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 RESUMO 

 

A ventriculomegalia (VM) fetal é definida como um aumento dos diâmetros 

ventriculares laterais maior que 10 mm à ultrassonografia pré-natal. Tem uma 

incidência de 0,3 a 1,5 por 1000 nascimentos. O achado ultrassonográfico geralmente 

ocorre durante o exame no segundo trimestre, associado a malformações do sistema 

nervoso central (SNC), eventos disruptivos ou síndromes genéticas. Classificação em 

1 ou 2 formas: leve (10-15 mm) ou grave (>15 mm), ou leve (10-12 mm), moderada 

(13-15 mm) ou grave (>15 mm). Paciente de 26 anos, portadora de gestação pré-

termo, controle pré-natal precário, foi admitida com trabalho de parto prematuro. 

Sinais vitais feto estável, único, vivo, ultrassonografia obstétrica com relato de VM 

bilateral grave. Optou-se por iniciar um protocolo para a resolução da gestação por via 

abdominal de emergência, obteve-se um recém-nascido do sexo masculino em parada 

cardiorrespiratória e não foram realizadas manobras de reanimação neonatal. Esse 

achado é apenas um passo preliminar a ser dado durante a abordagem diagnóstica 

para reconhecer a causa da dilatação ventricular. Quando nenhuma causa é 

encontrada, ela é definida como "isolada", representando, por definição, uma 

discriminação provisória de exclusão. 

 

Palavras-Chave: Perinatologia; Hidrocefalia; Aberrações cromossômicas (Fonte: 

DeCS, BIREME) 

 

ABSTRACT 

 

Fetal ventriculomegaly (VM) is defined as an increase in the diameters of the lateral 

ventricles greater than 10 mm on a prenatal ultrasound. It has an incidence of 0.3 to 

1.5 per 1000 births. The ultrasonographic finding generally occurs during the 

examination in the second trimester, associated with malformations of the central 

nervous system (CNS), disruptive events or genetic syndromes. Classification in 1 or 

2 ways: mild (10-15 mm) or severe (>15 mm), or mild (10-12 mm), moderate (13-15 

mm) or severe (>15 mm). A 26-year-old patient, with a preterm pregnancy, poor 

prenatal control, was admitted with preterm labor. Stable vital signs, single fetus, alive, 

obstetric ultrasound with report of severe bilateral VM. It was decided to begin a 

protocol for resolving the pregnancy via an emergency abdominal route, a male 

newborn was obtained in cardiorespiratory arrest, neonatal resuscitation maneuvers 

were not provided. This finding is only a preliminary step to take during the diagnostic 

approach to recognize the cause of ventricular dilation. When no cause is found, it is 

defined as "isolated", representing, by definition, provisional discrimination of 

exclusion. 

 

Key words: Perinatology; Hydrocephalus; Chromosome Aberrations (Source: MeSH 

NLM) 
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INTRODUÇÃO 

A ventriculomegalia (VM) fetal é definida como um 

diâmetro atrial atrial maior que 10 mm na 

ultrassonografia pré-natal (1). Sua incidência varia 

de 0,3 a 1,5 por 1.000 nascimentos (2). Não é um 

diagnóstico, mas um achado ultra-sônico, que 

geralmente ocorre durante o exame das estruturas 

fetais no segundo trimestre (3).  

Caracteriza-se pela dilatação dos ventrículos 

laterais cerebrais fetais.  É tipicamente classificada 

em 1 ou 2 maneiras: leve (10 - 15 mm) ou grave 

(>15 mm), ou leve (10 - 12 mm), moderada (13 - 15 

mm) ou grave (>15 mm) (4). O átrio do ventrículo 

lateral é a parte onde convergem o corpo, o corno 

posterior e o corno temporal (Figura 1); Foi 

estabelecido que o diâmetro atrial permanece 

estável entre 15 e 40 semanas de gestação, o 

diâmetro médio normal do ventrículo lateral varia 

entre 5,4 e 6 mm, portanto uma medida de 10 mm 

representa entre 2,5 e 4 desvios-padrão acima da 

média (5). VM unilateral está presente em 

aproximadamente 50 a 60% dos casos, e 

ventriculomegalia bilateral ocorre em 

aproximadamente 40 a 50% (6). 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Quando a ventriculomegalia é identificada, uma 

avaliação completa deve ser realizada, incluindo 

uma avaliação ultrassonográfica detalhada da 

anatomia fetal, amniocentese para avaliação de 

anormalidades cromossômicas, bem como testes 

genéticos e exame de PCR para infecção fetal (7).  

Foi realizada uma busca na base de dados Medline 

via PubMed utilizando os seguintes termos: 

"ventriculomegalia", "dilated cerebral ventricles", 

"fetal magnetic resonance imaging", 

"hydrocephalus", "chromosomal abnormalities". A 

busca foi limitada pelos seguintes filtros: "Relatos 

de Caso", "Revisão", "Revisões Sistemáticas" e 

"Livros e Documentos", "Espanhol e Inglês", de 

1972 a 2021.  

Foram encontrados 3.847 estudos, editoriais, 

revisões, artigos duplicados e selecionados 42 

estudos que incluíram gestantes com diagnóstico 

de ventriculomegalia.   

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

DESCRIÇÃO DO CASO 
Gráfico 1. Medida correta do ventrículo lateral cerebral 

CSP: Cavum del Septum Pelucidum 
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Paciente de 26 anos, procedente de um município 

do estado de Michoacán, México. Baixo estrato 

socioeconômico, dedicado aos afazeres 

domésticos, reside em casa tipo rural que possui 

serviços básicos, com esquema vacinal incompleto 

para idade e sexo, não realiza atividade física, 

zoonoses positivas, negou infecções recentes ou 

durante a gestação, apenas trato urinário em 

tratamento desconhecido.  

Como história obstétrica e ginecológica relevante; 

Geestas cinco, cesarianas duas, partos um, abortos 

um. Dentro da história de controle pré-natal com 

início no segundo trimestre (22 semanas), ela fez 

apenas 2 consultas de controle de pré-natal e 2 

ultrassonografias em uma clínica privada, no 

entanto, ela não recebeu nenhum relato por escrito, 

ela não recebeu seu próprio esquema vacinal para 

uma gestante, com vários casos de ameaça de 

aborto e parto prematuro que exigiram internações 

temporárias em um centro de saúde de sua 

comunidade. 

Foi admitida em um Hospital Geral de segundo nível 

de referência de seu centro de saúde com gestação 

de 32,1 semanas calculada por LMP, quadro clínico 

compatível com ameaça de parto prematuro; Dor 

cólica no hipogástrio com irradiação para região 

lombar e sacral, sensação de constrição uterina e 

pouco sangramento transvaginal, que durou 26 

horas, aumentando de intensidade, com intervalos 

mínimos de melhora. Na admissão com cinética 

fetal ativa adequada, referindo-se à mesma 

sintomatologia já citada.  

Ao exame físico, apresentava níveis pressóricos de 

108/66 mmHg, frequência cardíaca (FC) 62 bpm, 

frequência respiratória (FR) 18 rpm, temperatura 

36,7C, peso 84,2 kg, altura 1,70 m, índice de massa 

corpórea (IMC) 29,1. Abdome globoso à custa do 

útero gestacional, altura do fundo de olho de 29 cm, 

feto único, vivo, transverso, dorso superior, polo 

cefálico no hipocôndrio direito materno, frequência 

cardíaca fetal (FCF) de 131 ppm, atividade uterina 

foi percebida à taxa de três contrações em dez 

minutos com duração aproximada de 40 segundos. 

Foi realizada ultrassonografia obstétrica com 

transdutor convexo C5-2, sendo encontrados os 

achados relatados na Figura 2. A avaliação foi 

limitada pela janela sônica e posição fetal 

transversal. Ao exame genital com escassos restos 

de sangue, sem evidência de sangramento ativo, foi 

colocado um espéculo vaginal onde se evidenciava 

colo central, com dilatação aproximada de 4 cm, e 

encurtado.  

Portanto, os diagnósticos de gestação múltipla com 

gestação de 32,2, feto com ventriculomegalia 

bilateral grave em posição transversa superior 

dorsal, trabalho de parto prematuro, cicatriz uterina 

prévia e paridade satisfeita foram integrados. 

Optou-se por iniciar um protocolo de resolução de 

emergência da gravidez abdominal devido à 

história materna e diagnóstico fetal, os resultados 

laboratoriais estão apresentados na Tabela 1 .  

Tabela 1. Relatório de Estudos Laboratoriais 

 

Posteriormente, sob anestesia subaracnóidea e em 

decorrência de cesariana com incisão corporal, 

obteve-se recém-nascido do sexo masculino com 

peso de 1.740 g, altura de 44 cm, perímetro cefálico 

(CP) de 39,5 cm, circunferência torácica (PT) de 25 

cm, pé 6 cm, CAPURRO 32 semanas de gestação, 

recém-nascido em parada cardiorrespiratória, 

cianose generalizada, flacidez muscular,  Placenta 

anatomicamente normal, nenhuma medida de 

reanimação neonatal foi fornecida, o momento do 

óbito foi declarado 4 minutos após o nascimento. 

 Resultado 

Química do Sangue  

Glicose 74 mg/dL 

Ureia 18.3 

Nitrogênio ureico no sangue (BUN) 10,0 mg/dL 

Taxa de filtração glomerular (TFG) 118,41 mL/min 

Creatinina sérica 0,73 mg/dL 

Ácido úrico 4,5 mg/dL 

Biometria sanguínea  

Leucócitos totais 7,9 x 103/uL 

Hemoglobina 13,1 g/dL 

Hematócrito 29.3% 

Hemétipo  

Ou positivo 

Tempos de coagulação  

Tempo de protrombina 12,1 segundos 

Tempo de tromboplastina parcial 32,9 segundos 

Fibrinogênio 365 
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DISCUSSÃO 

A VM é mais frequentemente detectada por 

ultrassonografia realizada no segundo ou terceiro 

trimestre da gravidez. A avaliação ventricular é um 

componente importante do exame padrão de 

segundo trimestre e inclui a medida do átrio do 

ventrículo lateral (VL). O átrio do VE deve ser 

medido no plano transventricular (axial) no nível 

demonstrado pelos cornos frontais e pelo cavum do 

septo pelúcido (PSC), no qual os hemisférios 

cerebrais são simétricos.  

 

 

 

 

 

 

 

A pinça deve ser colocada na margem interna das 

paredes medial e lateral dos átrios, ao nível do sulco 

parieto-occipital e do glomus do plexo coroide, em 

um eixo perpendicular ao longo eixo do VL (Figura 

1, Tabela 2) (5). Deve-se notar que, devido a 

artefatos no campo próximo da imagem, causados 

pelo sombreamento do osso parietal proximal, no 

plano transventricular padrão, apenas o hemisfério 

e o ventrículo lateral distais ao transdutor são 

geralmente claramente visualizados. Entretanto, 

esforços devem ser feitos, inclinando a sonda, para 

visualizar ambos os ventrículos (8). 

Gráfico 2. A avaliação estrutural ao nível do crânio mostrou a presença de linha média, tálamo separado, sem dilatação 

do terceiro ventrículo, ventrículos laterais com medida do átrio ventricular esquerdo de 40,9 mm e átrio do ventrículo 

direito de 42,64 mm, fossa posterior sem alterações com cisterna magna, ao nível da integridade facial da linha média 

e lábio superior.  com a presença de lentes orbitárias, presença de osso nasal. Tórax simétrico com secção em quatro 

câmaras com enlevocardia cardíaca, levoápice, concordância AV e AV, modo perfurado, integridade do septo 

interventricular, vias de saída inalteradas, corte triarterial e traqueia triarterial sem alterações. Ao nível do abdome há 

situs solitus abdominal, com pélvis renais normais, observam-se duas artérias umbilicais. Coluna sem alterações. 

Membros íntegros, ossos tubulares de acordo com a idade gestacional com contagem completa dos dedos. 

https://doi.org/10.47784/rismf.2023.8.4.322p


 

z5 
 

RELATO DO CASO Rev Int Salud Materna Fetal 
ISSN 2519-9994 

 

DOI: https://doi.org/10.47784/rismf.2023.8.4.322p 

Tabela 2. Critérios para Medida Adequada dos 

Ventrículos Laterais 

Cabeça no plano axial 

A imagem é ampliada adequadamente, de modo 

que a cabeça fetal preencha a maior parte da 

imagem 

A área focal está no nível apropriado 

Os ventrículos cerebrais têm uma aparência 

simétrica. 

Uma imagem da foice é tirada da linha média 

O átrio e o corno occipital do ventrículo lateral 

são imagem nítida 

O átrio do ventrículo lateral é medido ao nível do 

sulco parieto-occipital 

Os calibradores são colocados nas paredes 

medial e lateral do átrio perpendicularmente ao 

eixo longitudinal do ventrículo 

 

O terceiro ventrículo pode ser medido em uma 

imagem coronal em seu maior diâmetro transversal. 

Uma medida > 4 mm é considerada ampliada. O 

quarto ventrículopode ser medido em uma imagem 

sagital na linha média, uma medida > mais de 7 mm 

é considerada anormal (9). 

ETIOLOGIAS ASSOCIADAS À 

VENTRICULOMEGALIA 

Aproximadamente 5% dos casos de VM leve a 

moderada foram relatados como resultantes de 

infecções fetais congênitas, e aproximadamente 

5% dos fetos com VM leve a moderada 

aparentemente isolada apresentam cariótipo 

anormal, mais comumente trissomia do 

cromossomo 21. Outros 10% a 15% apresentam 

achados anormais na análise de microarranjos 

cromossômicos (CMA)(10). Testes diagnósticos 

(amniocentese) com CMA devem ser oferecidos 

quando a VM é detectada. É importante realizar 

uma análise inicial do cariótipo ou hibridização in 

situ por fluorescência, com reflexo da CMA, se os 

resultados destes testes forem normais (11).  

A causa mais comum de VM grave é a estenose 

aquedutor, que resulta do estreitamento do 

aqueduto cerebral de Silvio, localizado entre o 

terceiro e quarto ventrículos, levando à dilatação 

progressiva dos ventrículos lateral e terceiro 

ventrículos(11). A estenose do aqueduto pode ser 

congênita (ligada ao X pela mutação L1 CAM) ou 

adquirida (por exemplo, gliose devido a 

hemorragia) ou devido a malformações do SNC 

(romboencefalossinapse) (12). 

VENTRICULOMEGALIA E DOENÇAS 

CROMOSSÔMICAS/GENÉTICAS 

O diagnóstico de um feto com VM também deve 

incluir a avaliação do cariótipo fetal. A incidência de 

anormalidades cromossômicas é alta (>15%) tanto 

na VM leve/moderada quanto na grave na presença 

de uma anormalidade estrutural associada(13). A 

incidência de cariótipo anormal em fetos com VM 

leve/moderada isolada é controversa: três 

metanálises relatam uma incidência de carioma 

anormal de 2,8% (14), 5% (15) e 4,6% (16), 

respectivamente. A variação nos resultados pode 

depender da prevalência de trissomias na 

população estudada, que por sua vez depende de 

programas de rastreamento previamente 

implementados. Na última década, especial 

atenção tem sido dada à associação de 

malformações fetais e variações no número de 

cópias (CNVs) definidas como microdeleções ou 

microduplicações de segmentos do genoma, 

variando em tamanho de uma quilobase (kb) a 

várias megabases (Mb), e identificáveis com o uso 

de microarrays cromossômicos. CNVs anormais 

podem ser encontradas em 6,6% dos fetos VM 

isolados e em 24% dos casos não isolados (17).  

Por essa razão, a amniocentese com CMA deve 

fazer parte do estudo diagnóstico de fetos com VM, 

especialmente em casos não isolados. Nos últimos 

anos, mais de 100 genes associados à VM fetal 

foram identificados, na maioria dos casos como 

parte de síndromes genéticas definidas. Uma delas 

é a síndrome L1, causada por mutações no gene 

L1CAM (Cell Adesion Molecule). Acomete 

aproximadamente um em cada 30.000 homens 

causando hidrocefalia ligada ao X com estenose 

aquedutal (18). Outras síndromes genéticas têm 

sido associadas à VM, incluindo RASopatias 

(síndrome de Noonan, síndrome de Costello, 

neurofibromatose tipo 1, síndrome 

cardiofaciocutânea) e ciliopatias (síndrome de 

Meckel, síndrome de Joubert, síndrome orofacial 

digital) (19), essas condições estão frequentemente 

associadas à VM grave, bem como anormalidades 

adicionais. As condições genéticas cromossômicas 

e não cromossômicas mais comuns associadas à 

ventriculomegalia estão apresentadas na Tabela 3. 
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Tabela 3. Condições genéticas associadas à 

ventriculomegalia 

Doenças 

genéticas 

Achados do Sistema 

Nervoso Central 

Doenças cromossômicas 

Trissomia 21 
Ventriculomegalia, 

holoprosencefalia 

Trissomia 18 

Ventriculomegalia, cisto de 

plexo coroide grande, 

hipoplasia cerebelar, mega 

cisterna magna, 

holoprosencefalia, 

disgenesia do corpo caloso, 

espinha bífida 

Trissomia 13 

Ventriculomegalia, hipoplasia 

cerebelar, mega cisterna 

magna, holoprosencefalia, 

agenesia do corpo caloso, 

microcefalia 

Doenças não cromossômicas 

Hidrocefalia 

ligada ao X 

Ventriculomegalia, 

agénesia/disgenesia do 

corpo caloso 

Ciliopatias (por 

exemplo, 

síndrome de 

Meckel-Gruber*, 

síndrome de 

Joubert) 

Ventriculomegalia, 

encefalocele occipital, 

hipoplasia vermiana e 

cerebelar, microcefalia, 

agenesia do corpo caloso, 

holoprosencefalia, 

anencefalia 

Distroglianopatia

s (por exemplo, 

síndrome de 

Walker-

Warburg*) 

Ventriculomegalia, 

malformação do 

desenvolvimento cortical, 

anomalias cerebelares, 

cefalocele occipital, 

agénesia/disgenesia do 

corpo caloso, anormalidades 

do tronco cerebral (forma Z), 

anomalias oculares 

Tubulinopatias 

(por exemplo, 

TUBA1A) 

Ventriculomegalia, 

malformação do 

desenvolvimento cortical, 

disgenesia dos gânglios da 

base, agénesia/disgenesia 

do corpo caloso, 

disgenesia/hipoplasia 

cerebelar, anormalidades 

mesencefálicas 

 

INFECÇÕES RELACIONADAS À 

VENTRICULOMEGALIA 

A VM pode estar associada em aproximadamente 

2% dos casos a infecções fetais, particularmente 

citomegalovírus (CMV), toxoplasmose, parvovirose, 

vírus Zika (20). Casos esporádicos de VM associada 

a outros vírus (enterovírus, parainfluenza) também 

têm sido relatados, os quais também causam 

inflamação das granulações aracnoides e produção 

excessiva de líquido cefalorraquidiano (7). 

Muitos casos de VM por doenças infecciosas terão 

outros achados ultrassonográficos, como 

calcificações cerebrais, cistos periventriculares ou 

sinais externos ao SNC (21). Os achados de 

imagem cerebral incluem calcificação cerebral, VM, 

microcefalia, anormalidades da substância branca, 

malformações corticais, hipoplasia cerebelar, cistos 

subependimários, septos intraventriculares e 

alterações císticas patognomônicas nos cornos 

occipitais ou temporais anteriores (22). 

No entanto, em alguns casos, a VM é a única 

característica ultrassonográfica; portanto, o teste 

para infecções deve ser oferecido em todos os 

casos de VM isolada, e é fortemente recomendado 

se o feto tiver outras características suspeitas de 

causa infecciosa. A sorologia materna é o primeiro 

teste diagnóstico, porém é menos sensível e 

específica que a PCR no líquido amniótico, 

tornando a PCR no líquido amniótico o método 

preferido de avaliação para infecções fetais (21). 

Foram relatados casos associados à infecção 

demonstrando outros marcadores 

ultrassonográficos, incluindo restrição de 

crescimento fetal, calcificações peri-iculares, 

hepáticas e outras calcificações intra-abdominais; 

intestino fetal ecogênico, hepatoesplenomegalia, 

ascite, peritonite meconial, polidrâmnio e 

microcefalia. No entanto, essas características 

podem não ser aparentes até mais tarde na 

gestação, e nem todos os fetos infectados 

apresentarão outros sinais ultrassonográficos (7).  

A amniocentese por PCR realizada antes de 21 

semanas de gestação tem sensibilidade de 45% a 

80% para CMV; portanto, um resultado negativo 

não exclui a infecção por CMV. A PCR realizada no 

líquido amniótico após 21 semanas de gestação ou 

6 a 7 semanas após a infecção materna primária 

tem maior sensibilidade e especificidade entre 97 e 

100%. O valor preditivo positivo do teste é próximo 

de 100% (23), embora resultados falso-positivos 

para CMV tenham sido relatados pela PCR (24). A 

PCR para toxoplasmose realizada no líquido 

amniótico tem sensibilidade de 64%, valor preditivo 

negativo de 87% e valor preditivo positivo de quase 

100% (25). 
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A história da mulher deve ser revisada para 

sintomas resultantes da infecção por CMV, e a 

exposição a fontes potenciais de toxoplasmose (por 

exemplo, gatos ao ar livre, jardinagem, consumo de 

carne mal cozida) e vírus Zika deve ser avaliada 

(26). Para as mulheres que recusam a 

amniocentese, o teste sérico para CMV inclui IgG e 

IgM, assim como o rastreamento para 

toxoplasmose. Resultados negativos de IgG e IgM 

para CMV e toxoplasmose não sugerem exposição 

prévia, excluindo essas infecções como causa de 

VM; IgG e IgM positivos sugerem infecção prévia e 

imunidade, tornando a infecção congênita 

improvável como causa de VM. Em mulheres com 

um resultado positivo de IgM para CMV, 

recomenda-se o teste de avidez de IgG; uma IgG de 

baixa avidez e uma IgM positiva indicam infecção 

nos últimos 3 meses (27). Um resultado positivo 

para toxoplasmose IgG e IgM pode indicar uma 

infecção recente ou um resultado falso-positivo. Um 

resultado positivo de anticorpos IgM para 

toxoplasmose deve ser seguido por um teste de 

avidez de IgG e repetir o teste de IgM em um 

laboratório de referência. Assim como no CMV, a 

IgG de alta avidez sugere que a infecção é anterior 

à gravidez. 

ANORMALIDADES ESTRUTURAIS 

ASSOCIADAS À VENTRICULOMEGALIA 

A VM pode estar associada a várias anormalidades 

subjacentes do SNC. Algumas de origem estrutural, 

como holoprosencefalia, hidranencefalia, 

porencefalia ou esquizencefalia, e lesões císticas, 

como cistos aracnoides, que resultam em coleções 

anormais de líquido no cérebro fetal que podem ser 

erroneamente diagnosticadas como VM, 

anormalidades estruturais que podem levar à 

dilatação ou ampliação dos LVs também têm sido 

descritas.  Estes incluem agenesia do corpo caloso, 

malformação de Dandy-Walker, defeitos do tubo 

neural, defeitos corticais e anormalidades 

migratórias ou heterotopia (11). A incidência de 

anormalidades ultrassonográficas adicionais do 

SNC identificadas em fetos com VM leve ou 

moderada varia de 10% a 76%, mas parece ser de 

<50% na maioria dos estudos (28).  

VENTRICULOMEGALIA RELACIONADA À 

PRESENÇA DE CISTO DO PLEXO COROIDE 

Os cistos do plexo coroide (CPCs) se formam 

durante o desenvolvimento normal, representando 

pregas neuroepiteliais que posteriormente se 

enchem de líquido cefalorraquidiano (LCR) e debris 

celulares. Eles foram identificados em cerca de 1% 

dos fetos durante ultrassonografia de segundo 

trimestre de rotina (29). São definidos como 

espaços císticos uniloculares ou septados na 

coroide maiores que 3 mm de diâmetro (30). A 

única importância de se encontrar um CPC no feto, 

mesmo que isolado, é o aumento do risco de 

trissomia do cromossomo 18 (31). CPCs grandes 

isolados podem causar distensão de LVs fetais. 

Tem sido sugerido que este mecanismo de VM é 

benigno se outras causas de VM e outras 

anormalidades associadas foram excluídas e, 

portanto, o aconselhamento pré-natal deve ser 

tranquilizador (32). 

EVENTOS DISRUPTIVOS: HEMORRAGIA DO 

SISTEMA NERVOSO CENTRAL FETAL 

A mutação do gene COL4A1 tem sido descrita 

como uma característica presente em fetos com 

lesões hemorrágicas cerebrais graves. Essas 

lesões são extensas ou multifocais, podendo ser 

supratentoriais (intraparenquimatosas ou 

intraventriculares) e/ou infratentoriais, podendo 

piorar durante a gestação. Estas lesões podem 

interferir na fragilidade dos vasos cerebrais 

associada à mutação COL4A1 (33).  

As lesões isquêmicas e hemorrágicas associadas a 

mutações no gene COL4A1 são geralmente 

multifocais e frequentemente se estendem a vários 

territórios cerebrais (34). 

Sugere-se a busca sistemática de mutações nos 

genes COL4A1 e COL4A2 em casos de lesões 

cerebrais hemorrágicas ou isquêmico-

hemorrágicas graves e/ou multifocais, 

particularmente quando essas anormalidades são 

de diferentes idades e estão associadas à 

scizencefalia ou porencefalia. A análise do exoma 

provavelmente será útil na caracterização de casos 

portadores deste fenótipo (34). 

ESTENOSE AQUEDUTAL CONGÊNITA (AC) 

É uma forma de hidrocefalia obstrutiva em que há 

uma obstrução parcial ou completa do fluxo através 

do aqueduto cerebral levando ao alargamento do 

VL e de terceiros no contexto da hipertensão 

intracraniana. Pode ser decorrente de causas 

genéticas ou adquiridas (35). Quatro genes 

causadores de hidrocefalia congênita têm sido 

descritos como a principal característica desse 

processo patológico, sendo dois ligados ao X 
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(L1CAM e AP1S2) e dois autossômicos recessivos 

(CCDC88C e MPDZ) (11). 

DEFEITOS DO TUBO NEURAL: 

MIELOMENINGOCELE 

A mielomeningocele é o defeito aberto mais comum 

do tubo neural. A persistência de um vazamento de 

líquor na vida fetal ao nível do defeito cria um 

gradiente de pressão entre o cérebro e a coluna 

vertebral que resulta em alterações significativas no 

desenvolvimento cerebral (hérnia cervical, fossa 

posterior pequena, anatomia ventricular distorcida, 

entre outros). Isso pode levar a uma alteração da 

dinâmica do LCR e ao desenvolvimento da VM com 

progressão para hidrocefalia comunicativa e/ou não 

comunicativa (36).  

CRANIOSSINOSTOSES E 

VENTROCULOMEGALIA 

A VM relacionada à craniossinostose não-

sindrômica é uma desordem que pode representar 

VM simples ou hidrocefalia shunt-dependente (37). 

No entanto, o diagnóstico pode ser desafiador 

nesses pacientes e pode exigir métodos invasivos 

como a monitorização da pressão intracraniana 

(PIC) ou punção lombar (PL), pois tanto distúrbios 

sindrômicos quanto não-sindrômicos podem elevar 

a ICP e apresentar sintomas excessivos (38). A VM 

é comum nas craniossinostoses sindrômicas e tem 

sido relatada em 30% a 70% dos pacientes com 

síndrome de Crouzon e Pfeiffer (39), e em 40% a 

90% dos pacientes com síndrome de Apert (40). 

Enquanto a hidrocefalia shunt-dependente é 

comum nas síndromes de Crouzon e Pfeiffer, na 

síndrome de Apert, a maioria dos casos com 

ventriculomegalia não necessita de shunt (36). 

Uma vez confirmado o diagnóstico de VM, indica-

se exame completo da anatomia fetal, incluindo 

avaliação neurossonográfica detalhada, 

preferencialmente por via transvaginal, para excluir 

condições associadas (Tabela 4). 

Tabela 4. Classificação Etiológica da 

Ventriculomegalia e Anormalidades Associadas do 

Sistema Nervoso Central 

MALFORMAÇÃO 

Holoprosencefalia  

Agenesia do corpo caloso  

Malformações do desenvolvimento cortical  

OBSTRUTIVA 

Tumor intracraniano 

Estenose do aqueduto 

Malformação da parte de trás do cérebro 

Defeitos Abertos do Tubo Neural: Malformação 

de Chiari Tipo 2 

CLÁSTICO 

Infecção intrauterina 

Isquemia 

Hemorragia interventricular 

ATRÓFICA 

Doença metabólica 

Doenças neurodegenerativas 

Lesões após síndrome transfusional feto-fetal e 

como consequência de morte fetal única na 

gestação de gêmeos monocoriônicos 

 

UTILIDADE DE UM ULTRASSOM ADEQUADO 

PARA A DETECÇÃO DE VENTRICULOMEGALIA 

A sensibilidade da ultrassonografia na detecção da 

VM é controversa. O maior estudo multicêntrico da 

Europa (EUROFETUS) (41) relatou sensibilidade de 

93,5%. Entretanto, esse resultado aparentemente 

bom refere-se às formas graves de VM e também 

aos casos diagnosticados no terceiro trimestre. 

Antes de 24 semanas de gestação, a sensibilidade 

cai para 35%, o que provavelmente reflete a história 

natural da doença, em vez de um erro de medição. 

Não há dados disponíveis sobre casos falso-

negativos de VM leve.  

Em contraste, VM leve está entre os diagnósticos 

falso-positivos mais frequentes na detecção 

ultrassonográfica de malformações fetais, 

principalmente devido a uma técnica de dosagem 

incorreta (21). 

PAPEL DA RESSONÂNCIA MAGNÉTICA (RM) 

NUCELAR 

Ao contrário da ultrassonografia, ela não é limitada 

pela capacidade de penetrar no crânio fetal 

circundante e nos tecidos moles maternos, além de 

demonstrar resolução de contraste superior (39). 

A fim de aumentar a capacidade de reconhecer as 

causas subjacentes de VM, a RM tem sido sugerida 

como uma ferramenta diagnóstica adicional em 

fetos com dilatação ventricular, particularmente 

fetos leves e moderados. Uma metanálise de Rossi 

e Prefumo sobre o papel da RM em mulheres com 

malformações do SNC relatou 10% das 

informações adicionais fornecidas pela RM em 

fetos com VM, independentemente da gravidade da 

dilatação (42). O estudo de coorte MERIDIEN 

relatou um desfecho diagnóstico global adicional 

em 8,8% dos casos, com resultados diferentes de 
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acordo com a gravidade da VM: 4,9% na VM leve, 

19,4% na VM moderada e 30,8% na VM grave (43). 

Um estudo multicêntrico recente conduzido pelo 

grupo de trabalho ENOS (European 

Neurosonography) (44) relatou anormalidades 

estruturais adicionais detectadas na RM pré-natal e 

não realizadas na ultrassonografia em apenas 5,4% 

dos casos de VM leve e moderada (principalmente 

hemorragia intracraniana, polimicroginia e 

lissencefalia). As alterações associadas foram 

detectadas exclusivamente ao nascimento e 

perdidas no pré-natal em 3,8% dos casos. Na VM 

grave, o mesmo grupo (45) relatou anormalidades 

estruturais adicionais detectadas exclusivamente 

na RM pré-natal em 18,1% dos casos. Quando se 

considera o tipo de anormalidade, malformações 

corticais do desenvolvimento foram detectadas na 

RM em 32,4% dos casos, enquanto lesões 

adquiridas ou na linha média 

(hipoxêmicas/hemorrágicas) foram detectadas em 

26,5% e 14,7% dos casos, respectivamente (7). 

RASTREIO 

Quando o diagnóstico de VM for estabelecido, 

avaliações ultrassonográficas repetidas devem ser 

planejadas, programadas e realizadas para avaliar 

o curso da VM fetal e avaliar anormalidades 

associadas. De acordo com a história natural da 

VM, em 57% dos casos ocorre estabilidade ou 

cessação da progressão, progressão em 24% e 

resolução em 29% (46). A resolução ocorre 

principalmente no grupo de VM leve.  

PROGNÓSTICO 

Medidas ventriculares mais próximas de 10 mm têm 

maior probabilidade de representar uma variante 

normal, fetos com diâmetro atrial ventricular de 10 

a 12 mm têm avaliação pós-natal normal em mais 

de 90% dos casos (47). Aproximadamente 7% a 

10% dos fetos com VM leve aparentemente isolada 

têm sido relatados como tendo outras 

anormalidades estruturais ao exame após o 

nascimento (48). Comprometimento neurológico, 

motor e cognitivo são mais prováveis quando VM 

grave está presente, nesses casos, uma meta-

análise relatou uma taxa de sobrevida de 88%, 

sendo que apenas 42% dessas crianças tinham 

neurodesenvolvimento normal (49). O desfecho do 

neurodesenvolvimento em pessoas com VM 

isolada é normal em 74,3% dos casos, 

incapacidade limítrofe ou moderada está presente 

em 14,3% dos casos e incapacidade grave em 

11,4%. Além disso, 15,1% dos casos considerados 

pré-natais isolados apresentaram anormalidades 

associadas após o nascimento (50). Vale ressaltar 

que o prognóstico depende, além da gravidade da 

dilatação, da causa básica, ou seja, apesar de terem 

diâmetros semelhantes, os casos acometidos por 

T.21 não têm o mesmo desfecho que os de 

lissencefalia, por exemplo.  

PROGNÓSTICO NA VENTRICULOMEGALIA 

ISOLADA 

A incidência de VM isolada tem prevalência de 

0,7%, enquanto a VM grave isolada tem prevalência 

entre 0,03% e 0,15%(28). A taxa global de atraso do 

desenvolvimento em pacientes com VM leve a 

moderada tem sido de 7,9%, comparável à 

observada na população geral (16). Em contraste, 

apenas 3,5% dos pacientes sobreviveram além de 

2 anos quando VM grave foi acometida (51, 52). 

CONCLUSÕES 

É importante que a VA seja medida corretamente, 

pois pequenas diferenças na técnica podem 

resultar em resultados falsos positivos ou falsos 

negativos. Pode ocorrer uma variabilidade 

substancial na interpretação interobservador, 

particularmente nos diâmetros ventriculares 

limítrofes (isto é, em torno de 10 mm). A VM deve 

ser classificada como sinal, é considerada a 

anomalia mais frequente do SNC, é inespecífica e 

evolutiva, sendo, portanto, o marcador mais 

sensível de anomalia do desenvolvimento do SNC.  

Em relação às diferentes etiologias da VM, a mais 

comum é que haja uma patologia malformativa do 

SNC. Apenas 10% dos casos são atribuídos a 

infecções, sendo que os patógenos mais 

frequentemente isolados têm sido CMV, 

Toxoplasma e Zika, se houver suspeita dessa 

etiologia, deve-se realizar sorologia materna em 

todos os casos e, se a IgG for positiva, indica-se 

amniocentese para PCR.  

A taxa de anomalias associadas é alta, 

aproximadamente 40%, das anomalias 

extracranianas, metade são cardíacas, sendo mais 

frequentes nos casos mais graves (10% vs 55%). 

Como exames complementares, tem sido 

demonstrado que a RM permite uma melhor 

avaliação do córtex, principalmente na VM grave 

e/ou progressiva. O desfecho da VM fetal depende 

de três fatores: grau de VM, progressão da 

dilatação ventricular e presença de anormalidades 
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associadas. Este último é o preditor mais 

importante do resultado e o mais útil para fornecer 

conselhos precisos. 

Podemos concluir que o achado de VM é apenas o 

primeiro passo para o reconhecimento da causa da 

dilatação ventricular. Quando nenhuma causa é 

encontrada, a VM é definida como "isolada", 

indicando que a etiologia não é conhecida. Isto 

representa, por definição, uma discriminação 

provisória de exclusão.  
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