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Resumo: Introducéo:A Sindrome de Dandy-Walker € um distirbio genético, composto por hidrocefalia
parcial ou completa, auséncia do vermis cerebelar, cisto da fossa posterior e contiguo com quarto
ventriculo. A hidrocefalia congénita é a malformagéo mais frequente do Sistema Nervoso Central
(SNC), responsavel por 3,5% dos casos de hidrocefaia infantil. Relato do caso:Paciente do sexo
masculino, 2 anos, com diagnodstico de hidrocefalia no quarto més de gestacdo, sendo a
confirmacdo da Sindrome de Dandy-Walker por Ressonancia Magnética nos primeiros dias de
vida. M&e com 14 anos, primigesta. Evoluiu com vérias internaces até 0 momento, necessitando
reintervencdes neurocirurgicas. Chega aos 2 anos com desenvolvimento neuropsicomotor
adeguado, mantendo tratamento anti-convulsivante. Discussdo:A existéncia de maformactes
congeénitas relacionadas ao SNC diagnosticadas na gestacdo assumem grande importancia, ndo so
pela sua frequéncia e letalidade, mas também pelo nimero e gravidade das sequelas que podem
causar, pregudicando a evolucéo da crianca O pronto e adequado atendimento por equipe
especializada € fundamental no prognéstico destas criangas. Conclusdo:Os modernos avangos
tecnoldgicos, de diagnésticos por imagem e procedimentos na medicina fetal podem a médio e
longo prazo, modificar o perfil diagnostico, a terapéutica e a evolugdo desses recém-nascidos.
Entretanto, esta ndo é arealidade para maioria da popul acéo.
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