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Zespol Dandy-Walkera - opis przypadku

Dandy-Walker Syndrome — Case Report
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Streszczenie

Zespot Dandy-Walkera nalezy do wrodzonych zaburzen rozwojowych mézgu charakteryzujacych si¢ torbielowa-
tym poszerzeniem komory IV oraz agenezja lub hipoplazjg robaka mézgu. Nieprawidlowosci te zwykle wystepujg
z wodoglowiem oraz innymi zaburzeniami — zaréwno uktadowymi, jak i ze strony centralnego uktadu nerwowe-
go. Autorki przedstawiajg przypadek 9-letniej dziewczynki z rozpoznanym zespotem Dandy-Walkera, z towarzy-
szacym wodoglowiem, hipotonig mig¢sni, uposledzeniem umystowym oraz licznymi innymi nieprawidtowosciami.
Na podstawie badania klinicznego oraz radiologicznego dokonujg oceny zmian w narzadzie zucia. Brak podstawo-
wych funkcji uktadu stomatognatycznego, przewlekta farmakoterapia oraz zaniedbania higieniczne spowodowaty
zmiany patologiczne w obrebie jamy ustnej (Dent. Med. Probl. 2005, 42, 1, 183-187).

Stowa kluczowe: zesp6t Dandy-Walkera, zmiany w jamie ustnej.

Abstract

The Dandy-Walker syndrome represents a developmental disorder of the brain characterized by cystic deformity
of fourth ventricle and agenesis, or hypoplasia of cerebellar vermis. These abnormalities are usually associated with
hydrocephalus and other — systemic and CNS disorders. The authors report the case of a 9-year-old girl with
a Dandy-Walker syndrome presented with hydrocephalus, muscular hypotonia, mental retardation and other con-
genital anomalies. On the basis of the clinical and radiological examination, the authors evaluate changes in the
masticatory system. Lack of its physiological functions, pharmacotherapy and poor hygiene caused pathological

changes in the oral cavity (Dent. Med. Probl. 2005, 42, 1, 183-187).

Key words: Dandy-Walker syndrome, changes in the oral cavity.

Zespot Dandy-Walkera nalezy do wrodzonych
nieprawidtowosci centralnego ukltadu nerwowego
z charakterystycznymi objawami w obrebie struktur
tylnego dotu czaszki: torbielowatym poszerzeniem
komory czwartej mozgu i (lub) okolicznych prze-
strzeni ptynowych oraz hipoplazja badZ agenezjq
robaka mézgu. Wodoglowie bywa czgstym obja-
wem towarzyszgcym tej jednostce chorobowej, ale
nie jest kryterium diagnostycznym zespotu i nie-
rzadko wystepuje z dodatkowymi nieprawidtowos-
ciami zaréwno osrodkowego uktadu nerwowego, jak
i zaburzeniami systemowymi lub zespotami wad.

Pierwsze wzmianki o nieprawidlowosciach
w obrebie o.u.n. w postaci wodoglowia, towarzy-
szacego torbieli tylnego dotu czaszki i hipoplazji
robaka moézgu, pojawily si¢ w doniesieniach Sut-

tona z 1887 r. (cyt. wg 1). W 1914 r. Dandy
i Blackfan sklasyfikowali powyzsza triade obja-
wow jako zesp6t majacy przyczyne w zamknieciu
otworéw stanowigcych potaczenie Swiatta komory
IV z jama podpajeczynéwkowsg (foramina Lusch-
kae et foramina Mangendie). W 1942 r. Taggart
i Walker potwierdzili powyzsze doniesienia oraz
zaznaczyli, ze powstanie torbieli tylnego dotu cza-
szki, niedorozw6j robaka mézgu oraz wodogtowie
jest nastepstwem zaburzenia przeptywu plynu
moézgowo-rdzeniowego przez otwory komory IV.
Dopiero Benda w 1954 r., wprowadzajac termin ze-
sp6t Dandy-Walkera, wysunat teze o pierwotnym
charakterze zaburzenia rozwojowego komory IV,
odrzucajac hipoteze o braku otworéw Luschkae
i Mangendie jako czynnika wywotujgcego t¢ nie-
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prawidlowos¢. Liczne dodatkowe anomalie
w obregbie trwarzoczaszki, serca i koriczyn wska-
zuja na powstanie zespotu Dandy-Walkera migdzy
6. a 7. tygodniem zycia zarodkowego [1].

Patogeneza zespotu jednak nadal nie w petni
zostala poznana. Zréznicowanie zmian patologicz-
nych moze swiadczy¢ o réznorodnosci czynnikéw
etiologicznych wywolujacych t¢ jednostke choro-
bowg. W patogenezie zespotu gtéwng rolg¢ przypi-
suje si¢ czynnikom Srodowiskowym oraz gene-
tycznym [1]. Doniesienia z 2002 r. sugeruja moz-
liwos¢ istnienia wiecej niz jednego locus na
chromosomie X, odpowiedzialnego za istnienie
izolowanego zespotu, a Cazorla et al. [2] wskazu-
jana tto genetyczne w przypadku chorych z zespo-
tem Dandy-Walkera, ktéremu towarzyszg zaburze-
nia somatyczne.

Czestos¢ wystgpowania zaburzenia to 1 na
25000-30000 urodzen, z czestsza frekwencja
u dziewczat [1, 3]. Chorujg zwykle dzieci, choé
istniejg rowniez przypadki pojawienia si¢ sympto-
moéw choroby w wieku dorostym [3].

Waznym kryterium diagnostycznym zespotu
jest badanie USG glowy, zaréwno u plodu, jak
i u dziecka w okresie noworodkowym, a takze
u osoby dorostej. Na jego podstawie mozna ocenié
zmiany morfologiczne w obrebie struktur tylnego
dotu czaszki. R6znorodnos¢ tych odchylen jest bar-
dzo duza; od bardzo subtelnych zmian w budowie
robaka mézgu do masywnych torbeli komory IV
mozgu, wspolistniejacych z powiekszonym tylnym
dotem czaszki, z prawie catkowitg atrofig tkanki
moézgowej. Obraz kliniczny w tych przypadkach
wykazuje pewna specyfike w zaleznosci od roz-
miaru nieprawidtowosci, zaburzer towarzyszacych
oraz wieku, w ktéorym ujawnita si¢ wada. Zespoty
rozpoznane w zyciu ptodowym zwykle dajg gorsze
rokowanie. Symptomy kliniczne w zdecydowane;j
wiekszosci przypadkow pojawiajg si¢ w 1. roku zy-
cia (70%), a u pozostatych chorych zwykle przed
upltywem 3. roku zycia (80%) [3]. Klasyczny ze-
sp6t Dandy-Walkera jest skojarzony zwykle z r6z-
nego stopnia nasilonym wodoglowiem, ktére moze
by¢ nieobecne przy urodzeniu, lecz w 75% przy-
padkéw pojawia sie przed uptywem 3. miesiaca zy-
cia [4]. Czgstos¢ wystgpowania wodogtowia doty-
czy 85-90% chorych [3]. U dzieci ponizej 1. roku
zycia ponadto najczesciej obserwuje si¢ wzrost cis-
nienia Srédczaszkowego, powiekszenie obwodu
glowy [3, 5], cho¢ sporadycznie sg réwniez odno-
towywane przypadki pacjentéw z matoglowiem
[5]. U niektérych dochodzi do wydatnego uwypu-
klenia potylicy [6] lub rozejscia si¢ szwéw czaszki
[3]. Powyzej 1. roku zycia pojawia si¢ dodatkowo
opOznienie psychomotoryczne, napady padaczki,
a u starszych dzieci i os6b dorostych béle glowy
oraz zaburzenia chodzenia.

Istnieje duzy odsetek (90%) innych nieprawi-
diowosci zwigzanych z zespotlem Dandy-Walkera
[3]. Do najczgstszych nalezg zaburzenia ze strony
o.u.n. agenezja corpus callosum, encephalocele, za-
burzenia stuchu oraz wzroku. Zwykle rodzaj obja-
wOw towarzyszacych ze strony o.u.n. przesgdza
o stopniu uposledzenia umystowego pacjentow.
Liczne badania donoszg, ze u 50% chorych jest spo-
wodowane towarzyszgcymi anomaliami ze strony
o.u.n. [5], a nie hipolplazjg lub zanikiem robaka
moézgu czy powigkszeniem komory moézgu [7].
Waznym czynnikiem powodujagcym umystowe
uposledzenie chorych jest tez diugo trwajace lecze-
nie farmakologiczne oraz znacznie nasilone zabu-
rzenia stuchu 1 wzroku. Do nierzadko pojawiaja-
cych si¢ nieprawidtowosci 1 zaburzen uktadowych
naleza anomalie budowy serca (tetralogia Fallota,
defekt przegrody przedsionka serca, przetrwaly
otwér owalny), nerek czy uktadu kostnego (poli-
daktylia, syndaktylia, zaburzenia budowy kregéw).
Wsrdd nieprawidlowosci twarzoczaszki najczesciej
wymienia si¢ rozszczepy podniebienia, naczyniaki,
niskie osadzenie matzowin usznych, hiperteloryzm
[8, 9]. W piSmniennictwie jest odnotowywane row-
niez wspétistnienie zespotu Dandy-Walkera z inny-
mi zespotami wad: Klippel-Feila, Coffin-Sirisa,
osteogenesis imperfecta, orofacialdigital, Meckela-
-Grubera-Warburga oraz innymi, jak np. trisomia 8.,
13., 18. pary chromosoméw [8, 9].

Pacjenci z zespotem Dandy-Walkera wymaga-
ja wielospecjalistycznej opieki lekarskiej ze
wzgledu na wielorakie zaburzenia neurologiczne
oraz nieprawidlowosci wielonarzagdowe i uktado-
we. Z powodu wodoglowia sg poddawani operacji
wszczepienia zastawek, majacych na celu odpro-
wadzenie plynu moézgowo-rdzeniowego oraz
zmniejszenie cisnienia srédczaszkowego. Opisano
przypadki, gdzie odpowiednio wczesna interwen-
cja chirurgiczna zapewnita prawidlowy rozwdj in-
telektualny pacjentéw [8], chociaz w przewazaja-
cej liczbie doniesient podkresla si¢ brak zaleznosci
migdzy stosowaniem rdznego typu zastawek
umozliwiajacych odprowadzenie ptynu mézgowo-
rdzeniowego a rozwojem intelektualnym pacjen-
t6w [10]. Smiertelnos¢, zwlaszcza z powodu
wspotistniejgcych zaburzen rozwojowych, przede
wszystkim ze strony o.u.n., wynosi 12-50% [5].

Opis przypadku

Pacjentka B. M., lat 9, zostata przyjeta do Kli-
niki Stomatologii Dziecigcej AM w Poznaniu
w celu konsultacji stomatologicznej z powodu za-
burzen wyrzynania si¢ z¢gbow oraz obecnosci
czynnej przetoki w obrgbie wyrostka zgbodoto-
wego szczeki po stronie prawej. Dziecko bylo
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w stanie ciezkim z powodu rozpoznanego zespo-
tu Dandy-Walkera, wodogtowia wewngtrznego,
zaniku moézgu, zespolu opuszkowego oraz
moézgowego porazenia dziecigcego. Pacjentka jest
dzieckiem z trzeciej cigzy o prawidlowym prze-
biegu, urodzona o czasie za pomocg cesarskiego
cigcia wykonanego pilnie z powodu wypadnig¢cia
pepowiny. W skali Apgar otrzymata 0 punktéw.
W wyniku podjetych dziatari resuscytacyjnych
uzyskano po 40 minutach czynnos¢ serca i odde-
chu. Od okresu noworodkowego wystepuja u pa-
cjentki zaburzenia neurologiczne. W USG prze-
zciemieniowym glowy, wykonanym w pierwszej
dobie zycia, stwierdzono zbiornik ptynu u podsta-
wy mézgu w plaszczyznie czotowej przy szczeli-
nowatym uktadzie komorowym. Echostruktura
moézgu wydawata si¢ prawidlowa. W przeprowa-
dzonych badaniach USG glowy stwierdzono jed-
nak ognisko niedokrwienne w placie skroniowym
oraz poszerzanie uktadu komorowego. Z tego po-
wodu dziecko konsultowano neurochirurgicznie.
Nie zostato zakwalifikowane do zabiegu wszcze-
pienia uktadu zastawkowego do o.u.n. ze wzgledu
na bardzo cigzki stan ogdlny. Obecnie u dziecka
stwierdza si¢ porazenie wiotkie czterokoriczyno-
we, niewielkiego stopnia przykurcze w stawach
palcow dtoni, stawach tokciowych oraz skoko-
wych, znaczne esowate skrzywienie boczne
odcinka piersiowo-lgdZwiowego kregostupa. Nie
ma z nim kontaktu wzrokowego i stuchowego.
Z powodu braku (od urodzenia) odruchu ssania
i potykania jest karmione nadal wylacznie przez
sonde dozotagdkowg. W zwigzku z przeciwwska-
zaniem do znieczulenia ogdélnego odstapiono od
zalozenia gastrostomii przezskérnej. Dziewczyn-
ka wymaga bardzo czgstego w ciggu doby odpro-
wadzania wydzieliny Sluzowej, gromadzacej si¢
w jamie ustnej i gardle, co wykonuje matka za po-
mocg ssaka prézniowego lub gruszki gumowe;j.
Z powodu nawracajacych zmian zapalnych w gor-
nych i dolnych drogach oddechowych byta wielo-
krotnie leczona ambulatoryjnie oraz na szpitalnym
oddziale dzieciecym. Stosowane leki to: luminal,
klonazepam, depakine. Matka poinformowala, ze
pierwsze zeby mleczne pojawity si¢ okoto 10.
miesigca zycia, nie potrafita jednak okresli¢ po-
czatku wyrzynania si¢ pierwszych statych zebow.
Zglosita réwniez, ze zmiany rozrostowe dzigset
w obregbie wyrostkow zebodotowych szczek i blo-
ny Sluzowej podniebienia nasility si¢ przed trze-
ma laty. Z wywiadu wynikato, ze byla to pierwsza
wizyta dziecka u lekarza dentysty, gdyz dotych-
czas nie wymagalo natychmiastowej interwencji
stomatologiczne;j.

Badanie przedmiotowe

Dziecko w stanie ogélnie cigzkim, bez kontak-
tu, niechodzace, zostalo przywiezione przez rodzi-
c6w na woézku. Hipotonia migsni uniemozliwiata
chorej pionizacje. U dziewczynki stwierdzono
przykurcze miesniowe w dystalnych czesciach
koniczyn, gtowa nieproporcjonalnie duza, drobna
budowa ciala. W badaniu zewnatrzustnym wyka-
zano znaczne powigkszenie zaréwno twarzowej,
jak 1 mézgowej czgsci czaszki w wymiarze strzal-
kowym, pionowym oraz w stosunku do ptaszczy-
zny czotowej. Obwdd glowy wynosit 56 cm.
Szczegblnie uwypuklony byl obszar potylicy,
ktéry dodatkowo wraz z czolowym odcinkiem
twarzoczaszki byl znacznie powigkszony w sto-
sunku do ptaszczyzny strzatkowej. Dziecko miato
splaszczony profil twarzy ze stabo uwypuklonym
obszarem podoczodotowym, okolicg podnosowg
wysunietg, warge gérng skrécong oraz wypchnietg
nieznacznie ku przodowi, bruzde wargowo-bréd-
kowa wygtadzong. Cofniecie brédki do tylu oraz
jej obnizenie dodatkowo potggowato wydtuzenie
twarzy w wymiarze pionowym. Skéra glowy byta
napieta, ze skapym owlosieniem. Dziecko miato
bladg twarz z wyrazng siatkg podskérnych naczyn
krwionosnych, maty nos ze stabo rozwinigtymi
nozdrzami, galki oczne szeroko rozstawione, po-
wieki gérne i dolne napr¢zone, dolne powieki
w przysrodkowym kacie oka wywiniete, uwidacz-
niajace spojowke, malzowiny uszne umieszczone
nisko (ryc. 1). Jama ustna byla ograniczona
w przedniej czesci przez hipotoniczne wargi. Nie-
domknieta szpara ust potegowata wyeksponowa-
nie dziaset w obregbie gérnego i dolnego wyrostka
z¢bodotowego oraz lezagcego migdzy nimi matego,
kotkowatego jezyka. Blona sluzowa zaréwno wy-
rostkow zebodotowych, jak i podniebienia byta
blador6zowa. Dzigsta o konsystencji zbitej i twar-
dej, z cechami przerostu widknistego, co spowo-
dowato zatopienie zaréwno z¢béw mlecznych, jak
i statych, dlatego na powierzchni wyrostkéw zebo-
dotowych byty widoczne tylko fragmenty koron
lub powierzchnie zujace zgbow bocznych: 16, 54,
64, 65, 26, 36, 75, 85, 46. Na policzkowej po-
wierzchni wyrostka zebodotowego szczeki po
stronie prawej byto widoczne ujscie czynnej prze-
toki z wydzielajaca si¢ ropa, ktdrej przyczyna
okazal si¢ rozchwiany pierwszy zab trzonowy
mleczny, tkwigcy w rozpulchnionym dziasle.
W odcinku przednim gérnego wyrostka z¢bodoto-
wego byly widoczne fragmenty koron zgbéw od-
powiadajace zgbom mlecznym 51, 61, 62 oraz z¢-
ba stalego 21 wyrzynajacego si¢ przedsionkowo
w stosunku do wymienionych zebéw przednich.
Na powierzchni wargowej wyrostka zgbodotowe-
go szczgki po stronie prawej pojawito si¢ uwypu-
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Ryc. 1. Fragment twarzy dziewczynki B. M.
Fig. 1. Face of the girl-patient B. M.

Ryec. 2. Jama ustna pacjentki B. M.
Fig. 2. Oral cavity of the patient B. M.

Ryc. 3. Podniebienie twarde u dziewczynki B. M.
Fig. 3. Hard palate of the patient B. M.

klenie odpowiadajace fazie przederupcyjnej zgba
11. Tylko dolne zeby sieczne oraz lewy kiet mlecz-
ny (zeby 73, 32, 31, 41, 42) mialy korong klinicz-
ng o dtugosci nieodbiegajacej od normy. Wszyst-

kie zeby byly pokryte warstwa czgsciowo zmine-
ralizowanej ptytki bakteryjnej w kolorze z6ttym,
Scisle przylegajacej do powierzchni szkliwa zg-
béw. Préby jej usunigcia powodowaty krwawienie
zapalnie zmienionych dzigset. Na wyrostkach ze-
bodotowych w miejscach odpowiadajacych umiej-
scowieniu koron zatopionych zebéw byto widocz-
ne zgrubienie btony sluzowej, szczegdlnie wi-
doczne w tuku gérnym, co dodatkowo poszerzato
wyrostki zebodotowe. Wyrostek zgbodotowy gor-
ny w najszerszym miejscu mial grubos¢ 27 mm
(ryc. 2).

W celu potwierdzenia wynikéw badania kli-
nicznego podjeto probe wykonania zdjecia panto-
mograficznego. Jednakze trudnosci w utrzymaniu
glowy w pozycji pionowej w cefalostacie aparatu
rentgenowskiego spowodowato, ze wykonano tylko
zdjecia wewnatrzustne obrgbu goérnych zebow
siecznych oraz miejsca lokalizacji przetoki. Bada-
nie radiologiczne potwierdzilo rozpoznanie posta-
wione na podstawie badania klinicznego. Uwidocz-
nitlo obecnos¢ zaréwno mlecznych zgboéw siecz-
nych, jak i statych. Ze¢by mleczne, chociaz nie
wykazywaty fizjologicznego rozchwiania, miaty
znacznie zresorbowane korzenie. Korony tych zg-
béw tkwily jedynie w obrebie rozpulchnionych
dzigsel. Intensywny rozrost witdknisty dzigsel oraz
btony sluzowej podniebienia spowodowat obnize-
nie oraz zwezenie podniebienia z wyraZnie zazna-
czonym gleboko zatapiajgcym si¢ w glagb szwem
podniebiennym. Obraz ten przypominat podniebie-
nie obserwowane u chorych z rozszczepem, jednak-
ze ciagtos¢ tkanek byla zachowana (ryc. 3). Na
znaczne zwezenie podniebienia twardego wptynat
takze brak fizjologicznego ucisku jezyka na sklepie-
nie podniebienia. Spowodowalo to jego obnizenie,
co w nastgpstwie wywotalo opuszczenie zuchwy ku
dotowi. Stato si¢ to przyczyng zwigkszonego napig-
cia tkanek migkkich policzkéw 1 wytworzyto dodat-
kowy ucisk na wyrostki zgbodotowe szczek od ze-
wnatrz. Nalezy przypuszczaé, ze obnizenie jezyka
w kierunku dna jamy ustnej przyczynilo si¢ do
wzrostu wyrostka zgbodotowego zuchwy w wymia-
rze poprzecznym, mimo zaburzonej funkcji zucia.
Podjete postgpowanie lecznicze polegato na usunig-
ciu w znieczuleniu nasigkowym zebéw mlecznych
51161 oraz z¢ba 54. Nastgpnie usuni¢to mechanicz-
nie osad nazebny. Matke pouczono, w jaki sposéb
nalezy dbac o higien¢ jamy ustnej dziecka.

Omowienie

Obraz zmian w obrgbie narzadu zucia obser-
wowany u pacjentki z zespotlem Dandy-Walkera
jest wypadkowgq dziatania takich niekorzystnych
czynnikéw, jak: zaburzenia podstawowych funkcji
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uktadu stomatognatycznego, ktére zapewniajg
prawidlowg funkcj¢ i rozwdj jamy ustnej, prze-
wlektej farmakoterapii oraz zaniedban higienicz-
nych. Przyczyne stanu dzigset nalezy upatrywac
w dlugotrwalej farmakoterapii zaburzeri neurolo-
gicznych, co dodatkowo przy niewystarczajacej
higienie jamy ustnej spotggowalo zmiany patolo-

giczne [11, 12]. Ze wzgledu na cigzki stan ogélny
dziecka nacisk powinien by¢ potozony na leczenie
miejscowe. Zabiegi higieniczne, wykonywane za-
rowno w gabinecie lekarskim, jak i w domu, pole-
gajace na regularnym usuwaniu plytki nazebnej,
przyczyniaja si¢ do zmniejszenia ryzyka wystapie-
nia stanéw zapalnych przyzebia oraz préchnicy.
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