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Fallot Pentalojisi’nin eslik ettigi Dandy-Walker
varyasyonu: Olgu sunumu

Dandy-Walker variant associated with pentalogy of fallot: Case report
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Ozet

Dandy-Walker varyasyonu, 4. ventrikiil ve sisterna magna arasindaki devamlilikla sonuglanan
vermisin parsiyel agenezisi ile karakterize santral sinir sisteminin nadir bir anomalisidir.
Literatiirde ilk kez 1988’de Kohyama ve ark. [10] tarafindan bildirilen Dandy-Walker varyasyonu
ve Fallot Tetralojisi birlikteligi daha sonraki yillarda birkag¢ vaka sunumu seklinde bildirilmistir.
Biz bu yazida, Dandy-Walker varyasyonu ve Fallot Pentalojisi olan 2 giinliik bir erkek hastay1
bildiriyoruz.
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Abstract

Dandy-Walker variant is a rare anomaly of the central nervous system that is characterized by
partial agenesis of vermis and results in persistence of the 4. ventricule and cisterna magna. Firstly,
in 1988 Kohyama et al. [10] reported the coexistence of Dandy-Walker variant and tetralogy of
Fallot. Afterwards, it is reported as several case reports in the literature. In this case report, we
report a 2 days-old male patient with Dandy-Walker variant and pentalogy of Fallot.
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Giris
Dandy-Walker malformasyonu (DWM), serebellumun en sik konjenital malformasyonu
olup insidansi 1/5000 canli dogumdur [1]. Dandy-Walker varyasyonu, 4. ventrikiil ve

sisterna magna arasindaki devamlilikla sonuglanan vermisin parsiyel agenezisi ile
karakterize DWM’nunun bir formudur [2].

Biz bu yazida yenidogan doneminde Dandy-Walker varyasyonuna eslik eden Fallot
Pentalojisi tespit edilen erkek hastayr nadir goriilen bir birliktelik olmasi nedeniyle
sunmak istedik.
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Olgu sunumu

Otuz ii¢ yasindaki anneden 38 haftalik olarak sezeryan ile 2000 gram olarak dogan
bebegin intrauterin ultrasonografisinde Dandy-Walker varyasyonu ve gelisme geriligi
saptanmis ve dogum sonrasi hastanemize sevk edilmisti. Bebegin fizik muayenesinde;
viicut agirlig: 2000 g (<3p), boy: 41 cm (<3p), bas cevresi: 33 cm (3-50p), genis burun
kokii, bilateral simian ¢izgisi, yiiksek damak, nabiz oksimetre ile saturasyonu %89,
sternum solu 2. interkostal aralikta duyulan 3/6° pansistolik Uflirlimii disinda diger
muayeneleri dogal idi. Laboratuar tetkiklerinde hemogram, biyokimya, TORCH paneli,
tiroid fonksiyon testleri normal sinirlarda olan hastanin kromozom analizi normal erkek
karyotip (46, XY) ile uyumlu idi. Dogum sonrasi yapilan beyin manyetik rezonans
incelemesinde Dandy-Walker varyasyonu izlenen (Resim 1) hastanin ekokardiyografik
incelemede sag ventrikiil hipertrofisi, genis subaortik ventrikiiler septal defekt, aortada
dekstrapozisyon, valviiler ve infundibuler pulmoner stenoz ve ilave kiigiik sekundum
atriyalseptal defekt tespit edildi ve bu bulgular Fallot Pentalojisi ile uyumlu idi (Resim 2).
[lave anomaliler agisindan yapilan tetkiklerinde ek anomali tespit edilmedi.

Ve a2 spettatae)
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Resim 1. Olgumuzun beyin manyetik rezonans goriintillemesinde Dandy-Walker
varyasyonu, 1A. Aksiyal T1, 1B. Sagittal, 1C. Aksiyal T2 goriintiisii.

Tartisma

DWM, 1887°de Sutton tarafindan tanimlanmig, 1914’de Dandy ve Blackfan ve 1942’de
Tagart ve Walker tarafindan karakterize edilmistir [3]. Embriyogenez sirasinda 4.
ventrikiil tepe kisminin gelisimsel yetersizligi sonucu ortaya ¢ikan Dandy-Walker
kompleksi birkag varyanti igerir [1-4].

Dandy-Walker malformasyonu: Posterior fossada genisleme, serebellar vermisin komplet
veya parsiyel agenezisi, 4. ventrikiiliin kistik dilatasyonu.

Dandy-Walker varyasyonu: Posterior fossada genisleme olmaksizin 4. ventrikiil ve
sisterna magna arasindaki devamlilikla sonuglanan vermisin parsiyel agenezisi.

Mega sisterna magna varyasyonu: Serebellar vermis ve 4. ventrikiilin normal oldugu
sisterna magna genislemesi ile karakterizedir.

DWM’de, kisa boyun, mikrosefali, brakisefali, hipertelorizm, antimongoloid palpebral
fissiir, yiiksek damak, yarik damak, klinodaktili gibi dismorfik bulgular ve kusma,
uyuklama, irritabilite, konviilziyon, dengesizlik, hipotoni, psikomotor gerilik, strabismus
ve myopi gibi klinik bulgular goriilebilir [1, 3]. Olgumuzun da intrauterin gelisme geriligi
ile birlikte genis burun kokii, bilateral simian ¢izgisi, yiiksek damak gibi dismorfik
bulgular1 var idi.
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DWM’lu olgularin yaklasik yarisinda kardiyak anomaliler [ventrikiiler septal defekt
(VSD), patent duktus arteriosus (PDA), biiyiik arterlerin transpozisyonu], irogenital
anomaliler (hidrosel, vesiko iireterel reflii) ve diger anomaliler (duedonal atrezi, yarik
damak, ekstremite malformasyonlari) gibi sistemik malformasyonlar eslik etmektedir [1].
Sasaki-Adams ve ark. [5] Dandy-Walker varyasyonu olan 24 ¢ocuk hastada ek
anomalileri degerlendirmisler ve en sik eslik eden anomalinin kardiyak anomaliler
(%41,7) oldugunu bildirmislerdir. Olgumuzda Fallot Pentalojisi diginda ek anomali tespit
edemedik.

PHACE sendromu (posterior fossa malformasyonlari, hemanjiomlar, arteriyal anomaliler,
aort koarktasyonu ve kardiyak defektler ve g6z anormallikleri) [6] ve Ritscher-Schinzel
(kraniyofasiyal, serebellar, kardiyak, 3C) sendromu [7] DWM’ nunun eslik ettigi
sendromlardir. Olgumuzda hemanjiomlar, arteriyel anomaliler ve g6z anormalliklerinin
olmamasi ile PHACE sendromu ile uyumlu degildi. Ritscher-Schinzel sendromunun (3C
sendromu) kardiyak ve serebellar bulgular1t DWM ile benzer olup kraniyofasiyal bulgulari
(okiiler koloboma, belirgin oksiput, diigiik kulaklar, hipertelorizm, asag1 yonlii palpebral
fissiir, deprese burun kokii, mikrognatti) DWM’dan farklidir. Olgumuzda genis burun
kokii, bilateral simian ¢izgisi, yiiksek damak gibi dismorfik bulgular1 olmakla birlikte 3C
sendromu ile uyumlu degildi ve géz bulgulari da yoktu.

Hsieh ve ark. [8] intrauterin donemde DWM ile birlikte konjenital kalp hastalig1
(pulmoner atrezili VSD ve overriding aorta) tespit ettikileri bir olgunun amniyon
stvisindan yapilan genetik analizinde non-mozaik trizomi 20 oldugunu tespit etmislerdir.
Literatiirde Hsieh ve ark.” nin bildirdikleri DWM ve konjenital kalp hastalig1 birlikteligi
bulunan olgu disinda kromozom anomalisi olan hasta bildirilmemistir. Bizim olgumuzun
da karyotip tayini normal idi.

Hirsch ve ark. [9] DWM’nuna kraniyofasiyal ve kardiyovaskiiler malformasyonlarin eslik
ettigini ve bu durumun postovulatuar 4. haftadan sonra ortaya ¢ikan bir durum oldugunu
bildirmislerdir. DWM ile Fallot Tetralojisi birlikteligi ilk kez 1988 yilinda Kohyama ve
ark. [10] tarafindan bildirilmistir. Ozdemir ve ark. [4] Dandy-Walker varyasyonuna eslik
eden ASD’li Fallot Tetralojisi, PDA ve primer hipotiroidisi olan 11 aylik bir olguyu
bildirmislerdir. Literatiirde Ozdemir ve ark.’nim bildirdikleri olgu disinda DWM’na eslik
eden Fallot Pantalojisi simdiye kadar bildirilmemistir. Olgumuz, Tiirkiye’den bildirilen 2.
olgu olup Ozdemir ve ark.’min bildirdikleri olgudan farkli olarak olgumuzda PDA ve
primer hipotiroidi yoktu ve yenidogan doneminde tan1 almus idi.

Sonug olarak; DW anomalileri tespit edilen olgularda kardiyak malformasyonlarin eslik
edebileceginin akilda tutulmasi ve hastalarin bu acidan dikkatli bir sekilde tetkik
edilmesinin uygun olacagini vurgulamak istedik.

Resim 2. Parasternal kisa eksen goriintillemede infundibuler ve valviiler diizeyde darhk
imaji gosteren renkli Doppler goriintiisii (A). interventrikiiler septumun iist kisminda
(y1ldiz) genis malalignment ventrikiiler septal defekt ve aortanin dektrapozisyonu goriiliiyor
(B). RV, sag ventrikiil; LV, sol ventrikiil; Ao, aorta.
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