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RESUMO

O presente trabalho visa relatar as experiéncias proporcionadas pelo programa de
residéncia em area profissional de saude em medicina veterinaria da Universidade
Federal Rural de Pernambuco na area de diagndstico por imagem teve inicio em
margo de 2024 e término em fevereiro de 2026, totalizando dois anos de experiéncia
profissional, sendo divididos entre os conhecimentos especificos da area e saude
publica. Este trabalho também conta com uma reviséo de literatura da malformacao
semelhante de Dandy- Walker em animais domésticos. A Sindrome de Dandy-
Walker-like Malformation (DWLM) é uma malformagao congénita da fossa caudal
caracterizada por hipoplasia ou agenesia do vérmis cerebelar, dilatagdo cistica do
quarto ventriculo e, em graus variaveis, hidrocefalia supratentorial. Embora descrita
primariamente em medicina humana desde 1914, a condigdo tem sido
progressivamente reconhecida em animais domésticos, com casuistica crescente
nas ultimas quatro décadas. O presente trabalho tem como objetivo realizar uma
revisdo bibliografica abrangente da DWLM em animais domeésticos, abordando
perspectiva historica, terminologia, embriologia, etiologia, achados neuropatologicos,
apresentacao clinica, diagndstico por imagem, diagnéstico diferencial, tratamento,

prognostico e relatos por espécie.

Em caes, que concentram a maior parte dos relatos publicados, a DWLM foi descrita
em pelo menos 12 ragas distintas. O avango mais expressivo ocorreu em 2015,
quando Gerber et al. identificaram uma delecéo frameshift no gene VLDLR em céaes
da raca Eurasier, confirmando hergca autossémica recessiva e representando a
primeira, e até o momento Unica, base genética formalmente elucidada para a
DWLM em medicina veterinaria. Em gatos, a DWLM verdadeira é extremamente
rara, com apenas dois casos publicados em toda a literatura mundial (Regnier et al.,
1993; Formoso et al., 2023), sendo fundamental diferencia-la da hipoplasia cerebelar
por Parvovirus Felino (FPV), muito mais prevalente na espécie. Relatos esparsos

existem ainda em equinos e ovinos, todos diagnosticados post-mortem.

O diagnéstico ante-mortem da DWLM em animais domésticos baseia-se na
ressonancia magnética (RM), exame de eleigdo, que permite avaliar com precisao as

estruturas da fossa caudal. O indice Caudal Fossa Ratio (CFR), desenvolvido e



validado por Lauda et al. (2018), representa a contribuicdo metodolégica mais
recente para a padronizagdo do diagndstico imagiologico. Clinicamente, a DWLM
caracteriza-se por ataxia cerebelar congénita ndo progressiva, com inicio ao comego
da deambulagao, e variabilidade fenotipica expressiva entre os casos. Ndo existe
tratamento curativo estabelecido, sendo o manejo conservador e adaptado a
gravidade individual. O progndstico € favoravel para casos leves a moderados, com
evidéncias de melhora clinica progressiva e qualidade de vida satisfatoria
documentada em acompanhamentos de até cinco anos. Lacunas importantes
persistem, incluindo a auséncia de identificacdo genética para a maioria das racas
afetadas, a escassez de dados em espécies nao caninas e a falta de padronizagao

dos critérios diagndsticos em medicina veterinaria.

Palavras-chave: malformacdo da fossa caudal; hipoplasia cerebelar; tomografia

computadorizada; neurologia veterinaria; ressonancia magnética;, ataxia cerebelar

ABSTRACT

This study reports the experiences gained through the Veterinary Medical Residency

Program in Diagnostic Imaging at the Federal Rural University of Pernambuco



(March 2024-February 2026), totaling two years of professional training
encompassing both specialized diagnostic imaging practice and public health
activities. The work also includes a comprehensive literature review of Dandy-
Walker-like Malformation (DWLM) in domestic animals.

DWLM is a congenital malformation of the caudal fossa characterized by cerebellar
vermis hypoplasia or agenesis, cystic dilation of the fourth ventricle, and variable
degrees of supratentorial hydrocephalus. Although first described in human medicine
in 1914, the condition has been increasingly recognized in domestic animals over the
past four decades. This review addresses the historical background, terminology,
embryology, etiology, neuropathological findings, clinical presentation, diagnostic
imaging features, differential diagnoses, treatment, prognosis, and species-specific
reports.

Dogs account for most published cases, with reports in at least 12 breeds. A major
advancement occurred in 2015, when Gerber et al. identified a frameshift deletion in
the VLDLR gene in Eurasier dogs, confirming autosomal recessive inheritance and
representing the first, and currently Only, formally established genetic basis of DWLM
in veterinary medicine. In cats, true DWLM is extremely rare, with only two reported
cases worldwide, and must be differentiated from feline parvovirus-associated
cerebellar hypoplasia, which is far more prevalent. Sporadic cases have also been
described in horses and sheep, all diagnosed post-mortem.

Ante-mortem diagnosis relies on magnetic resonance imaging (MRI), the gold
standard for evaluating caudal fossa structures. The Caudal Fossa Ratio (CFR),
developed and validated in 2018, represents the most recent methodological
contribution toward imaging standardization. Clinically, DWLM presents as
congenital, non-progressive cerebellar ataxia beginning at the onset of ambulation,
with marked phenotypic variability. There is no curative treatment; management is
conservative and tailored to individual severity. Prognosis is favorable in mild to
moderate cases, with documented progressive clinical improvement and satisfactory
quality of life for up to five years. Important gaps remain, including the lack of genetic
identification in most affected breeds, limited data in non-canine species, and

absence of standardized diagnostic criteria in veterinary medicine.



Keywords: caudal fossa malformation; cerebellar hypoplasia; computed

tomography; veterinary neurology; magnetic resonance imaging; cerebellar ataxia.
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1.1 INTRODUGAO

As residéncias multiprofissionais em area profissional da saude foram criadas
pela Lei n° 11.129 de 2005 e sao orientadas pelos principios e diretrizes do Sistema
Unico de Salde (SUS), a partir das necessidades e realidades locais e regionais.
Abrangem as profissbes da area da saude, a saber: Biomedicina, Ciéncias
Biologicas, Educacao Fisica, Enfermagem, Farmacia, Fisioterapia, Fonoaudiologia,
Medicina Veterinaria, Nutricdo, Odontologia, Psicologia, Servigco Social e Terapia
Ocupacional. O programa de residéncia em area de saude em Medicina Veterinaria
da Universidade Federal Rural de Pernambuco (UFRPE) é uma pds-graduacgao Latu
sensu, composta por 11 areas de concentragdo. Possui regime de tempo integral e
dedicacdo exclusiva com duracao de 24 meses totalizando 5.760 horas, sendo
divididas em 1.152 horas de atividades tedrico-praticas e 4.608 horas de atividades
praticas. Objetiva-se com esse trabalho, descrever todas as atividades realizadas
durante a vivéncia no programa de residéncia em Medicina Veterinaria da UFRPE, e
em um segundo capitulo uma revisdo bibliografica sobre a sindrome semelhante a

Dandy-Walker em animais domeésticos.

1.2 HOSPITAL VETERINARIO

A UFRPE possui o Hospital Veterinario (HOVET), localizado no bairro de Dois
Irmaos em Recife. O seu funcionamento acontece de segunda-feira a sexta-feira das
07:00 as 18:00 horas. A estrutura é formada por duas areas — Ambulatério e
Internamento de Grandes Animais e Clinica de Pequenos Animais. O atendimento
de grandes animais acontece de segunda a sexta-feira e oferece internamento aos
pacientes que precisam ser monitorados. Na clinica de pequenos animais €
disponibilizado o servico de consultas, as quais sdo agendadas via telefone nas
segundas-feiras. Os pacientes sdo atendidos inicialmente pelos clinicos gerais e,
quando necessario, sdo encaminhados para especialidades clinicas e/ou cirurgicas
contando com grupo de técnicos e professores qualificados.

O HOVET também possui laboratérios que disponibilizam exames
complementares de Diagndstico por Imagem, Patologia Clinica, Patologia Animal e

Medicina Veterinaria Preventiva — Bacterioses, Viroses e Doengas Parasitarias. A
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equipe é formada por professores, técnicos de nivel médio e superior, médicos

veterinarios residentes, estudantes de pos-graduagao e graduacgao.

1.3 SETOR DE DIAGNOSTICO POR IMAGEM

O setor de diagndstico por imagem da UFRPE oferece aos seus pacientes
exames ultrassonograficos convencional e intervencionista, eletrocardiograficos
(ECG) e ecocardiograma. Sua equipe é constituida por um professor, uma técnica
de nivel superior, uma técnica nivel médio, quatro residentes, estagiarios e
monitores de radiologia e ultrassonografia. A estrutura do setor conta um ambiente
de trabalho englobando a duas areas que passara por reforma até a finalizacdo da
minha residéncia ndo sendo possivel utiliza-la e passando a um anexo do hospital.

A sala possui televisor de 48 polegadas, projetor e computadores com o
material de estudo disponiveis para os alunos de pds-graduacao e graduacao
durante as aulas praticas. A sala que oferece as demais modalidades de imagem
conta com um aparelho Figslab modelo FT412 utilizado para realizagdo dos exames
de ultrassonografia e ecocardiografia. O equipamento contém transdutor convexo
(frequéncia de 2 a 5 MHZ), microconvexo (frequéncia de 4 a 10 MHZ), linear
(frequéncia de 4 a 16 MHZ) e setorial (frequéncia de 3 a 7 MHZ). Também possui o
equipamento de eletrocardiografia portatil da marca Incardio que permite o registro e
analise do tracado eletrocardiografico do paciente. Além da realizagdo dos exames
de ECG, o computador também ¢é utilizado na confecgao dos laudos. A rotina inicia
as 8:00 horas com a realizagado de exames previamente agendados, principalmente
via Conecta Recife. Além disso, o setor também disponibiliza horarios reservados

para casos que demandam maior urgéncia e/ou sedagao.

1.4 ATIVIDADES DESENVOLVIDAS

1.4.1 Atividades teodrico-praticas
Durante o periodo de residéncia, os casos de ultrassonografia tiveram tutoria do
Professor Dr. Fabiano Séllos Costa e orientagdo da médica veterinaria, técnica de
nivel superior em imagem, Dra. Lorena Adao Vescovi Séllos Costa. Os exames eram

feitos a partir de marcagao. Os residentes também contribuiram com auxilio na
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organizagdo da rotina e participagdo das aulas praticas da disciplina optativa

Diagnostico por Imagem destinada aos alunos da graduagao.

Grafico 1. Quantitativo de exames e procedimentos realizados no periodo da

residéncia.

DIAGNOSTICO POR IMAGEM
RADIOGRAFIA | 16
DRENAGENS | 74
ULTRASSONOGRAFIA 253 12
CISTOCENTESE
ELETROCARDIOGRAMA

ECOCARDIOGRAMA

25 50 75 100 125 150 175 200 225 250 275 300

Fonte: Elaborado pelo autor (2026).

1.4.2 Outras atividades

De acordo com as exigéncias do MS e do Programa de Residéncia em Area
Profissional de Saude em Medicina Veterinaria, foi cumprida a carga horaria de 720
horas em atividades praticas na Vigilancia em Saude do SUS no primeiro ano de
residéncia. As atividades ocorreram na Vigilancia em Saude da Cidade de Ribeirdo.

Na Vigilancia Sanitaria, as atividades envolveram a realizagao de inspegdes em
estabelecimentos, tanto a partir de demandas oriundas da ouvidoria quanto por meio
de acgdes de busca ativa. Essas inspecgdes incluiram processos relacionados a
solicitacdo de licenca sanitaria, além da lavratura de fichas de infracdo e
procedimentos de inutilizagdo de produtos em desacordo com a legislag&o vigente.
Paralelamente, foram desenvolvidas atividades na Vigilancia Epidemioldgica,
abrangendo a realizagdo de notificagées no Sistema de Informacédo de Agravos de

Notificacdo (SINAN), investigagcdes epidemiolégicas e coleta de material bioldgico
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para confirmacédo de doengas, como o sarampo. Também foram realizadas visitas
para monitoramento de casos de esquistossomose, organizacdo das fichas de
notificagdo de atendimento antirrabico humano e participagdo em grupo de trabalho
voltado as agdes de enfrentamento da sifilis.

No ambito da Vigilancia Ambiental, as atribui¢des incluiram o recebimento,
avaliagao e digitalizacao de resumos semanais, acompanhamento de atividades de
campo junto a Agente de Controle de Endemias e participagdo em reunides
interdistritais relacionadas a pessoas em situacdo de acumulacdo. Além disso,
houve atuacgao na coleta de amostras para o Programa Nacional de Vigilancia da
Qualidade da Agua para Consumo Humano, bem como apoio as agdes
desenvolvidas durante a campanha antirrabica.

Além das atividades nas vigilancias, houve participagdo nas agcdes desenvolvidas
pela equipe E-Multi, no segundo ano de residéncia, com atuacdo em diferentes
unidades de saude, especialmente por meio do Programa Saude na Escola (PSE).
Nessas atividades, foram realizadas ac¢des educativas voltadas a promocao da
saude e prevencdo de agravos, abordando temas como alimentagdo saudavel,
habitos de vida, higiene, saude corporal e bem-estar. As atividades realizadas em
conjunto com a nutricionista envolveram a¢des de educacao alimentar e nutricional,
orientagdo sobre escolhas alimentares adequadas, prevencao de doencgas
relacionadas a alimentacao e incentivo a habitos saudaveis no ambiente escolar e
comunitario. Com a fisioterapeuta, foram desenvolvidas acdes voltadas a promogao
da saude corporal, postura, prevengao de lesdes, alongamentos e estimulo a pratica
de atividade fisica, adaptadas as diferentes faixas etarias atendidas. Ja com a
assistente social, as atividades incluiram o acompanhamento de demandas sociais,
orientagdes as familias, articulagdo com a rede de atencdo a saude e apoio as

acgodes intersetoriais, reforgcando a importancia do cuidado integral e multiprofissional.

1.4.3 Estagio-Vivéncia Optativo

O estagio de vivéncia optativo foi realizado no Setor de Clinica Médica, no
subsetor de Cardiologia Veterinaria, da Universidade Estadual Paulista (UNESP),
campus de Jaboticabal. O campus é amplamente reconhecido como um dos

principais centros de ensino, pesquisa e extensdao em Medicina Veterinaria do pais,
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contando com infraestrutura completa, corpo docente altamente qualificado e
hospital veterinario-escola que atende a comunidade e proporciona intensa vivéncia
pratica aos estudantes.

No ambito da Clinica Médica Veterinaria, as atividades desenvolvidas
possibilitaram contato direto com a rotina hospitalar, incluindo o atendimento clinico
de pequenos animais, acompanhamento de casos cardioldgicos, discussao
diagnostica e terapéutica, além da integracéo entre clinica, diagndstico por imagem
e métodos complementares. O subsetor de Cardiologia Veterinaria dispbe de
equipamentos e protocolos atualizados, permitindo a realizagdo e acompanhamento
de exames como ecocardiografia, eletrocardiografia e monitoramento
cardiovascular, fundamentais para a condug¢ao adequada dos casos.

Durante o estagio, foi possivel acompanhar a avaliagdo clinica de pacientes
cardiopatas, interpretacdao de exames complementares, auxilio na organizagao da
rotina ambulatorial e participagdo em discussdées de casos junto a equipe
multiprofissional, contribuindo para o aprofundamento do raciocinio clinico, da
tomada de decisdo médica e da compreensao da importancia da cardiologia dentro

da clinica médica de pequenos animais.

1.5 CONCLUSAO

A residéncia em Medicina Veterinaria, com énfase nas atividades desenvolvidas
no Setor de Diagnédstico por Imagem da UFRPE, proporcionou formacéo sélida,
integrada e abrangente, aliando pratica clinica, aprofundamento técnico e atuacao
em saude publica. A vivéncia na rotina ultrassonografica, ecocardiografica e
eletrocardiografica possibilitou o aprimoramento das habilidades diagnésticas, do
raciocinio clinico e da elaboracao de laudos, além do fortalecimento da atuacdo em
equipe e da responsabilidade profissional.

A experiéncia na Vigilancia em Saude do SUS ampliou a compreensao sobre o
papel do médico-veterinario na saude coletiva, evidenciando a importancia da
atuacao nas vigilancias Sanitaria, Epidemiolégica e Ambiental, bem como nas agdes
intersetoriais e multiprofissionais voltadas a promocao da saude e prevengao de

agravos.
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O estagio-vivéncia optativo na Universidade Estadual Paulista contribuiu
significativamente para o aprofundamento na area de Cardiologia Veterinaria,
permitindo contato com uma rotina hospitalar estruturada, discussao de casos
complexos e integragdo entre clinica médica e métodos diagnosticos
complementares.

Dessa forma, o conjunto das atividades desenvolvidas ao longo da residéncia foi
fundamental para a consolidagao da formacéao profissional, promovendo crescimento
técnico-cientifico, amadurecimento critico e preparo para atuacdo qualificada tanto
na clinica médica quanto no diagndstico por imagem e na saude publica, reforcando
0 compromisso com a exceléncia, a ética e o cuidado integral aos pacientes e a

comunidade.



CAPIiTULOII

MALFORMAGAO SEMELHANTE A DANDY-WALKER EM ANIMAIS
DOMESTICOS: REVISAO DE LITERATURA
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2.1 INTRODUGCAO

A sindrome de Dandy-Walker pode ser compreendida como um conjunto
heterogéneo de anomalias cerebelares congénitas da linha média, frequentemente
associadas a hidrocefalia e a outras alteracbes do sistema nervoso central
(OCAMPO-NAVIA et al., 2025). Sua caracterizagdo baseia-se em trés achados
principais, a saber, a agenesia ou hipoplasia do vérmis cerebelar, a dilatagao cistica
do quarto ventriculo e o aumento da fossa posterior, com consequente
deslocamento do tentério e da tércula (PRITCHARD et al., 1994). Trata-se de uma
condigdo rara, de diagnostico desafiador e evolugdo clinica variavel, podendo
manifestar-se por meio de epilepsia, incoordenagdao motora e outros disturbios
neurologicos.

Em humanos, a incidéncia estimada varia de um para cada vinte e cinco mil a trinta
e cinco mil nascimentos, sendo o diagndstico realizado predominantemente por
métodos de neuroimagem, como a ultrassonografia pré-natal e a ressonancia
magnética (LAUDA et al., 2018). A malformagao atualmente descrita em animais
como semelhante a sindrome de Dandy-Walker foi inicialmente relatada em
humanos por Virchow, em 1863, seguida pelas descrigdes de Sutton, em 1887, e
Tschudi, em 1891. Contudo, a consolidacdo da sindrome como entidade clinica
ocorreu a partir do trabalho de Dandy e Blackfan, em 1914, sendo a terminologia
"malformagdao de Dandy-Walker" proposta formalmente por Benda em 1954
(BENDA, 1954; DANDY; BLACKFAN, 1914).

Na medicina veterinaria, ha relatos em caes, ovelhas, equinos e felinos (PASS;
HOWELL; THOMPSON, 1981; KORNEGAY, 1986; SCHMID; LANG; WOLF, 1992;
CUDD et al., 1989; PRITCHARD et al., 1994; BERNARDINO et al., 2015). O primeiro
registro em animais data de 1981, descrevendo alteragdes em uma ovelha e dois
caes identificadas via necropsia. Na época, a auséncia de métodos avancados de
neuroimagem limitava o diagndstico aos achados anatomopatologicos. Assim,

quando esses casos foram divulgados, a sindrome ja estava consolidada na



literatura médica humana, embora ainda néo tivesse sido formalmente transposta

para a veterinaria sob essa nomenclatura (PASS; HOWELL; THOMPSON, 1981).
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2.2 PERSPECTIVA HISTORICA E TERMINOLOGIA

O primeiro registro humano compativel com a sindrome de Dandy-Walker
ocorreu em 1887, em um caso de hidrocefalia associada a um cisto da fossa
posterior (SUTTON, 1887). Em 1914, a entidade clinico-patolégica foi sistematizada
em estudo que detalhou a triade classica da malformagdo (DANDY; BLACKFAN,
1914). Em 1942, a hipoplasia parcial do vérmis foi adicionada como componente da
sindrome (TAGGART; WALKER, 1942) e, em 1954, o termo "sindrome de Dandy-
Walker" foi formalizado (BENDA, 1954). Posteriormente, em 1989, surgiu o conceito
de complexo ou espectro de Dandy-Walker, reconhecendo a heterogeneidade das
malformacgdes da fossa posterior, incluindo a malformacéao classica, o cisto de bolsa
de Blake e a mega cisterna magna (BARKOVICH et al., 1989).

O reconhecimento formal da malformagdo em animais domésticos foi mais
tardio. Apds o primeiro relato em 1981 (PASS; HOWELL; THOMPSON, 1981), os
achados foram sistematizados em 1986 em uma série de caes com hipoplasia
vermiana, estabelecendo critérios morfolégicos para o diagnéstico post-mortem
(KORNEGAY, 1986). O diagndstico ante-mortem s6 foi alcangado em 1992 por meio
de cisternografia, sendo este o primeiro trabalho a utilizar o termo "Dandy-Walker-
like syndrome" na veterinaria (SCHMID; LANG; WOLF, 1992).

A partir dos anos 1990, a condicao foi identificada em outras espécies, como
felinos via tomografia computadorizada (REGNIER; DUCOS DE LAHITTE; DELISLE,
1993), além de relatos em equinos (CUDD et al., 1989) e ovinos (PRITCHARD et al.,
1994; LINKLATER, 1994). A introducdo da ressonéncia magnética nos anos 2000
transformou o diagndstico e permitiu, em 2015, a identificagdo da base genética da
malformagdo em caes da raca Eurasier, por meio de mutagcdo no gene VLDLR
(GERBER et al., 2015).

Atualmente, o termo preferido na literatura veterinaria é Dandy-Walker-like

Malformation. Essa nhomenclatura reconhece a semelhanga com a patologia humana



sem necessariamente implicar que os critérios diagndsticos ou a fisiopatologia sejam
idénticos (BERNARDINO et al., 2015; GERBER et al., 2015; LAUDA et al., 2018).
Em publicagbes mais antigas, termos como “hipoplasia vermiana cerebelar" e
"aplasia cerebelar" eram usados de forma intercambiavel, o que torna a comparacao
retrospectiva de casos um desafio para os pesquisadores (KORNEGAY, 198(3"1
SCHMID; LANG; WOLF, 1992).

2.3 ANATOMIA E FUNGAO

O cerebelo € uma estrutura do metencéfalo localizada na fossa caudal da
cavidade craniana. Esta regido é delimitada pelo osso occipital e separada dos
hemisférios cerebrais pelo tentorio cerebelar, constituido como uma prega da dura-
mater que se insere nos processos clinoides e na crista petrosa do osso temporal
(LAUDA et al., 2018).

O osso occipital do gato é composto por quatro porgdes principais, a saber, a
squamosa em posicdo dorsal, os exoccipitais lateralmente e o basioccipital, que
forma o soalho da fossa caudal ventralmente. Em conjunto, esses elementos
delimitam o forame magno, por onde transitam a medula oblonga, as raizes do nervo
acessorio, as artérias vertebrais e as meninges (DE LAHUNTA; GLASS; KENT,
2021).

Um aspecto relevante na espécie felina é a variabilidade do tamanho da fossa
caudal em relagcdo ao volume cerebelar. Estudo de ressonédncia magnética com
duzentos gatos neurologicamente normais demonstrou que 42,5% dos animais
apresentavam achatamento da margem caudal do cerebelo, enquanto 40% exibiam
compressao ou herniagdo discreta do vérmis pelo forame magno, mesmo sem
apresentar sinais clinicos associados (HUIZING; SPARKES; DENNIS, 2017).

O cerebelo divide-se em uma regido mediana, o vérmis, e dois hemisférios
laterais (BARONE; BORTOLAMI, 2004). Em cortes sagitais medianos por
ressonancia magnética ou tomografia computadorizada, o vérmis é facilmente
identificado por sua estrutura foliada caracteristica, onde se observa a alternancia
entre a substancia branca e a cortical cinzenta (DE LAHUNTA; GLASS; KENT,
2021).

Do ponto de vista filogenético, o cerebelo & subdividido em trés zonas
longitudinais que explicam os sinais clinicos da malformagdo (DE LAHUNTA;
GLASS; KENT, 2021; MOGICATO et al., 2012). O arquicerebelo compreende o lobo
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flocculonodular e regula o equilibrio e a postura, de modo que lesdes nesta area
resultam em ataxia generalizada e nistagmo. O paleocerebelo € composto pela
maior parte do vérmis e coordena o tronco e os membros via propriocep¢ao, sendo
que lesdes causam dismetria e base larga. O neocerebelo € composto pelos
hemisférios laterais e coordena movimentos finos, gerando, quando lesionado,
hipermetria e tremores de intencdo. Na malformagcdao de Dandy-Walker-like, a
hipoplasia do vérmis compromete primariamente o paleocerebelo e o arquicerebelo,
0 que justifica o padréo clinico de ataxia, base larga e hipermetria ndo progressivos
descritos nos casos felinos (FORMOSO; PADLEY; ALVES, 2023; MOGICATO et al.,
2012).

O quarto ventriculo € uma cavidade ependimaria situada entre o tronco
encefalico e o cerebelo. O liquido cefalorraquidiano entra pelo aqueduto
mesencefalico e se comunica com o espago subaracnoideo pelos forames de
Luschka e Magendie (LAUDA et al.,, 2018). Na malformagao, este ventriculo
apresenta-se severamente dilatado, preenchido por liquido hipodenso, formando a
imagem cistica que é um dos critérios diagndsticos fundamentais da sindrome
(CORREA; AMARAL; VEDOLIN, 2011).

2.4 ETIOLOGIA E GENETICA

A etiologia da malformacdo € multifatorial, envolvendo causas genéticas,
infecciosas e idiopaticas. O avango mais expressivo ocorreu na area genética,
especialmente em caes. Em 2015, um estudo de associagdo gendmica identificou
uma delecao frameshift no gene VLDLR em céaes Eurasier. Esta mutacao resulta em
um codon de parada prematuro e perda de funcio do receptor, que € essencial para
a migragdo neuronal no desenvolvimento cerebelar. O padrdo de heranga é
autossbmico recessivo, e a descoberta reforca o modelo animal para estudos
translacionais, ja que mutagées no mesmo gene afetam humanos (GERBER et al.,
2015; GRINBERG et al., 2004).

Além do Eurasier, a malformacéao foi relatada em racas como Airedale Terrier,
Boston Terrier, Chow, Dachshund, Labrador, Miniature Schnauzer e Shih Tzu (CHOI
et al., 2007; DONNER et al., 2023). A diversidade sugere que diferentes variantes
genéticas podem convergir para 0 mesmo fenétipo cerebelar. Em gatos, a hipoplasia

cerebelar é frequentemente vinculada a infecgcao pelo virus da Panleucopenia felina



(CSIZA et al., 1971; RESIBOIS; COPPENS; PONCELET, 2007). J4 em bovinos, o
virus da diarreia viral bovina e da lingua azul sdo causas conhecidas (MAXIE;
YOUSSEF, 2016). Casos sem causa definida s&o classificados como idiopaticos,
possivelmente resultantes de falhas embrionarias precoces no rombencéfalo
(ESTEY, 2016). ’3
2.5 ACHADOS NEUROPATOLOGICOS

As lesbes da malformacao envolvem malformacgdes estruturais na fossa caudal.
Macroscopicamente, o achado mais constante € a hipoplasia ou agenesia do vérmis
cerebelar, acompanhada pela dilatagdo cistica do quarto ventriculo (KORNEGAY,
1986; PASS; HOWELL; THOMPSON, 1981).

Estudos pioneiros de 1981 e 1986 estabeleceram os marcos diagndsticos, a
saber, a redugao volumétrica do vérmis especialmente na porgao caudal, a dilatagao
ventricular, o deslocamento dorsal do tentério e graus variados de hidrocefalia
supratentorial (KORNEGAY, 1986; PASS; HOWELL; THOMPSON, 1981). Em
quadros graves, podem ocorrer também hipoplasia do corpo caloso e deformagdes
no osso occipital (BERNARDINO et al., 2015; ESTEY, 2016).

A hipoplasia ou agenesia do vérmis cerebelar pode ser parcial, afetando
preferencialmente as por¢des caudais e ventrais, ou total. O estudo pioneiro de 1981
descreveu achados macroscopicos de assimetria cerebelar, hipoplasia vermiana e
dilatacdo do quarto ventriculo nos dois cdes estudados, associados a hidrocefalia
supratentorial de grau variavel (PASS; HOWELL; THOMPSON, 1981). Em 1986, a
série neuropatolégica em caes identificou como achados consistentes a redugao
volumétrica do vérmis cerebelar com predominio da porgcdo caudal, a dilatacdo do
quarto ventriculo, o deslocamento dorsal do tentério cerebelar e a hidrocefalia
supratentorial em graus variaveis (KORNEGAY, 1986). Em casos mais graves,
podem ser observadas adicionalmente agenesia ou hipoplasia do corpo caloso,
estenose do aqueduto mesencefalico e deformagdo do osso occipital adjacente a
fossa caudal anormalmente expandida (BERNARDINO et al., 2015; ESTEY, 2016).

Na analise histologica, a hipoplasia do vérmis caracteriza-se pela redugédo do
numero de neurdnios nas camadas granular e de Purkinje do cértex cerebelar, com
desorganizagao laminar variavel. Células de Purkinje ectopicas, neurdnios

heterotépicos e persisténcia de estruturas embrionarias transitorias sdo descritos em



alguns casos (KORNEGAY, 1986). Nas formas associadasformo a infeccao perinatal
por virus da panleucopenia felina em gatos, a histopatologia revela deplecao seletiva
da camada granular externa do cerebelo, reflexo da necrose de neuroblastos
granulares em divisdo ativa durante a infecgao (CSIZA et al., 1971; RESIBOI§4
COPPENS; PONCELET, 2007).

Estudos recentes em caes da raga Eurasier, utilizando ressonancia magnética,
identificaram dois padrdes fenotipicos distintos. A variante 1 € caracterizada por uma
fossa caudal aumentada, apresentando um cisto do quarto ventriculo proeminente. A
variante 2 apresenta fossa caudal de tamanho normal ou reduzido, com hipoplasia
cerebelar, porém sem a presencga de um cisto evidente (BERNARDINO et al., 2015).
Essa diversidade fenotipica foi corroborada em 2018 por um estudo que
desenvolveu e validou o indice de razdo da fossa caudal, ferramenta que permite
quantificar objetivamente o tamanho da fossa caudal por meio da ressonancia

magnética, padronizando o diagndstico (LAUDA et al., 2018).

2.6 SINAIS CLINICOS E APRESENTAGAO

A apresentacao clinica da malformagdo em animais domésticos é centralizada
em sinais neuroldgicos cerebelares. A gravidade e o0 momento do surgimento dos
sintomas variam entre os casos, correlacionando-se diretamente com a extensao
das lesdes estruturais no sistema nervoso central. Em caes, os sinais clinicos
habitualmente aparecem ao inicio da deambulagdo, entre trés e oito semanas de
vida, quando a auséncia de coordenacao motora se torna evidente. Os achados
mais frequentes incluem ataxia cerebelar, tremores de intengdo, dismetria e, em
casos mais graves, quedas frequentes (BERNARDINO et al., 2015). Em coorte de
Eurasiers, relatou-se que a gravidade da ataxia variou desde uma oscilagao discreta
de tronco e marcha ligeiramente dismétrica até quadros graves com quedas
episddicas. Seis dos nove caes acompanhados apresentaram melhora clinica ao
longo do tempo, o que reforca o carater ndo progressivo da condicédo e a
possibilidade de uma boa qualidade de vida em casos leves a moderados
(BERNARDINO et al., 2015). Em céaes da raga Polish Hunting Dog, acompanhados
por até cinco anos, confirmou-se esse carater nao progressivo na maioria dos casos,
documentando-se uma adaptacao funcional dos animais as suas limitacbes motoras
(KWIATKOWSKA; ROSE; POMIANOWSKI, 2019).
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Outros sinais clinicos relatados incluem nistagmo especialmente posicional,
inclinagao de cabecga, desvio de marcha e, ocasionalmente, crises epilépticas, estas
ultimas mais associadas a hidrocefalia supratentorial concomitante do que a lesao
cerebelar em si (BERNARDINO et al., 2015; ESTEY, 2016). Em felinos, os raros
relatos de malformacéo verdadeira apresentam sinais similares aos dos cées. O
unico caso diagnosticado por ressonancia magnética descreveu uma gata adulta de
dois anos com ataxia cerebelar de curso estatico e crises epilépticas tonico-clonicas,
mantendo uma qualidade de vida satisfatéria durante trés anos de acompanhamento
(FORMOSO; PADLEY; ALVES, 2023). E crucial diferenciar a malformacdo da
hipoplasia cerebelar por virus da panleucopenia felina. Filhotes com a infecgcao
exibem sinais cerebelares classicos e nao progressivos desde o inicio da
deambulacdo, porém nao apresentam a alteragao estrutural caracteristica na fossa
caudal que define a malformacao (CSIZA et al., 1971). Os relatos em equinos sao
escassos e, invariavelmente, com diagndstico post-mortem. Os sinais incluem ataxia
cerebelar grave desde as primeiras horas de vida, com impossibilidade de manter a
postura ou realizar a amamentagéo, resultando em um progndstico desfavoravel

(CUDD et al., 1989).



Figura.1. Corte Transversal de Tomografia computadorizada. Presenca de

aumento dos ventriculos em um felino. Arquivo: Focus Diagndstico,2025.

2.7 DIAGNOSTICO POR IMAGEM

O diagndstico da malformacado em vida depende inteiramente da neuroimagem
avangada. A evolugéo das técnicas de imagem disponiveis na medicina veterinaria
transformou radicalmente a capacidade de diagnéstico ante-mortem da condigao,
que anteriormente s6 podia ser confirmada por necropsia.

A ultrassonografia cerebral pode ser utilizada em neonatos e filhotes jovens com
fontanelas abertas, representando uma alternativa acessivel e sem necessidade de
anestesia geral. O uso de ultrassonografia para diagndstico da malformagdo em um
Boston Terrier neonato foi relatado em 2004, com identificacdo de dilatagao
ventricular e estrutura cistica na fossa caudal (NOUREDDINE et al., 2004). A
limitagdo da técnica € a janela acustica restrita as fontanelas abertas, tornando-a
inaplicavel em animais adultos com calvario completamente ossificado.

A tomografia computadorizada foi o primeiro método de neuroimagem avancgada
utilizado sistematicamente na veterinaria. Permite a identificagcdo de hidrocefalia
supratentorial, aumento da fossa caudal, densidades de liquido cefalorraquidiano na
regido do quarto ventriculo e assimetrias do compartimento cerebelar. Foi o0 método
utilizado no primeiro relato felino da malformagao em 1993 e em varios dos primeiros
relatos caninos (CHOI et al., 2007; REGNIER; DUCOS DE LAHITTE; DELISLE,

1993). Em um Dachshund pelo-duro miniatura, a associagdo de tomografia
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computadorizada e ressonancia magnética detectou ventriculomegalia bilateral e
uma grande estrutura cistica na fossa caudal com extenséo supratentorial, achado
considerado unico na literatura veterinaria até entdo (KOBATAKE et al., 2013). A
principal limitagdo da tomografia computadorizada € a baixa resolugdo de partes
moles e a dificuldade de avaliar com precisdo a integridade do vérmis cerebelar e
das estruturas da fossa posterior, especialmente em animais de pequeno porte.

A ressonancia magnética € o exame de eleicdo para o diagnostico da
malformagéo, permitindo avaliacdo detalhada das estruturas de partes moles do
enceéfalo, incluindo cerebelo, tronco encefalico, quarto ventriculo e compartimento
supratentorial. O protocolo minimo recomendado inclui sequéncias T1, T2 e FLAIR
nos planos sagital, dorsal e transversal (LAUDA et al., 2018). Os achados de
ressonancia magnética compativeis com a malformacéo incluem a hipoplasia ou
agenesia do vérmis cerebelar, a dilatagao cistica do quarto ventriculo preenchido por
liquido cefalorraquidiano, o aumento da fossa caudal, o deslocamento dorsal do
tentério cerebelar, a ventriculomegalia supratentorial e, quando presentes, a
agenesia do corpo caloso e a deformacéo do osso occipital (BERNARDINO et al.,
2015; DANDY; BLACKFAN, 1914; ESTEY, 2016). Os primeiros achados de
ressonancia magnética sistematizados para a condigdo em caes foram descritos em
2008, estabelecendo um conjunto de critérios diagndsticos que foram amplamente
adotados em publicagbes subsequentes (SCHMIDT et al., 2008).

O indice de razao da fossa caudal, validado em 2018, € um método quantitativo
que calcula a razdo entre a area da fossa caudal e a area total do cranio no plano
sagital mediano a ressonadncia magnética. Este indice permitiu identificar a
heterogeneidade fenotipica da doenga, separando os casos entre aqueles com fossa
grosseiramente dilatada e aqueles com tamanho normal ou reduzido,
assemelhando-se as variagdes observadas em humanos com mutagdes no gene
FOXC1 (LAUDA et al., 2018).

2.8 DIAGNOSTICO DIFERENCIAL
O diagnéstico diferencial da malformacgao é essencial para o estabelecimento de
um progndstico adequado e para evitar tratamentos desnecessarios. As principais

condicdes que devem ser diferenciadas variam conforme a espécie.
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Em céaes, as principais condigdes a serem diferenciadas incluem a hipoplasia
cerebelar congénita por causas infecciosas, a abiotropia cerebelar de carater
progressivo ao contrario da malformagéo, a sindrome de Chiari-like e siringomielia
particularmente em Cavalier King Charles Spaniel, a hidrocefalia congénita sem
malformagdo da fossa caudal e a estenose do aqueduto mesencefalico isolada
(ESTEY, 2016). A distincdo entre a malformagdo e a abiotropia cerebelar é
clinicamente importante, uma vez que enquanto a malformacdo apresenta sinais
estaticos ou com melhora progressiva, a abiotropia cerebelar € uma condi¢céo
degenerativa e invariavelmente progressiva. A ressonancia magnética tipicamente
diferencia as duas condigdes, pois na abiotropia ndo ha alteragao estrutural da fossa
caudal nem do vérmis ao diagnostico inicial, e as alteragcbes surgem com a
progressao da doenca.

Em gatos, o principal diagndstico diferencial € a hipoplasia cerebelar por
infeccao perinatal pelo virus da panleucopenia felina. Ambas as condi¢des causam
ataxia cerebelar ndo progressiva com inicio ao inicio da deambulagédo, mas diferem
nos achados de ressonancia magnética, uma vez que na hipoplasia por infecgao
viral ndo ha malformagao estrutural da fossa caudal nem do quarto ventriculo
(CSIZA et al., 1971; RESIBOIS; COPPENS; PONCELET, 2007). O uso de PCR em
tecido cerebelar como método para confirmar ou excluir a participagdo do virus na
etiopatogenia da hipoplasia cerebelar em gatos foi validado, sendo esse exame
recomendado em todos os casos felinos suspeitos de hipoplasia cerebelar congénita
(SCHATZBERG et al., 2003). Adicionalmente, doencas degenerativas progressivas
do cerebelo devem ser consideradas quando o quadro apresentar carater
progressivo, 0 que exclui a malformacao, por definicdo estatica (PRIKRYL; CAINE;
PALUS, 2020).

Em equinos, as malformagdes cerebelares congénitas devem ser diferenciadas
de encefalopatia hepatica neonatal, hipdxia perinatal e infecgées congénitas. Em
ruminantes, a hipoplasia cerebelar por diarreia viral bovina e lingua azul representa
o principal diagnéstico diferencial, sendo confirmada por sorologia e histopatologia
especificas (MAXIE; YOUSSEF, 2016).

2.9 TRATAMENTO E MANEJO
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Até a presente data, ndo existe tratamento curativo estabelecido para a
malformagdo em animais domésticos. O manejo € predominantemente conservador
e direcionado para a manutencdo da qualidade de vida, controle de complicag¢des
associadas e suporte ao tutor do animal.

Quando a hidrocefalia supratentorial é clinicamente significativa, evidenciada por
sinais de hipertensao intracraniana como alteragao do nivel de consciéncia, pressao
sobre o cranio e estrabismo ventrolateral, o tratamento cirurgico com implantagédo de
derivacédo ventriculoperitoneal pode ser considerado (BERNARDINO et al., 2015).
Em medicina humana, a derivacao do cisto da fossa posterior € o tratamento padréao
para a malformacado sintomatica. Na medicina veterinaria, relatos de cirurgia
especifica para a malformacdo sdo ausentes na literatura, embora técnicas de
derivagéo ventriculoperitoneal sejam utilizadas para hidrocefalia congénita em caes
e gatos.

Animais com a malformacgao e crises epilépticas associadas a hidrocefalia ou a
alteracdes parenquimatosas concomitantes devem receber tratamento antiepiléptico.
Fenobarbital e brometo de potassio sao os antiepilépticos de primeira linha em cées.
O controle das crises com medicacao antiepiléptica no unico caso felino com
acompanhamento longo permitiu manutengdo de boa qualidade de vida por pelo
menos trés anos (FORMOSO; PADLEY; ALVES, 2023).

Para a maioria dos caes com malformagéo de grau leve a moderado, 0 manejo
consiste em adaptacbes ambientais que minimizem o risco de trauma, como
remogao de escadas, superficies com boa aderéncia, comedouros elevados e evitar
situagdes de alta demanda motora. A fisioterapia e a hidroterapia podem auxiliar na
melhora da propriocepgédo e do equilibrio. Em acompanhamento de até cinco anos
de cades com a malformacdo, foi documentada adaptacdo comportamental
progressiva as suas limitagcbes, com qualidade de vida avaliada como satisfatoria
pelos tutores, desde que os casos fossem de grau leve a moderado e nao houvesse
hidrocefalia grave (KWIATKOWSKA; ROSE; POMIANOWSKI, 2019).

Para ragas onde a base genética foi identificada, particularmente Eurasiers com
a mutacdo VLDLR, o aconselhamento genético e a realizacdo de testes genéticos
pré-reproducao sao fortemente recomendados. A identificacdo de portadores

heterozigotos permite excluir acasalamentos entre dois portadores, reduzindo



significativamente a probabilidade de produgao de filhotes afetados (GERBER et al.,
2015; DONNER et al., 2023). 29
2.10 PROGNOSTICO E QUALIDADE DE VIDA

O prognostico da malformagdo em animais domésticos depende
fundamentalmente da gravidade das lesdes estruturais identificadas a neuroimagem,
da presenca ou auséncia de hidrocefalia supratentorial significativa e do grau de
comprometimento funcional do animal (BERNARDINO et al., 2015; KWIATKOWSKA,;
ROSE; POMIANOWSKI, 2019).

Os principais fatores de mau progndéstico documentados na literatura incluem a
hidrocefalia supratentorial grave, a agenesia total do vérmis cerebelar, as crises
epilépticas refratarias ao tratamento e o comprometimento motor que impossibilite
alimentagao autébnoma. Por outro lado, a hipoplasia vermiana parcial, a fossa caudal
moderadamente aumentada e a auséncia de hidrocefalia associam-se a melhor
evolugdo clinica (BERNARDINO et al., 2015, KWIATKOWSKA; ROSE;
POMIANOWSKI, 2019).

Um aspecto fundamental do prognéstico da malformacdo € seu carater nao
progressivo, em contraste com as doencgas degenerativas cerebelares. Uma vez que
a malformacao estrutural € congénita e estavel, os sinais neuroldgicos tendem a
permanecer estaticos ou, frequentemente, melhorar a medida que o animal
desenvolve mecanismos compensatérios (BERNARDINO et al., 2015;
KWIATKOWSKA; ROSE; POMIANOWSKI, 2019). Melhora clinica foi documentada
em seis de nove caes Eurasiers acompanhados, com os animais aprendendo
estratégias adaptativas de locomogédo ao longo dos meses. Nenhum dos céaes
apresentou piora neurologica ao longo do acompanhamento (BERNARDINO et al.,
2015).

2.11 RELATOS EM DIFERENTES ESPECIES

Os céaes representam a espécie com maior numero de relatos publicados da
malformagdo, abrangendo pelo menos doze ragas diferentes na literatura. O
Eurasier € a raga com maior casuistica documentada e a unica com base genética
identificada. As demais ragcas com relatos publicados incluem Dachshund, Boston

Terrier, Polish Hunting Dog, Miniature Schnauzer, Cocker Spaniel, Weimaraner, Toy
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Fox Terrier, Chow Chow, Labrador Retriever, Shih Tzu e Airedale Terrier (GERBER
et al.,, 2015; BERNARDINO et al., 2015; DONNER et al., 2023; KOBATAKE et al.,
2013; KWIATKOWSKA; ROSE; POMIANOWSKI, 2019; CHOI et al.,, 2007;
NOUREDDINE et al., 2004; SCHMIDT et al., 2008).

Em gatos, a malformagao verdadeira € extremamente rara, com apenas dois
relatos publicados em toda a literatura mundial. O primeiro foi descrito em 1993 em
um filhote diagnosticado por tomografia computadorizada, e o segundo em 2023 em
uma gata adulta de dois anos diagnosticada por ressonancia magnética, com
apresentacao inédita associada a crises epilépticas ténico-clénicas (REGNIER;
DUCOS DE LAHITTE; DELISLE, 1993; FORMOSO; PADLEY; ALVES, 2023). A
raridade da malformacao felina verdadeira pode refletir tanto uma real menor
predisposicdo genética na espécie quanto um subdiagnéstico, dada a confusao
frequente com hipoplasia cerebelar por virus da Panleucopenia felina, condigao
muito mais prevalente e clinicamente semelhante (FORMOSO; PADLEY; ALVES,
2023).

Relatos da malformagdo em equinos sao escassos. Um caso em potro com
ataxia cerebelar grave desde o nascimento foi diagnosticado por necropsia em 1989
(CUDD et al, 1989). Um segundo caso em Quarter Horse com achados
anatomopatolégicos sugestivos com a malformacgao foi relatado em 2007. Em todos
os casos de equinos relatados, o desfecho foi fatal ou o animal foi submetido a
eutanasia em virtude da gravidade dos sinais clinicos. Casos de malformacgéo
cerebelar compativel em ovinos foram relatados em 1994, diagnosticados post-
mortem (PRITCHARD et al.,, 1994; LINKLATER, 1994). A condicao deve ser
diferenciada das hipoplasias cerebelares por lingua azul e Border Disease, que sao

mais prevalentes nas espécies.

2.12 CONCLUSAO

A malformacado de Dandy-Walker-like representa uma afec¢do congénita rara
da fossa caudal, caracterizada principalmente por hipoplasia ou agenesia do vérmis
cerebelar, dilatacao cistica do quarto ventriculo e alteragcdes volumétricas da fossa
posterior, em analogia a sindrome de Dandy-Walker descrita em humanos. Embora

amplamente reconhecida na medicina humana ha mais de um século, seu
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reconhecimento formal na medicina veterinaria ocorreu de forma mais tardia,
inicialmente por achados anatomopatoldgicos e, posteriormente, consolidado com o
advento da tomografia computadorizada e, sobretudo, da ressonéncia magnética.

Nos céaes, especialmente na raga Eurasier, o avan¢co mais significativo foi a
identificacdo da mutagcdo no gene VLDLR, estabelecendo base genética
autossdmica recessiva e permitindo a implementagdo de testes moleculares e
aconselhamento genético. Em outras ragcas e espécies, como gatos, equinos e
ovinos, a etiologia permanece majoritariamente indefinida, sendo necessaria a
diferenciagcado cuidadosa de causas infecciosas e degenerativas que cursam com
sinais cerebelares semelhantes.

Do ponto de vista clinico, a malformagéo caracteriza-se por sinais neuroldgicos
predominantemente cerebelares, com inicio precoce e curso tipicamente nao
progressivo. A gravidade das manifestacbes esta diretamente relacionada a
extensdo das alteragbes estruturais e a presenga de hidrocefalia supratentorial
associada. A ressonancia magnética constitui o método diagnéstico de eleicao,
permitindo avaliacdo detalhada das estruturas da fossa caudal e diferenciagao de
outras encefalopatias congénitas ou degenerativas.

Nao ha tratamento curativo estabelecido, entretanto, o manejo conservador,
associado ao controle de complicagdes como crises epilépticas e hidrocefalia, pode
proporcionar boa qualidade de vida em casos leves a moderados. A adaptacao
funcional progressiva observada em diversos estudos reforga o carater estatico da
malformagdo e a importancia de uma abordagem individualizada, com orientagao
adequada aos tutores.

Assim, a malformacdo deve ser reconhecida como uma entidade neurolégica
congénita distinta, de base estrutural bem definida, cujo diagndéstico precoce por
neuroimagem e, quando possivel, investigacdo genética é fundamental para o
prognostico, o manejo clinico adequado e a prevengao reprodutiva em ragas

predispostas.
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