao pode ser considerada
uma contra indicagio para a realizagao da cirurgia de implante coclear, sendo que nao houve intercorréncias cirargicas devido
as alteragcoes neurologicas com resultados muito favordveis para a paciente que apresenta excelente discriminaciao. Apresenta

menor necessidade de leitura labial com melhora na qualidade da fala.
Palavras-chave: perda auditiva, implante coclear, sindrome de Dandy-Walker.

INTRODUCAO

O relato clssico, feito por Danpy & Brackran em 1914%,
revelou casos emautépsias com hidrocefalia severa supratentorial,
dilatagiio cistica do quarto ventriculo, vermis pequeno, afasta-
mento dos hemisférios cerebelares, auséncia do teto do quarto
ventriculo, espessamento e opacificagiio da pia-aracnoide das
cisternas da base do crinio e dilatacio doaqueduto (1).

A sindrome de Danpy-Watker (SDW) € uma sindrome
nio familiar, caracterizada por dilatagio cistica do quarto
ventriculo e por aplasia ou hipotrofia parcial ou total do
vermis cerebelar. Geralmente apresenta atresia dos forames
de Lusuka e MaGenDIE. Em 75% dos casos ocorrem outras
malformagdes cerebrais como agenesia do corpo caloso,
heteropsias, lissencefalia, estenose do aqueduto de Syrvius
(2-3). GarpNEr et al* propuseram que a SDW, juntamente
com outras sindromes (Arnold-Chiari, cisto aracnoide de
cerebelo e siringomielia), seriam manifestacoes de uma
mesma doenca (1).

Alguns estudos mostram uma incidéncia de aproxi-
madamente 70% de relagio entre a SDW e anomalias

sistémicas (1). Pouco se sabe sobre malformacoes congé-
nitas das estruturas da fossa posterior, suas alteracoes
genéticas foram mapeadas para o cromossomo 3q (4-5),
mas o gene ao certo nao localizado, porém sabe-se que a
base do processo de desenvolvimento das estruturas da
fossa posterior € a natureza paraas malformagdes cerebelares
humanas (5). Sabe-se também que as estruturas cerebelares
se desenvolvem precocemente no periodo embriondrio
até os primeiros anos poés-natais, este acontecimento
deixaria o cerebelo vulnerdvel a um largo espectro de
desordens do seu desenvolvimento (6).

A patogenia desta sindrome ¢é controversa, poréma
teoria mais aceita ¢ a de que a folha do desenvolvimento
dos forames de LusHka e MAGENDIE, durante o quarto mésde
vida fetal, leva ao abaulamento cistico do quarto ventriculo.
Novas teorias propuseram que a SDW decorreria de uma
falha no desenvolvimento no teto do rombencéfalo, tendo
este como causa um efeito teratogénico (1). Alguns traba-
lhos sugerem que o uso de warfarin em longo prazo seria
responsivel pelo desenvolvimento da SDW em 1-2% dos
fetos expostos (7). O que vem refor¢ar ainda mais esta
teoria € que um estudo realizado por Harr et al., mostrou
que nao hd relacao entre grau de hidrocefalia e o tamanho
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do cisto da fossa posterior, atenuacio do vermis ou
permeabilidade do quarto ventriculo e em alguns casos a
hidrocefalia estava ausente (1).

A SDW é uma entidade heterogénica de hipoplasia
de vermis cerebelar, sendo recentemente identificadoum
gene associado a ligacado com X-HPRT (8), também relaci-
onado com doenga de ginglios da base.

Clinicamente pode haver moderado atraso do de-
senvolvimento psicomotor, microcefalia, hipotonia, masa
sintomatologia predominante se refere 2 hidrocefalia, ge-
ralmente nos dois primeiros anos de vida, esta porém,
pode serignorada, aparecendo tardiamente (primeira ou
segunda década de vida) (2-9). A hidrocefalia se da pela
obstru¢ao dos forames de Lusaka e MaNGeDIE (1). Algumas
alteracoes oculares sao descritas na SDW, como: coloboma
corioretiniano (10), nistagmo (11-13). Pode haver retardo
mental (50%), espasticidade (ao invés de hipotonia),
convulsdes, vomitos, tudo dependendo do grau da
malformacao cerebelar (3). Em pacientes com vermis com
duas fissuras e conformacoes praticamente normais, as
fung¢des cerebrais sio também praticamente normais sem
associagdes com outras malformacgdes. Jd4 em pacientes
com severas malformacdes do cerebelo, vermis com ape-
nas uma ou nenhuma fissura, ¢ comum o retardo mental
severo e outras malformagoes do sistema nervoso central,
como agenesia de corpo caloso. Divide-se, assim, a SDW
em dois grandes grupos conforme as malformac¢odes ante-
riores para a determinac¢ao do prognéstico intelectual (12-
13). Sao relatados na literatura casos de coexisténcia de
grandes hemangiomas cutineos faciais coma SDW (14).
Outras sindromes onde coexistem malformacgoes cerebrais
e oculares sao relatadas como sindrome de Neuhauser
(MMMM - Megalocornea, macrocephaly, mental and motor
retardation), onde sio encontrados atrofia cortical, aumen-
to do quarto ventriculo, hipoplasia do corpo caloso. Tudo
isto considerado uma variante da SDW, juntamente com
megalocérnea (15). Para o diagndstico hd necessidade da
ressonancia magnética comimagens de boa qualidade da
vista axial do vermis cerebelar e imagens em T2 (12). Os
achados neuroradiol6gicos sdo caracteristicos, comoa dila-
tacdo cistica do quarto ventriculo e asalteracdes no vermis
cerebelar (2), além de outras ja citadas. A SDW deve
sempre seracompanhada poruma equipe multidisciplinar.
O tratamento da hidrocefalia sempre serd cirdrgico, através
de uma derivacio ventriculo-peritoneal (2).

A surdez neurosensorial bilateral pode fazer partedo
quadro clinico da sindrome 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 diagnéstico desta sindrome

e perda auditiva bilateral submetida a cirurgia de implante
coclearsob anestesia local e sedacio.

ReLaTO DE CAsoO

CGS, 13 anos, sexo feminino, foi referida ao Servi-
¢o de Otorrinolaringologia do Instituto paranaense de
Otorrinolaringologia com diagnéstico de “sindrome de
Dandy-Walker” para avaliacao otorrinolaringolégica por
perda auditiva bilateral sem resposta ao uso de aparelhos
de amplificacdo sonora.

A paciente em questao realiza acompanhamento
com a neurologia desde nascimento, com histéria de
rubéola gestacional, catarata em ambos os olhos e cirurgia
neurolégica prévia por hidrocefalia, nio existindo
consanguinidade entre os pais. Crianga com exame de
imagem compativel com sindrome de Dandy-Walker,
com cole¢do na fossa posterior e com comunicagio com
o quarto ventriculo, associada com sinais de hipoplasia
dos hemisférios cerebelares e do vermis. Cariétipo nao
realizado. Déficit neuro- psicomotor leve.

A crianga preencheu critérios para implante coclear.
Foisubmetida poravaliacio médica otorrinolaringolégica,
neurologica, fonoaudiologica e pscicolégica.

Na audiometria apresentava perda auditiva sensoé-
rio neural profunda bilateral. Na avaliacao eletrofisiologica
daaudicao nio foi possivel detectar potenciais evocados
de tronco cerebral, bilateralmente. Na emissdao otoacustica
auséncia de resposta bilateralmente A ressonancia mag-
nética de encéfalo mostra hipoplasia de verme cerebelar
associadoa mega cisterna magna com comunicag¢io com
o quarto ventriculo (Figuras 1 e 2).

Figura 1.
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Figura 2.

A ressonincia de ouvidos as configuragdes dos ouvi-
dosinternos sao simétricas e de configuracio normal. Nao hd
realces andmalos relacionados as mesmas ouao restante do
encéfalo. Os espacos liquidos da céclea tem espessura
normal, variandode 1,3a 1,7 mmadireitaede 1,4a 1,7 mm
a 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 proétese utilizada foi um implante nucleus
freedom do Cochlear Comparation®. A cirurgia foi
realizada sob anestesia local e sedacdo por acesso
retroauricular, confeccao do nicho da unidade externa,
mastoidectomia fechada, timpanotomia posterior,
cocleostomia, inser¢cio do componente interno e
telemetria. Todos os passos realizados sem
intercorréncias. O implante foi ativado 1 més apos a
cirurgia com 6tima percepg¢ao sonora no momento da
ativagdo. A paciente apresenta excelentes niveis de
discriminacio com menor necessidade de leitura labial
e excelente resposta a fonoterapia com espetacular
melhorai da qualidade da fala.

Sem duvida os resultados obtidos trazem repercus-
sao na qualidade de vida da paciente além de proporcio-
nar melhorintegracao social.

COMENTARIOS FINAIS

O campo da cirurgia de implante coclear estd
crescendo rapidamente, devido a melhora na qualidade
dosimplantes, cirurgias menos invasivas, e maior divulga-

Figura 3.

¢lo deste tipo de tratamento da surdez. Os implantes
cocleares sdo proteses extremamente caras que parcial-
mente substituem as funcoes da céclea (20). A cirurgia
atualmente ¢ muito mais rdpida e menos invasiva que hd
anosatrds, com menores incisoes e menor morbidade para
o paciente.

A paciente embora portadora da sindrome de Dandy
-Walker nao apresenta déficit significativo no desenvolvi-
mento neuropscicomotor, preenchendo os critérios ja
estabelecidos na literatura para realizacao da cirurgia de
implante coclear. Foi avaliada por equipe multidisciplinar
sem contra indicagdes para a realizacio do procedimento.
J4 existem casos de pacientes com mesma sindrome
submetidosa cirurgia de implante coclear se, intercorréncias
descritos na literatura (21) e com bons resultados apesar
das comorbidades.

Em nosso servico optamos por realizar esta cirurgia
sobanestesia local e sedacio. Esta forma de anestesia traz
uma morbidade cirdrgico/anestésica menor alem de uma
recuperac¢ao pos operatéria mais rapida e menores custos
hospitalares quando comparada a anestesia geral e houve
perfeita colaboragao por parte da paciente.

Acreditamos que a presenca da sindrome de Dandy-
Walker ndo pode ser considerada uma contra indicag¢ao
paraarealizagdo da cirurgia de implante coclear, sendo que
nao houve intercorréncias cirdrgicas devido as alteragoes
neurolégicas com resultados muito favordveis para a paci-
ente que apresenta excelente discrimina¢ao. Apresenta
menor necessidade de leitura labial com melhora na
qualidade da fala.
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