Perinatoloji Dergisi o Cilt: 12, Sayi: 4/Aralik 2004 173

Dandy Walker Malformasyonu ve
Varyanti: Prenatal
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OZET

DANDY WALKER MALFORMASYONU VE VARYANTI: PRENATAL ULTRASONOGRAFIK OZELLIKLER VE
KLINIK SONUCLAR

Amag: Aralik 2003 - Aralik 2004 yillari arasinda Kahramanmaras Sitgtiimam Universitesi (KSU), Tip Fakdiltesi,
Obstetrik kliniginde tespit edilen Dandy Walker malformasyonu (DWM) ve varyantlarini (DWV) igeren olgularin do-
kiimante edilmesi.

Yontem: Bu olgu serisinde, son bir yil icinde KSU Obstetrik Klinigine 12-35. gebelik haftalari arasinda rutin ultra-
sonografik kontrol icin (diistk riskli grup) basvuran (n:300) ve/veya ultrasanografide anormal bulgu (yUksek riskli
grup) nedeniyle refere edilen hastalar (n:300) de@erlendirmeye alindi. Prenatal ddSnemde DWM ve DWV tanisi ko-
nulan olgularin resim ve ultrasonografi géruntileri, postmortem degerlendirme ile karsilastirmak tzere dijital orta-
ma kayit edildi. inceleme detayli postmortem degerlendirme ile tamamlandi.

Bulgular: Calismaya alinan hastalarin 39’'unda (%7) anomali mevcuttu. 9 (%23) anomali rutin ultrasonografiye gi-
ren diisuk riskli grupta saptanirken, diger 30 (%77) anomali ylksek risk iceren grupta tespit edildi. Fetlste tespit
edilen anomaliler iginde en blylk grubu; néral tip defektleri (NTD) (n:13, %33) ve kalp anomalileri (n:13, %33)
olustururken, Dandy Walker Malformasyonu ve Varyanti (n:8, %21) G¢lncu sirayi aliyordu. Dandy Walker olgula-
rinin besini (%63) DWM, U¢lini (%37) ise DWV olusturuyordu. Tim Dandy Walker’li olgular i¢ginde en sik rastla-
nilan intrakraniyal ve ekstrakraniyal bulgular korpus kallozum agenezisi ve kalp anomalisiydi. Kayotip tayini yapi-
lan 6 Dandy Walker’li olgudan lglinde (%50) kromozom anomalisi mevcuttu.

Sonug: Dandy-Walker Malformasyonu ve Varyanti klinigimizde anomali taramasi igin incelenen hastalar icinde,
intrakraniyal malformasyonlarin en blyuk bélimind olugturmaktadir. Kromozom anomalilerinin ve ek anomalile-
rin, dzellikle kalp anomalilerinin, bu malformasyona eslik edebilecegi hatirlanmalidir.

Anahtar kelimeler: Dandy Walker Malformasyonu, Dandy Walker Varyanti, Ultrasonografi, Gebelik

SUMMARY

DANDY WALKER MALFORMATION AND VARIATION: PRENATAL ULTRASONOGRAPHIC FEATURES
AND CLINICAL OUTCOME

Objective: Our aim was to document cases with Dandy Walker Malformation (DWM) and Dandy Walker Variant
(DWV) diagnosed in Kahramanmaras Sitgiiimam University, Faculty of Medicine, Obstetrics Clinic between
December 2003 and December 2004.

Materials and Method: In this study covers the patients admitted to the Department of Obstetrics and
Gyneacology at KSU Faculty of Medicine during the previous year, in their 12th to 35th gestational weeks for
routine ultrasonographic control (low risk group, n:300) and/or those referred due to abnormal ultrasonographic
findings (high risk group, n:300). Ultrasonographic images of cases diagnosed prenatally were digitally recorded
for postmoprtem and/or neonatal evaluation and comparison. Study is accomplished with detailed postmortem
evaluation and gathering neonatal data.

Results: Thirtynine patients (7%) had an anomaly. While 9 anomalies (23%) were detected in the low risk group
having routine ultrasonography, the remaining 30 (77%) anomalies were among the high risk group. Cardiac
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anomalies (n:13, 33%) and neural tube defects (NTD) (n:13, 33%) consist the majority of fetal anomalies while
Dandy-Walker malformation and its variant (n:8, 21%) took the third place. The number of Dandy Walker cases
were 5 (63%), while DWV cases were 3 (37%). The most frequent inrtacranial and extracranial findings of Dandy
Walker cases were agenesis of corpus callosum and cardiac anomalies respectively. Chromosomal evaluations
were done in six cases with Dandy Walker cases and 3 of them had chromosomal abnormalities (%50).

Conclusison: Dandy Walker malformation and its variant were the most frequent intracranial malformations
detected in cases evaluated in our outpatient clinic. It must be kept in mind that chromosomal anomalies and
additional anomalies, especially cardiac, may accompany this malformation.anomalies, especially intracranial,

may accompany this malformation.
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andy-Walker malformasyonu (DWM) ve

Dandy-Walker varyantt (DWV); embriyolo-
jik donemin dokuzuncu haftasinda, rombensefa-
londa anterior-superior olarak baslayan serebel-
lum ve vermis gelisiminin 16-17.gebelik haftasi-
na kadar tamamlanamamast sonucu meydana
gelen non-spesifik konjenital beyin malformas-
yonudur (1). Izole ve bircok dismorfik patoloji-
lerin komponenti olarak rapor edilmistir.
DWM’nin canli dogumdaki insidansi 1/25.000-
35.000 arasindadir (2). Dandy-Walker varyanti-
nin gorilme sikliginin daha fazla oldugu dist-
niilmektedir ve posterior fossa lezyonlarinin Uic-
te birini olusturdugu bildirilmistir (3). Klasik
DWM’da ultrasonografik bulgular; normalden
buytlik sisterna magna ve/veya posterior fossa
kisti (dordiinct ventrikilin kistik dilatasyonu),
tam veya kismi serebellar vermian agenezisi,
hidrosefalus veya atriumlarda kismi genisleme-
dir (4,5), (Resim 1). Dandy-Walker Varyantinin
ultrasonografik bulgulart DWM ile benzerlik
gostermekle beraber, posterior fossa kistinin da-
ha kiictik olmast ve cesitli derecelerde vermian
agenezisi (vermisin alt lobunun tam veya kismi
yoklugu) ile farklilik gosterir (10). Intrak raniyal
ventrikiiler dilatasyon bu sendroma eslik edebi-
lir veya olmayabilir (3,11). Ultrasonografik ola-
rak vermisin alt lobunun yoklugu ile izlenen
“anahtar deligi” gorinimi DWV'nin tanisinda
oldukea faydalidir (12), (Resim 2).

YONTEM

Aralik 2003 - Aralik 2004 tarihleri arasinda
Kahramanmaras Sttciimam Tip Fakultesi Obs-
tetrik klinigine rutin ultrasonografi (dusik riskli

grup) ve/veya refere edilen (ylksek riskli grup)
gebelerin anomali i¢in taranmast amaclandi. Ca-
lisma kriterlerine uyan 600 gebe ultrasonografi
ile degerlendirildi. Tim ileri diizey ultrasonogra-
filer, fetal ekokardiyografi ve anomalilerin tespi-
tini takiben gerceklestirilen karyotip amaclt giri-
simsel islemler, tek bir uzman tarafindan gercek-
lestirildi (M.A.G). Ultrasonografi ile degerlendir-
me, ALOKA 4000 Prosound 5 MHz (Aloka Co.,
Ltd, Tokyo, Japan) abdominal prob ile gercek-
lestirildi. Tim anormal ultrasonografik gortinti-
ler dijital teyp ile kayit edildi. Prenatal kalp ano-
malisi tespit edilen ve karyotip tayinini kabul
eden tim olgulara girisimsel islem uygulandi.
Postanatal donemde uygulanabilecek olast ope-
rasyonlar hakkinda gogtis kalp damar cerrahi ta-
rafindan bilgi verildi. Gebelik sonlandirmasini
isteyen ailelere, sonlandirmayi takiben post
mortem inceleme o6nerildi. Gebeligin devam et-
tigi olgular, neonatal donemde prenatal taninin
dogrulanmast i¢in ultrasonografi veya anjiografi
ile tekrar degerlendirildi.

BULGULAR

Anormal ultrasonografi bulgusu iceren ve
icermeyen 600 ardisik gebe Kahramanmaras Siit-
ctiimam Universitesi Obstetri Kliniginde deger-
lendirmeye alindi. Calismaya alinan gebelerin
yas araligi 18- 46, ortalama yas grubu 27.30 +
3.80 olarak tespit edildi. Bu deger dustk riskli
grupta 25.50 + 4.11, yiiksek riskli grupta 33.30 +
3.45 idi. Calismaya dahil edilen gebelerde orta-
lama gravida 3.30 + 1.2, parite 2.4 £+ 0.7, abortus
1.1 + 0.4 olarak bulundu.

Degerlendirilen tiim hastalardan 39unda
(%7) anomalili fetiis saptandt. 9 (%23) anomali
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Resim 1: Vermasin inferior parcasinin olusmaduygr Dandy-Walker Varyants olgusn.

rutin ultrasonografiye giren dustk riskli grupta
saptanirken, diger 30 (%77) anomali yiksek risk
iceren grupta tespit edildi. Calismaya giren ge-
belerin 300’unu (%50) ileri dizey ultrasonogra-
fik degerlendirme icin sevk edilen ylksek riskli
grup olusturuyordu. Bu gruptaki gebelerden
30’da (%10) anomali tespit edildi.

Tespit edilen tim anomaliler icinde en bu-
yuk dilimi olusturanlar sirasi ile; 13 (%33) noral
tip defektli fetis (7 anensefali, 4 spina bifida, 2

ensefalosel), 13 (%33) kardiak anomalili fetis, 8
(%21) DWM ve DWV’Li fettslerdi. Dandy Wal-
ker'li olgularin 51 (%63) DWM, 34 (%37)
DWV'di. DWM veya DWV’li hastalarin tespit
edildigi gebelik haftasi 17-28. hafta (ortalama
23. gebelik haftas) arasinda degismekteydi.
Dandy Walker’li olgularimizin 7’sinde (%88) ult-
rasonografide ek bulgu (intrakraniyal veya ekst-
rakraniyal) mevcuttu. Sadece 1 (%13) izole
DWM saptandi. Tim Dandy Walker’lt olgular

Resim 2: Tam vermian agenezi ve hidrosefali ile seyreden Dandy Walker Malformasyonu olgusu.
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icinde en sik rastlanilan intrakraniyal ve ekst-
rakraniyal bulgu; korpus kallozum agenezisi
(KKA) ve kalp anomalisiydi. Uc (%38) hastada
intrakraniyal ek patoloji olarak KKA mevcuttu, 4
(%50) hastada kalp anomalisi mevcuttu. DWM
olan olgularimizin 3’de (%60) ventrikiilomegali
(10-15 mm) ve bir hastada hidrosefali (21 mm)
tespit edildi. DWV’li olgularimizda ventrikiilo-
megali mevcut degildi. Sisterna Magnada diatas-
yon, DWM ile seyreden olgularin 3’de (%60),
DWV'li olgulardan sadece 1’de (%13) 10 mm ve
uzerindeydi. Karyotip tayini yapilan alti olgudan
3'de (%50) kromozom anomalisi mevcuttu. En
sik izlenen kromozom anomalisi (%66) Trisomi
13’ti. DWM ve DWYV ile ultrasonografik bulgu-
lar ve kromozom sonuclari Tablo 1'de gosteril-
mistir.

TARTISMA

Serimizdeki olgular genis bir spektruma sa-
hip olan DWM’un farkli orneklerini teskil etmek-
tedir. DWM ve DWV’nin ayirict tanisinda poste-
rior fossada genisleme yaratan sebepler irdelen-
melidir. Mega sisterna magna (MSM), araknoid
kist, holoprozensefalide izlenen dorsal kistler
ayirici tanida distntlmelidir (9,14). MSM’da; sis-
terna magna 10 mm’den buyuktir ve serebellar
hemisfer ile vermiste anormallik izlenmez (5,15-
17). Araknoid kistler ise sik rastlanilmayan lez-
yonlardir. Herhangi bir patoloji icermezler, sere-
bellumu anterior olarak komprese ederler ve
dordinct ventrikdl ile iligkili degildirler. Arak-
noid Kistler, hidrosefalus ile birlikte olabilir ama
sistemik anomali ile beraber izlenmezler (18,19).
Posterior bolgede kistik dilatasyona sebep olan

Tablo 1: Dandy Walker Malformasyonu (DWM) ve Dandy Walker Varyanh (DWV) olgularinin ulirasonografi

bulgulari ve karyotip sonuclari.

Olgular Tam 4. ventrikilde Sisterna Ventrikill Vermis  Ek intra Eslik eden  Karyotip
kistik olusum magnada capi kraniyal kalp
dilatasyon bulgular  anomalisi

1 DWM + 11T mm 10.5 mm Tam Yok Yok Bilinmiyor
vermian
agenezi

2 DWM + 12 mm 12 mm Tam Yok HLHS Trisomi 13
vermian
agenezi

3 DWM + Q@ mm 9.5 mm Tam Yok Ebstein Trisomi 13
vermian anomalisi
agenezi

4 DWM + 11 mm 21 mm Tam Korpus Yok *
vermian kallozum
agenezi agenezisi

5 DWM + 8 mm 14 mm Tam Korpus Yok Normal
vermian kallozum
agenezi agenezisi

6 DvWv - 8 mm 7 mm Posterior Yok HLHS + Trisomi 18
vermian VSD
agenezis

7 DWWV + 10 mm 8 mm Posterior Yok Aort Normal
vermian koarkiasyonu
agenezis

8 DWV - 8 mm 9.5 mm Posterior Korpus Yok Normal
vermian kallozum
agenezis  agenezisi

HLHS: Hipoplastik sol kalp sendromu, V8D Ventrikiler sepfal defekt, DWMz Dandy Walker Malformasyonu, DWV: Dandy Walker Varyanti, *: Karyofip tayini devam ediyor
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araknoid kistlerde ve MSM’da kistik lezyon yu-
varlak, DWM ve DWV’da tGicgenimsi yapida olma
egilimindedir. Holoprozensefalide olusan dorsal
kistler ise supratentoriyal yerlesimli olup tek bir
ventrikil ile irtibat halindedirler. Ek olarak ho-
loprozensefalide en ¢nemli ultrason bulgusu ta-
mamen veya kismen birlesmis talamustur (5). Bu
yapilarin ultrasonografi sirasinda gozden kaciril-
mamast ve ayirict tanmnin yapiabilmesi icin pos-
terior fossa dikkatlice izlenmelidir.

DWM’da obstruksiyona bagli gelisen hidrose-
falus, hemen her zaman postnatal seyretmekle
beraber, degisen oranlarda prenatal olarak tespit
edilmistir. Serimizde, DWM tespit edilen bes ol-
gunun 3’de (%60) ventrikiillomegali (10-15 mm)
mevcut olup yalnizca bir olguda ileri derecede
hidrosefali izlendi. Bununla birlikte Dandy Wal-
ker tespit ettigimiz olgularin gebelik haftast orta-
lamasinin 23 oldugu goz dntline alinirsa ilerleyen
haftalar ile hidrosefali ile karsilasma olasiliginin
artacagi beklenmelidir.

DWM'na eslik eden bircok anomaliler bildiril-
mekle beraber, ek bulgularin %60’dan fazlasinin
santral sinir sistemiyle (SSS) iliskili oldugu goste-
rilmis olup, en sik rastlanilanlari; korteksin gyrus
anomalileri, akuaduktal stenoz, korpus kallozum
agenezisi anomalileridir (3,6,7).

DWM’da SSS disi anomali gorilme sikligi
%066 olup, inferior vermian agenezisi ile siklig
daha da artar (8). Iinferior vermian agenezisin ol-
dugu iki (%66) olgumuzda da kalp anomalisi
mevcut olmakla beraber, serimizde de en sik
rastlanilan ek ekstrakraniyal ultrasonografik bul-
gu kalp anomalisiydi. Tim Dandy Walker’li ol-
gular fetal eko ile degerlendirildi (13 ) ve 4
(%50) olguda kalp anomalisi saptandi. Olgulari-
mizda izole VSD izlenmemesine ragmen, ventri-
kuler septal defekt DWM’da en sik rastlanilan
kalp anomalisini olusturur (20). Olgularimizda
en sik tespit edilen intrakraniyal ek anomali ise
korpus kallozum agenezisiydi ve tim olgularin
3’de (%38) mevcuttu.

Bircok DWM’lu olgu sporadik olmakla bera-
ber, hidrosefalusun yoklugu ve santral sinir sis-
temi dist anomalilerin varligi kromozomal ano-
mali riskini arturmaktadir (10). Olgularimizda
DWM ve DWV’'na ek olarak kalp anomalisi izle-
nen 4 olgudan 3’de (%75) anormal kromozom

mevcuttu (Tablo 1). DWM’da kromozomal ano-
mali gorilme sikligt ortalama % 30-35 olup, tri-
somi 9, 13, 18, 21 en sik izlenen kromozom ano-
malilerini olusturmaktadir (3,8,9,20). Olgulari-
mizda, kromozom analizi gerceklestirilen alt1 ol-
gudan tciinde (%50) anormal kromozom tespit
edildi. Kromozomopati tespit edilen tim olgu-
larda ek ultrasonografi, 6zellikle kalp anomalile-
ri, bulgusu mevcuttu.

SONUC

Dandy-Walker malformasyonu ve varyanti
posterior fossa lezyonlarindan olup, santral sinir
sistemi ve ekstra kraniyal, 6zellikle kalp malfor-
masyonlart, anomalileriyle birlikte seyredebilir.
Tum olgularda genetik amacli karyotip tayini ya-
pilmalidir. Karyotipi normal olan olgularda da
mutlaka postmortem muayene ve otopsi plan-
lanmalidir.
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