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Dandy Walker malformatsioon

* Dandy-Walkeri malformatsioon (DWM) -
aju vaarareng, mis tekib vaikeaju ja IV
ajuvatsakese embriionaalse arengu ajal*?

e Klassikaline triaad

* Vermis cerebelli - hUpoplaasia voi agenees

* |V ajuvatsakese tsustiline dilatatsioon

* Tagumise koljuaugu (fossa posterior)
suurenemine

* DWM on sageli seotud hiidrotsefaaliga'3

Dandy Walker Syndrome

Corpus callosum
may be abnormal
or absent

Cyst

Enlarged
4th Ventricle

Abnormally formed
cerebellum

Brainstem may be
compressed



P6hjused

* Etioloogia - pusib ebaselge

* Geneetika, keskkonnategurid 24>
* ZIC1 / ZIC4 deletsioonid (3g24)
* Kromasomaalne aneuploidia
* Meckeli sidroom
* Rubella infektsioon, warfarini kasutamine raseduse ajal
* Alkoholi tarbimine raseduse ajal



Epidemioloogia

e Ameerikas: 1/25,000 -35,000 elusstinni kohta®’

* Euroopas: 6.79 / 100,000 8
* 39,2% elussiindidega,
* 4 3% loote surmadest alates 20. rasedusnadalast

* 56,5% raseduse katkestamisest parast loote anomaalia
prenataalset diagnoosimist mis tahes rasedusenadala ajal

.9>6‘



Kliiniline leid
* DWM simptomid ilmnevad tavaliselt sinnil voi

arenevad esimesel eluaastal °
* 10-20% ilmnevad simptomid hilises lapseeas voi

taiskasvanueas
umptomi M
» Makrotsefaalia ALFORMATION
* Arengupeetus DR.WALTER Dandy ¢ De. ARTHUR WALKER
* Sensoorne defitsiit ~CONGENITAL BRAWN DEFECLT

1 - L vsTIC MALFoRMATION | BLOCKS CEREBROSPINAL

* Motoorse arengu hilistumine LgTIe Pl } S e Eorast. T
* Koordinatsiooni haired 3 r[r;?“/\,/l\
 Krambihood I INTRACRANIAL PRESSURE L” 3, Cu/:)\
* Alajasemete spastilisus &‘4}
* Silmade/korvade haaratus (harvem)

* Hidrotsefaalia simptoomid



Diagnostika %’
* Prenataalne

* |I/1ll trimestri ultraheli uuring
* Amniotsentees

 Postnataalne

* UH uuring
* MRT
e KT (%)

* Radioloogilised pdhitunnused

* Vermise hupoplaasia
e Tavaliselt haaratud alumine osa
* Vermise elevatsioon ja rotatsioon Ules

* |V vatsakese dilatatsioon voi tsustiline
konfiguratsioon

e 70-90% juhtudest voib olla lisaks
supratentoriaalsed
ja ekstrakraniaalsed anomaaliad.

Actual Condition




Antenataalne UH ja MRT uuring

* Diagnoosile viitavad UH tunnused (>18rn)*
* Cisterna magna laienemine, tagumise koljuaugu
laienemine (>10mm)

* Kdrgenenud venoosne konfluens, sinus transversus,
tentorium

* Vermis cerebelli aplaasia voi hipoplaasia ja rotatsioon ules
* ajutlive-vermise nurk >40° (normis kuni 18°) 1 — v
| Brainstem=Vermis

* Trapetsikujuline liikvoriruumi laienemine vaikeaju | e
hemisfadride vahel

* +/- hidrotsefaalia (voib arendada postnataalselt)

* MRT:

e Klassikaline triaad

* Ajutiive haaratus

* Kitsenenud, deformeerunud (,,kinked”) voi Z-
kujuline konfiguratsioon viitab halvemale prognoosile

* Enne 18. rasedusnadalat tehtud ultraheliuuring
suurendab valepositiivse diagnoosi voimalust*
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Antenataalne UH uuring *




Antenataalne UH uuring

+ Dist 1.48cm
=l i« Dist 0.772 cm
+ Dist 0.574 cm + Dist 1.23cm = Dist 0.979 cm




Antenataalne MRT 4




Postnataalne MRT 147

* Klassikaline triaad (isoleeritud malformatsioon)
* Vermis cerebelli - hipoplaasia (vdi harvem agenees)
* |V vatsakese tsustiline dilatatsioon
* Tagumise koljuaugu (fossa posterior) laienemine

* Lisaks teised CNS patoloogiad
* Corpus callosum’i dusgenees
* Heterotoopia
* Polimikrogudria
 Skisentsefaalia
* Entsefalotseele
* Intrakraniaalne lipoom
* Teised
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Tagumise koljupdhimiku kaasastndinud
patoloogiate diferentsiaaldiagnostika’-!2

e Terminid, mida radioloogid kasutavad vaararengute
klassifitseerimiseks, mis ei vasta DMW kriteeriumidele:
* "Dandy — Walker variant"
* "Dandy — Walker kompleks"
* "Dandy — Walker spektri haigus (spectrum) "

* Nendel terminitel puudub spetsiifilisus ja need vdivad tekitada
markimisvaarset segadust

* Neid termineid pole soovituslik kasutada ja eelistada tuleb
uksikasjalikumat anatoomilist kirjeldust.




Diferentsiaaldiagnostika: Blake'i koti tsilist (Blake poach cyst) +

 Blake'i kott on normaalne
embrioloogiline struktuur,
mis peaks tavaliselt
fenestreeruma ja
moodustama foramen
Magendie

e Radioloogilised tunnused:

* |soleeritud vermise
elevatsioon/rotatsioon Blake |
koti tottu

 Pole vermis cerebri
hipoplaasiat

* Hidrotsefaalia +/-




Diferentsiaaldiagnostika: Arahnoidaaltstst 1/

* Arahnoidaaltsust
tagumises koljuaugus

* Arahnoidaalmembraani
duplikatuur ja sellest
tingitud tsastiline
dilatatsioon liikvoriga

* Radioloogilised tunnused:
* Vermis intaktne
* Vdikeaju ja IV
ajuvatsakese kompressioon
/ dislokatsioon tsusti tottu.

* TsUst tavaliselt
asumeetriline voi
paratsentraalse kujuga.

* Pole Ghenduses
vatsakestega




Diferentsiaaldiagnostika: Mega cisterna magna 12

* Cisterna magna on
subarahnoidaaluum, mis
paikneb piklikaju ja
vaikeaju alumise pinna
vahel

* Tavaliselt juhuleid

* Radioloogilised tunnused:

* Mega cisterna magna
>10mm

Vermis intaktne

Tagumine koljuauk
laienemiseta

Normaalne konfluentsi
positsioon

Pole hiidrotsefaaliat




Diferentsiaaldiagnostika: Isoleeritud vermise hiipoplaasia /-2

* Radioloogilised tunnused:
* Vermis cerebri hlipoplaasia
* Tagumine koljuauk laienemiseta
* Normaalne konfluensi positsioon




Posterior Fossa Abnormalities: Imaging Findings

Vermis Position

Vermis Size

Torcular Position

Cerebellar Hemispheres

4th Ventricle

Mega cisterna magna

Blake pouch cyst

Arachnoid cyst

Vermian dysgenesis

Dandy-Walker
malformation

Cerebellar hypoplasia

Pontocerebellar
hypoplasia

Cerebellar disruption

Joubert syndrome

Rhombencephalosynapsis

N=Normal.

Rotated

May be displaced
May be rotated

Rotated

N

N or compressed
Small or absent

Small or absent

Small
Small

N or small

Small or absent

Absent

Elevated

N or compressed
N

Often small
Small
Small

Asymmetric; 1 smaller,
abnormal structure

Small

Fused with continuous
harizontal folia

N

Enlarged,
communicates with
posterior fossa via
valleculae

N or compressed

Abnormal shape, lacks
normal Fastigial point

Dilated, enlarged,
lacks normal fastigial
point

N or small

Pontine bulge missing

Variable depending
on part of cerebellum
disrupted

Large (associated
with elongated
superior cerebellar
peduncles and molar
tooth sign)

Small, lacks normal
fastigial point



DWM: Prognoos, ravi

Ventncular Catheter
Ventricles
Shunt Valve

¢ 70% suremus elusalt sindinud loodetest 14

* Parem prognoos, kui diagnoositud postnataalselt; halvem
prognoos - prenataalselt;

Pertoneal Catheter

e Kirurgiline hiidrotsefaalia ravi (simptomaatiline) 13
* Sundi paigaldamine
* Endoskoopiline fenestratsioon

* Toetav teraapia (nt flsioteraapia)t13

Source: Schmid Daners



Kliiniline juhtum TUKis

*33a N
* Rutiinne glinekoloogiline kontroll 12.2018 — juhurasedus (7n+5p)

* Ei ilmunud | ega Il trimestri UH skriiningule
e 18.04.2019 UH kontroll (28n+5p)

* Aju kulgvatsakesed laienenud, vaikeaju poolkerad teineteisest eemale
lUkatud, IV vatsake ihendatud cisterna magnaga — kahtlus DWM-le, Blake's
pouch tsistile, loote kasvupeetus?

e Amniotsentees + DNA — olulise leiuta.



Antenataalne MRT (03.05.19)




Postnataalne MRT (01.07.2019)

* Sunniaeg 14.06.2019
e GN 35+2
* Kaal 2145g
* Apgar2/7/8

* MRT uuring 2,5
nadala vanusena




Kokkuvotte

* DWM on heterogeenne haigus, mida iseloomustab vermis
cerebelli hipoplaasia ja llespoole p6ordumine, IV ajuvatsakese
tsistiline dilatatsioon ning tagumise koljuaugu laienemine.

* Prenataalne UH uuring ja MRT uuring vdib edukalt aidata leida DWMi
tunnused alates raseduse varasest Il trimestrist.

* MRT on parim viis tagumise koljuaugu patoloogia hindamiseks,
vdimaldades diferentsiaaldiagnostilist eristamist sarnaste
sindroomide vahel.
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