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Resumo: A maformagdo de Dandy-Waker (MDW) consiste numa anomalia complexa do
desenvolvimento do quarto ventriculo cerebral, que ocorre entre a sexta e sétima semana de
gestacdo, em 1:30.000 nascidos vivos. Presente em 12% dos pacientes portadores de hidrocefalia
congénita,e 75% dos portadores da MDW desenvolvem hidrocefalia. Sdo achados compativeis:
dilatacdo do quarto ventriculo, cisto da fossa posterior que se estende da cisterna magna para o
guarto ventriculo, hipoplasia ou agenesia completa do vérmix cerebelar e dilatagcdo dos
ventriculos. Pode estar associada a malformagbes do coragdo, face, membros, sistema
gastrointestinal, genitourinario, sindromes genéticas ou cromossopatias, secundaria a exposi coes
ambientais, ou surgir como defeito esporadico. Quando surge isoladamente o prognéstico é
melhor do que quando associada a outras anomalias, com desenvolvimento neuropsicomotor
(DNPM) normal em até 70% dos casos. O diagnostico pode ser tardio, existindo relatos de inicio
dos sintomas na vida adulta. Casos: M.E.L.O, 10 meses, diagnostico pré-natal de MDW, nascida
a termo, sem intercorréncias,realizou colocacdo de derivacdo ventriculo-peritoneal (DVP) aos 3
meses. Cursou com infecgdes recorrentes do sistema nervoso central motivando troca da DVP em
duas ocasides. Tem DNPM adequado para idade e ndo possui outras malformacfes ou disturbio
de degluticdo. M.V.P.S., 7 meses, pré-termo 28 semanas, gemelar, Apgar 3/4, portadora de
MDW associada a microcefalia, microftalmia, catarata bilateral. Colocacdo de DVP ao
nascimento. Tem indicacdo de gastrostomia e DNMP atrasado para idade. Comentarios. Os casos
confirmam os relatos da literatura em relacdo aos prognésticos diferentes da MDW quando a
mesma esta associada a outras anomalias ou quando aparece isoladamente. O diagndstico pode
ser feito no pré-natal através das ultrassonografias obstétrica e morfoldgica;na duvida a
ressonancia magnética fetal € indicada a partir da vigésima semana de gestagdo. O diagndstico
precoce permite a programacdo de intervengdes, como a colocacdo de DVP se necessario,e
orientacdo da familia quanto a estimulagéo e acompanhamento da crianca.
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