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مقدمه 
ـــندرم دنديواكــر ١ در ٢٥٠٠٠-٣٠٠٠٠ تولــد      شيـوع س
ميباشد(١و ٢). اين سندرم نورولوژيك در دختران به مــيزان 

بيشتري نسبت به پسران ديده ميشود.  
    اين سندرم بوسيله يك ترياد مشخص ميشود كه شــامل 

آژنزي كامل يا نسبي ورميس مخچه، اتساع كيستيـك بطــن  

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

ـــره خلفــي بــا جابجــايي ســينوس  چـهارم و بـزرگـي حف
ترانسورس، تنتوريوم و Torcular ميباشد(٣و ٤).  

    مهمترين ناهنجاري وجود اتساع وسيع بطن چهارم اسـت 
ــاي  كه به صورت كيست درآمده و سقف آن توسط يك غش

نوروگليال عروقي پوشيده شده است(٣، ٤و ٥).  

چكيده  
    سندرم دنديواكر در سال ١٩١٤ توسط Blackfan ،Dandy توصيف شد. اين سندرم بوسيله يك ترياد، مشخص
ــزرگـي حفـره خلفـي بـا ميشود كه شامل آژنزي كامل يا نسبي ورميس مخچه، ديلاتاسيون كيستيك بطن چهارم و ب
جابجايي سينوس ترانسورس ـ تنتوريوم و torcular به طرف بالا ميباشد. مهمترين ناهنجاري در اين سندرم وجـود
ــال عروقـي پوشـيده اتساع وسيع بطن چهارم است كه به شكل كيست در آمده و سقف آن توسط يك غشاي نوروگلي
ــدن نيمكرههـاي خلفـي ميشود. اين كيست به صورت فتق به طرف پايين جابجا ميشود و به علت فشار، سبب جداش
ــردد. ورميـس و شـبكه كوروئيـد بـه صـورت خطـي (بـه علـت آژنـزي) مخچه و جابجايي آنها به طرفين و جلو ميگ
ــن ميباشند. تشكيل بطن چهارم اغلب به علت مامبرانها متوقف شده و يا آژنزي بطن چهارم وجود دارد. يك نوع از اي
سندرم كه از انواع كلاسيك دنديواكـــر شايعتـــر است، اتساع كيستيـــــك بطـن چهــــارم و هيپـوپـلازي ورميـس
مخچه، بدون بزرگي حفره خلفي ميباشد. اين فرم      ناهنجاريهاي حفره خلفي را شامل ميشود. تقريباً ٩٠% بيمــاران
هيدروسفالي دارند و تعدادي از بيماران آنوماليهاي ديگري نيز همراه اين ســندرم دارنـد كـه عبـارتند از: انسفالوسـل
اوكسيپوت، آنژيوماي صورت، شكاف كام در خط وسط، ناهنجاريهاي قلبي عروقي و كليه كيستيك. هيدروسفالي در
زمان تولد ديده نميشود اما اغلب در ٣ ماهگي ظاهر ميشود. در بعضي موارد هيدروســفالي پيشـرفت نميكنـد و در
طول زندگي بدون علامت باقي ميماند. تشخيص قبل از تولد، بوسيله سونوگرافي و پس از تولد، بوسيله CTاســكن و
ــخيص سـندم MRI ميباشد. در صورت پيشرفت هيدروسفالي درمان آن جراحي است. قبل از تولد در ١٠ جنين، تش

دنديواكر توسط سونوگرافي داده شده كه پس از تولد، در ٨ مورد با MRI تشــخيص تـأييد گرديـد. ٢ مـورد سـندم
دنديواكر در يك خانواده ديده شد كه والدين اهل تركيه بودند. ١ مورد از آنها پسر و فرزند سوم خانواده بود كه اين
نوزاد پليداكتيلي داشت و در ٥ ماهگي فوت كرد. مورد ديگر دختر همين خانواده و حاصل حاملگي پنجم بود كه در ١

سالگي فوت كرد. در اين مقاله نوزاد ١ روزه با سندرم دنديواكر معرفي ميشود.    
     

كليدواژهها: ١ – سندرم دنديواكر    ٢ – هيدروسفالي    ٣ – آپلازي ورميس    

I) استاديار بيماريهاي كودكان، فوق تخصص نوزادان، بيمارستان شهيداكبرآبادي، خيابان مولوي، دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي ـ درماني ايران، تهران. 
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٤٠      مجله دانشگاه علوم پزشكي ايران                                                                                             سال نهم/ شماره٢٨/ بهار ١٣٨١   

ـــــي دارنــــــد و      تقريبـــــاً ٩٠% بيمــاران هيدروسفالــ
تعـــدادي از نوزادان ناهنجاريهاي ديگـــري نــيز همـــــراه 
ــــه،  آن دارنــــد كــه شامــــل آژنــزي ورميـــــس مخچـ
كـورپــــوس كـــالوزوم، انسفالوســـــل اوكســيپــــوت، 
ــــط و  آنژيومــاي صــــورت، شــكاف كــام در خــط وس
ــــه كيستيــــــك  ناهنجاريــهاي قلبـــــي عروقـــــي و كلي

ميباشد(١، ٢، ٣و ٦).  
ــد ديـده نميشـود، اغلـب در ٣      هيدروسفالي در زمان تول
ـــابت  مـاهگي ظـاهر شـده و در ٨٠%  مـوارد در ١ سـالگي ث

ميگردد(١و ٢).  
    در بعضـــي موارد هيدروسفالـــي پيشرفت نميكنــــــد 
ــاقي  و ايـن شرايــــط بـدون علامــــت در طـول زنـدگـي ب

ميمانند.  
ــفالي، رنـگپريـدگـي، آتاكسـي، تنفـس      علاوه بر هيدروس
ــن اسـت وجـود  غيرطبيعي، تشنج و اكسيپوت برجسته ممك
داشته باشد. عقبماندگي ذهني به علت ناهنجاريــهاي مغـزي 
در اين نوزادان شايع است(١، ٢و ٦). نقص اساسي جنينــي در 

اين ناهنجاري هنوز مورد بحث ميباشد.  
ــه      اين ناهنجاري به انسداد سوراخهاي لوشكا و ماژندي ب

٣ دليل ارتباط ندارد.  
    ١- اين سوراخها در ٨٠%  موارد باز بودهاند.  

ــهارم در ايـن سـندرم      ٢- ناهنجاريهاي ورميس و بطن چ
قبل از تكامل سوراخهاي لوشكا و ماژندي ايجاد ميشود.       

    ٣- فقدان هيدروسفالي در زمان تولــد در اغلـب نـوزادان 
ــن زمـان جريـان  نشان دهنده اين مطلب است كه هنوز در اي

CSF وجود دارد(١و ٢).  

    سونـوگرافـي قبـل از تولـد ممكـن اسـت هيدروســفالي و 
بزرگي بطنها را نشان دهد.  

    تشخيص بعد از تولد بوسيله CTاسكن و MRI ميباشــد 
كـه اتسـاع بطـن چـهارم و بـزرگــي حفـره خلفـي را نشــان 

ميدهد.  
    هيدروسفالــــي ارتباطــــي، بوسيلــــه اتســـاع همـــــه 
ـــز ديــده  بطنهــا و فضـاي سـاب آراكنوئيــد در قـاعده مغ

ميشود.  

    اتساع بطنهــاي طرفــي و بطـــن سـوم و وجــــود يــك 
ـــهارم بــا انــدازه طبيعـــــي يــا كــوچكتـــــر  بطــــن چ
ـــت ميباشــد(٤، ٥، ٧و ٨). در  نشاندهنــــده تنگــــي آكوداك
ـــي  صـورت هيدروسفالــــي پيشرونــــده درمـان جراحـــ

است.  
 

معرفي بيمار 
ـــاريخ ٧٩/٨/٩ در بيمارســتان      نوزاد دخـتر، س ـ ن در ت

شهيد اكبرآبادي متولد شد.  
    براســـاس LMP مـــادر، ٣٩ هفتـــه و بـــر اســـــاس 
سونوگرافـــي ٣٥ هفته بود كه به علت براديكاردي از طريق 

سزارين متولد گرديد.  
    آپگار دقيقه اول و پنجم نوزاد بــه ترتيـب ٧ و ٩ بـود كـه 
بلافاصله دچار آپنه شد و پس از انجام عمليات احيــا تنفـس 

نوزاد بهبود يافت.  
    مادر نوزاد ٢٩ ساله، ســالم و بيمـار فرزنـد اول خـانواده 
ـــدر و مــادر سالـــــم بــوده و نســبت فاميلـــــي  بـود. پ

نداشتنــــد.  
    مادر نوزاد در زمان حاملگي پرهاكلامپسي داشــت و قبـل 
ــن حـاملگي دارويـي مصـرف نميكـرد.  از بارداري و در حي
نوزاد پس از تولد به دنبال انجام عمليات احيا هوشيار شد و 

مشكلي نداشت.  
    در معاينـه اوليـه، وزن نـوزاد ٢ كيلـــوگـــرم، قــد ٤٥/٥ 
سـانتيمتر و دور سـر ٣١/٥ سـانتيمتر بـود كـه تمـــام ايــن 
اندازهها زيــر پرسـنتايل ١٠% قـرار داشـتند. بنـابراين نـوزاد 
داراي تـأخير رشـد داخـل رحمـي بـوده اسـت(IUGR غــير 

قرينه).  
    درجه حـــرارت نوزاد ٣٧ درجــه سانتيگــــراد، ضربـان 
ـــه، تنفــــس پـــس از احيــا ٤٠  قلب ١٢٠ ضربان در دقيقــ
تنفس در دقيقـــــه و فشـار خـون ٦٠ ميليليتــــر جيـوه بـا 
روش فلاشينــــگ بـود. در معاينــــه عمومـي، مختصـــري 

بيحال بود.  
    سر نورموسفال بود و در گوش و حلـق و بينـي و چشـم 

مشكلي نداشت.  
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    سمع قلب و ريه طبيعي بود. شــكم نـرم و اورگانومگـالي 
نداشت. معاينه ساير اندامها طبيعي بود.  

    درسونوگرافي قبل از تولد كه در طي بارداري مادر انجام 
شـده بـود، هيدروسفالــــي متوســـط بـا نسـبت گرفتــاري 
تقريبـاً ٥٠% بطنـهاي مغـزي و غالــــب بـودن بطـــن ســوم 
همــــراه با ضايعــه كيستيـــك حفره خلفــي (ديلاتاسـيون 
سيتسرن ماگنا)، عدم رويـــت ورميـــس مخچه احتمــالاً بـه 
ــود كـه بـه  علت آژنزي يا هيپوپلازي آن مشاهــده گرديده ب
علـت هيدروسـفالي همـراه بـا آژنـزي ورميـــــس و بــدون 
رويت شدن بطن چهارم، انجــام CTاسـكن توصيــــه شـده 

بود.      
ـــي، نـوزاد بستــــري و از      پـــس از تولد به علت بيحالـ
ــمي بررسـي شـد. در آزمايشـات انجـام  نظر وجود سپتيس

شده قند ١٣ ميليگرم و كلسيم ٧/٥ ميليگرم درصد بود.  
    ساير آزمايشات مثل اوره و الكتروليتهاي سرم طبيعــي و 

كشت خون و CSF منفي بود.  
    راديوگرافي قفسـه سينـــه طبيعـــــي گـزارش گرديــــد. 
قند خون نــوزاد بـا محلـول قنــــدي ١٠% و كلسيـــم نـوزاد 
پــس از درمان با گلوكونات كلسيـــم١٠% به مــيزان طبيعـي 

رسيد.  
    در كشـت ادرار آنتروبـاكتر حســـاس بــه آميكاســين و 
ــهبود  سفالوسپورينهاي نسل سوم رشد كرد كه با درمان ب

يافت.  
ــود. پــــس      سونوگرافــي كليه و مجاري ادرار طبيعــي ب
ـــز انجـام  از بهبودي حال عمومـــي نوزاد، CTاسكـــن مغـ
ـــوپــلازي ورميـــــس مخچــه و بــازبودن و  شـد كـه هيپ
ــــي و  ديلاتاسـيون كيستيــــك بطـن چـهارم، هيدروسفالــ
ـــز  اختـلال تكاملـــي در بافــــت سفيــــد و خاكسـتري مغ
گزارش گرديد كه براساس آنــها سـندرم دنديواكـر مطـرح 

شد.  
ــز و اعصـاب بـه      پس از مشاوره با متخصــص جراح مغ
ــدم وجـود هيـدروسفالـــي و بالانبـــودن فشــــار  دليـل ع
ــب نـوزاد پيگـيري  داخل مغزي قرار بر آن شد كه بطور مرت

شود.  

    نوزاد پـس از ١٥ روز بسـتري، بـا حـال عمومـي خـــوب 
ــه شـد جـهت پيگـيري بـه درمانگـاه  مرخص گرديد و توصي

مراجعه نمايد.  
 

بحث 
 ،Dandy سنــدرم دنديواكــر در ســال ١٩١٤ توســــط    

blackfan توصيف گرديد(١).  

    اين سندرم بوسيله يك ترياد مشخص ميشود كه شــامل 
آژنزي كامل يا نســبي ورميــــس مخچـه، اتسـاع كيستيــك 
ــــي  بطــــن چـهارم و بـزرگـــي حفـره خلفــي بـا جابجايـ
سينوس ترانســورس، تنتوريـوم و torcular بـه طـرف بـالا 

ميباشد.  
ــاري در ايـن سنــــدرم وجـود اتسـاع      مهمتريـــن ناهنج
ــت  وسيــــع بطـن چـهارم ميباشـــد كـه بـه صـورت كيس
ـــاي نــوروگليــال  درآمـده و سـقف آن توســــط يـك غش

عروقـــي پوشيده ميشود.  
    اين كيســـت به طرف پاييـــن به حــالت فتـــــق جابجـا 
شده و به علت فشــــار سبــــب جـدا شــــدن نيمكرههـاي 
ـــو  خلفــــي مخچـه و جابجايــــي آنـها بـه طرفيــــن و جل

ميگردد(٣، ٤و ٥).  
    ورميس و شــبكه كوروئيـد بـه صـورت خطـي (بـه علـت 
ــه علـت وجـود  آژنزي) ميباشند. تشكيل بطن چهارم اغلب ب

مامبرانها متوقف شده يا آژنزي بطن چهارم وجود دارد.  
    يك نوع از اين ســندرم كـه از انـواع كلاسـيك دنديواكـر 
ــوپـلازي  شايعتر ميباشد، اتساع كيستيك بطن چهارم و هيپ
ورميـــس مخچه، بدون بــزرگـي حفـره خلفـــي اسـت. ايـن 
تــورم          ناهنجاريــهاي حفــره خلفـــــي را شامـــــل 

ميشود(١، ٢و ٥).  
    تقريباً ٩٠% بيماران هيدروسفالي دارند(٣). علائــم كلينيكـي 
ـــامل،  كــه ممكــن اســت در نــوزادان مشــاهده شــود ش
ماكروزومي، هيپوترمي، استفراغ، سفتي اندامها، تشنج، فلج و 

عصب هفتم است.  
    تعـدادي از نـوزادان آنوماليـهاي ديگـري همـراه بـا ايـــن 
سندرم دارند كه شامل آژنــزي ورميـس مخچـه، كـورپـوس 

١
٣
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كـالوزوم، انسفالوسـل اوكسـيپـوت، آنژيومـــاي صــورت، 
ــهاي قلبـي ـ عروقـي و  شكاف كام در خط وسط و ناهنجاري
كليه كيستيك، پليداكتيلي، مننگوســل، همانژيومـهاي بـزرگ 

صورتي و گردني ميباشد(١، ٢و ٦).  
    اغلـب هيدروسـفالي در زمـان تولـد وجـود نـــدارد، در ٣ 
ـــالگي ثــابت  مـاهگي ظـاهر شـده و در ٨٠% مـوارد در ١ س

ميشود(١و ٢).  
ـــت نميكنـد و      در بعضي موارد هيدروسفالـــي پيشرفـــ
ــدگــــي بـاقي ميمـاند.  اين شرايط بدون علامت در طول زن
ممكن اســـت علاوه بــــر هيدروسفالــــــي، رنگ پريدگي، 
ــــــج و  آتاكســـــــي، تنفــــــــس غيرطبيعـــــــي، تشنــ
ـــد.  اوكســيپـــــوت برجستـــــه وجــود داشتــــــه باش
ــزي در اينـها  عقــبماندگـــي ذهني به علت ناهنجاريهاي مغ

شايع است(١، ٢و ٩).  
ــواردي از سـندرم دنديواكـر      در يك سري از مطالعات م
ــلال هورمـون رشـد وجـود داشـته  همراه با نارسايي و اخت

است(١٠).  
    تشخيص قبل از تولد بوسيله ســونوگرافـي CT اسـكن و 
ــه اتسـاع كيسـتيك بطنـي، هيدروسـفالي و  MRI ميباشد ك

 ،Arnold-chiori ناهنجاريهاي همراه ديگــر مثـل ناهنجـاري
اسپينابيفيدا و تنگي آكوداكت و ناهنجاريهاي ديگـر را نشـان 

ميدهد(٢و ٦).  
 MRI ـــونوگرافــي و     تشـخيص بعـد از تولـد بوسـيله س
ميباشد كه اتساع بطن چهارم و بزرگي حفره خلفي را نشان 

ميدهد(١، ٢، ٣و ٧).  
    هيدروسـفالي ارتبـاطي بوسيلــــه اتسـاع همـه بطنـــها و 
فضاي ساب آراكنوئيـــد در قاعده مغز ديده ميشود(٤و ٥).  
ـــاي طرفــــي و بطــــن سـوم و وجـــود      اتسـاع بطنهــ
يـــك بطــــن چهــــــارم بــا انــــــدازه طبيعـــــي يـــــا 
ـــــده تنگــــــي آكوداكــــــت  كــوچكتـــــر نشـــاندهنــ

ميباشـــد(١، ٢، ٦و ٧).  
ــندرم دنديواكـر بطـور فاميليـال گـزارش      در مواردي س
ــت كـه در يـك خـانواده ٣ فرزنـد گرفتـار بودهانـد.  شده اس
ــه  مطالعات نشان دادهاند كه انتقال اين موارد نادر فاميليال، ب

ــوب صـورت  صورت اتوزومال مغلوب و يا X-Linked مغل
ميگيرد(٦).  

ـــن، همـــــراه      در صورتيكــــه هيدروسفالـــي در جنيــ
ــــــا  بــــا انســــــــداد در مسيـــــــر جريــــان CSF، ي
ناهنجاريهـــــــاي ديگري مثـــــل اسپينابيفيــــدا و اختـلال 
در Arnold-chiari باشــد، درمـان جراحـي داخـل رحمــي 
ــه بـهتر اســـت قبـل از هفتـه ٣٢ جنينــــي صـورت  است ك
گيرد(١، ٢، ٦و ٧). مــيزان مـرگ و مـير در ايـن روش ٢٠-١٥% 

ميباشد.  
    بررسي سريال سونوگرافيـــك پس از انجــام جراحــــي 
داخل رحمي، توقف پيشرفت و بزرگــي بطنـها را نشـان داده 

است.  
 Ventriculoperitoneal bypass درمـان پـس از تولـد    

ميباشد(١و ٢).  
ـــدرم دنديواكـر بـا سـاير ناهنجاريهــا      همراه بودن سنـ
سبب بدتر شدن پيشآگــهي بيمـاري مـيگـردد. در صـورت 
وجود سندرم به صورت ايزولــه، پيـشآگـهي بيمـاري بـهتر 

است(٨). 
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NEONATAL DANDY-WALKER SYNDROME A CASE REPORT

                               I
N.Khosravi, MD

ABSTRACT
    Dandy-Walker syndrom was described by blackfan, dandy in 1914. Dandy-Walker syndrome is
characterized by a triad of complete or partial agenesis of the cerebellar vermis, cystic dilatation of the
forth ventricle and enlarged posterior fossa with upward displacement of the transvers sinus, tentorium
and torcular. The most striking abnormality is the presence of a huge dilated forth ventricle which acts as a
cyst and is roofed by a neuroglial-vascular membrane lined with epandyma. This cyst herniates caudally
and separates the cerebellar anteriorly and choroid plexus are rudimentary the formation of the fourth
ventricle are often occluded by membranes or are atretic. A varient form, in which is cystic dilatation of
the fourth ventricle and hypoplasia of the cerebellar vermis without enlargement of the posterior fossa is
more common than the classic Dandy-Walker malformation and account for one-third of posterior fossa
malformations. Hydrocephalus is precent in 90% of patients. Some of the patients have other
malformations associated with this syndrome include, Occipital Encephalocel, facial angioma, midline
cleft palate, cardiovascular malformations and polycystic kidney. Hydrocephalus is not presen at birth. It
often appears by 3 months of age. In some instance, hydrocephalus fails to develop and this condition
remains Asymptomatic throughout life. Prenatal diagnosis with ultrasonography and Postnatal diagnosis
with CT scan and MRI in progressive hydrocephalus Treatment is surgical. Befor birth in 10 embrio,
dandy walker syndrome was diagnosed with ultrasound, that after delivery, diagnosed and confirmed in
eight cases. Two siblings with Dandy-Walker syndrome presented in a family that their parents were
turkish. The first case was male and 3th child of this family was died in 5 months. The second case, was
female and 5th child was died in 1 years old. This study is a case report of Dandy-Walker syndrome in a
newborn.

Key Words:      1) Dandy-Walker syndrome         2) Hydrocephalus         3) Vermis Aplasia

I) Assistant professor of pediatrics disease, Neonatologist, Akbar Abadi Hospital, Molavi St., Iran University of Medical
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