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RESUMO: OBJETIVO: Descrever a incidéncia e os tipos de malformagbes congénitas,
a mortalidade e o tempo de permanéncia hospitalar de recém-nascidos (RN) portadores
de malformagdes congénitas admitidos em bercario de alta complexidade de um hospital
universitario. METODOS: Estudo observacional retrospectivo e prospectivo de uma coorte
de recém-nascidos vivos portadores de malformag¢des congénitas. Foram incluidos todos os
neonatos com malformagéo, nascidos no periodo de um ano (2007-2008) no Bergario Anexo
a Maternidade do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo. Os dados foram obtidos por meio de analise de prontudrios e avaliagado dos RN. Para a
descrigao dos resultados, foram utilizadas a frequéncia relativa e absoluta das classes de cada
variavel qualitativa e medidas de tendéncia central e de dispersao (variaveis quantitativas).
Na comparagao entre as variaveis, foram usados o teste do qui-quadrado ou o teste exato de
Fisher. RESULTADOS: Houve 1628 nascidos-vivos no periodo, sendo 93 (5,71%) portadores
de malformagdes. Predominaram as malformagdes neuroldgicas (33%), urogenitais (32%) e
craniofaciais (31%). Houve 46 (49,5%) RN de termo e 47 (50,5%) pré-termos; 41 (44,09%) foram
RN de baixo peso. Dentre os RN com malformagdes, 86 (92%) apresentavam malformacoes
maiores e 7 (8%), malformagdes menores. O tempo médio de internagéao foi de 43,8 dias. Houve
21 (22,6%) 6bitos, com associacéo significante entre mortalidade e malformagées (p<0,0001),
sobretudo cardiacas (p=0,014). CONCLUSAQO: A freqliéncia de malformagdes congénitas foi
elevada em relagéao a descrita na literatura, havendo predominio de malformag¢des maiores.
As anomalias mais comuns foram as neuroldgicas, conforme verificado por outros autores.
Observou-se, também, uma mortalidade superior a encontrada na literatura, o que pode
ser explicado pela gravidade dos casos descritos. A permanéncia hospitalar foi prolongada
em relagdo a média dos recém-nascidos da unidade. Houve associacédo significante entre
mortalidade e presenca de malformagdes congénitas, principalmente cardiacas.

DESCRITORES: Anormalidades congénitas/epidemiologia; Recém-nascido; Mortalidade
neonatal.
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INTRODUCAO

alformacao congénita é qualquer

alteracdo da estrutura anatémica

normal presente ao nascimento'.
A expressao “defeito congénito” tem, no entanto,
significado mais amplo, incluindo toda anomalia
funcional ou estrutural do desenvolvimento do feto
decorrente de fatores pré-natais, sejam eles de
origem genética, ambiental ou desconhecida; nao é
necessario que o defeito congénito esteja aparente
ao nascimento, podendo se manifestar em época
mais tardia'®1®.

O impacto dos defeitos congénitos no Brasil
vem aumentando progressivamente”®. Entre os
anos de 1980 e 2000, as malformacdes ascenderam
da quinta para a segunda posi¢cdo como causa de
Obitos em menores de um ano, apontando para a
necessidade de estratégias especificas na politica
de saude®'®'8, Estima-se que cerca de 5% dos
nascidos vivos apresentem alguma anomalia do
desenvolvimento”'°.

Uma pesquisa brasileira realizada pelo Instituo
Fernandes Figueira, realizada a partir da analise de
dados coletados entre janeiro de 1999 e julho de
2003, revelou que malformagéo congénita constituiu
um dos trés principais diagndsticos codificados na
internacdo em 37% das admissbes hospitalares
pediatricas. A mortalidade hospitalar no grupo com
malformagcéo foi de 9,8%, correspondendo ao dobro
daquela observada no grupo sem malformacao®.

Além da elevada mortalidade, os recém-
nascidos com malformagdes congénitas apresentam
maior morbidade, definida como risco para o
desenvolvimento de complicagdes clinicas
relacionadas ao numero de internacdes e a gravidade
das intercorréncias’®.

Apesar dos fatores genéticos estarem
implicados em praticamente todas as doencas,
como resultado de sua interacdo com o ambiente,
seu papel relativo pode ser maior ou menor”'4. As
doencgas com componente genético preponderante
incluem as monogénicas, que acometem 2% da
populacédo geral, as cromossémicas, presentes
em 0,7% dos nascidos vivos e em metade dos
abortamentos espontaneos, e ainda as multifatoriais,
responsaveis por grande parcela das malformacoes
congénitas® .

As malformagcbes congénitas podem
ser isoladas (Unicas) ou multiplas e podem ser
classificadas como maiores ou menores''”. Define-
se como malformagao congénita maior ou “major’ o
defeito grave capaz de diminuir a expectativa de vida
ou comprometer a funcao normal, necessitando de
tratamento corretivo; trata-se de defeito que afeta a
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aceitagéo social do individuo''7. Ocorre em 2% a
3% dos recém-nascidos vivos e tem ultrapassado
a prematuridade como causa de mortalidade
neonatal®13.

O Bergério Anexo a Maternidade (BAM) do
Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da
Universidade de Sao Paulo (HC-FMUSP) possui 63
leitos e recebe, em média, 200 recém-nascidos por
més. O Bergario admite, exclusivamente, recém-
nascidos de méaes portadoras de patologias agudas
ou crbnicas, bem como de complica¢des obstétricas
graves, sendo um centro de referéncia terciario
para atendimento de recém-nascidos gravemente
enfermos. Devido a essa caracteristica, levantou-se
a hipoétese de que a frequéncia de recém-nascidos
malformados no BAM seja elevada em relagdo a
populacédo geral, resultando na necessidade de uma
infra-estrutura complexa para seu atendimento.

O estudo visa descrever a incidéncia e os
tipos de malformacdes congénitas, a mortalidade
e o tempo de permanéncia hospitalar de recém-
nascidos malformados admitidos em berc¢ario de alta
complexidade de um hospital universitario.

CASUISTICA E METODOS

Trata-se de um estudo observacional
retrospectivo e prospectivo de uma coorte de
recém-nascidos vivos portadores de malformacdes
congénitas. Foram incluidos todos os recém-
nascidos portadores de malformacdes congénitas
diagnosticadas no periodo neonatal nascidos vivos
no BAM no periodo de 1¢ de agosto de 2007 a 31
de julho de 2008.

Os dados foram obtidos por analise de
prontuarios e avaliagcao dos recém-nascidos,
com énfase no exame fisico detalhado e nos
exames complementares indicados para elucidagéo
diagndstica.

O diagnéstico da malformacéo foi realizado
no primeiro exame apds o nascimento e confirmado
durante a internacao do recém-nascido. Os exames
laboratoriais e de imagem foram efetuados conforme
indicacao clinica do neonatologista responsavel e do
geneticista.

O acompanhamento dos pacientes durante
a internacao incluiu reunides conjuntas da equipe
multiprofissional com os pais dos recém-nascidos.

Foi realizado um banco de dados incluindo as
caracteristicas fisicas dos recém-nascidos afetados,
os resultados dos exames complementares, as
medidas terapéuticas necessarias para cada caso
e a evolugdo clinica desses neonatos. As variaveis
analisadas foram: peso ao nascer, idade gestacional,
género, anormalidades observadas ao exame fisico,
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resultados de caridtipos e de exames de imagem e
tempo de permanéncia hospitalar.

Foram considerados recém-nascidos de
termo aqueles com idade gestacional entre 37 e 41
semanas®’. Definiu-se como méaes adolescentes
aquelas com idade igual ou inferior a 18 anos e como
maes idosas aquelas com idade igual ou superior a
35 anos.

Considerou-se como malformacgcdao maior
aquela com efeito adverso na saude do individuo,
em seu desempenho funcional ou em sua aceitacao
social. Nos casos de anomalias multiplas, 0 mesmo
paciente foi inserido simultaneamente em diferentes
categorias de malformacoes.

Para a descricao dos resultados foram
utilizadas as frequéncias relativas (percentuais) e
absolutas (n) das classes de cada variavel qualitativa.
A andlise das variaveis quantitativas foi efetuada por
medidas de tendéncia central (médias, medianas) e
de dispersao (valor minimo, valor maximo e desvio-
padrao). Foi utilizado o teste exato de Fisher para
andlise das variaveis. Valores de p<0,05 foram
considerados significantes.

O protocolo (n® 00715200807) foi aprovado
pela Comissdo de Etica em Pesquisa da Instituicdo
em 07/03/2008.

RESULTADOS

No periodo entre 1° de agosto de 2007 e 31
de julho de 2008 houve 1628 nascidos vivos no BAM
HC-FMUSP, dentre os quais 93 (6%) eram portadores
de malformacgdes.

Dentre os 93 recém-nascidos com
malformacdes, 46 (49,5%) nasceram de termo e 47
(50,5%), de pré-termo (Grafico 1).

Nove (9,7%) dos recém-nascidos com
malformacgdes eram filhos de maes adolescentes e
26 (28%) de maes idosas. Quarenta e sete (51%) RN
nasceram antes de 37 semanas de gestagao (preé-
termo) e 46 (49%) nasceram entre 37 e 42 semanas
de gestacéao (termo).

Grafico 1. Presencga de malformacao nos recém-nascidos
no bercario anexo a maternidade do HCFMUSP

i
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Setenta e nove (84%) nasceram de parto
operatério, nove (11%) de parto normal e 5 (5%) de
parto com férceps.

Quarenta e um neonatos foram de baixo
peso (44%), sendo 35 (38%) com peso entre 1500
g e 2500 g e 6 (6%) com peso entre 1000g e 1500g.
Nenhum neonato apresentou peso ao nascer inferior
a 1000g (Grafico 2).

Cinquenta (53,8%) recém-nascidos eram do
género masculino, 41 (44,1%) do género feminino e
2 (2,1%) de género indeterminado.

Houve 10 gemelares (10,53%), dentre
0s quais 2 pares de xifépagos (4,22% do total de
malformacoes).

Grafico 2. Peso ao nascer dos recém-nascidos no bergario
anexo a maternidade do HCFMUSP
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Cinquenta neonatos (52,63%) apresentaram
malformacoes isoladas e 44 (46,32%) apresentaram
malformagbes multiplas (Grafico 3). Oitenta e seis
deles (92%) apresentaram malformag¢des maiores
e 7 (8%) apresentaram malformacdes menores (8%)
(Gréfico 4).

O tempo médio de internacao foi de 43,8 dias.
Vinte e dois neonatos (23,66%) morreram, sendo que
18 (19,35%) foram a 6bito apds 24 horas de vida e 4
(4,30%) antes de 24 horas de vida (Grafico 5).

Grafico 3. Perfil das malformagdes nos recém-nascidosdo
HCFMUSP
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Grafico 4. Perfil das malformagdes nos recém-nascidosdo
HCFMUSP

Malformacgoes
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M Menores

As malformagbes mais comuns foram
as neuroldgicas, presentes em 31 (33,33%) dos
recém-nascidos analisados. As malformacdes
geniturinarias ficaram em segundo lugar, afetando
30 (32,26%) neonatos, seguidas pelas craniofaciais,
presentes em 29 (31,18%) deles. Dezenove (20,43%)
recém-nascidos apresentaram malformacdes
osteoarticulares, 17 (18,28%) apresentaram
malformacédo da parede abdominal e 11 (11,83%)
apresentaram malformacg¢des cardiacas. Oito

Rev Med (Sao Paulo). 2010 jan.-mar.;89(1):50-6.

Grafico 5. Mortalidade dos
malformagdes congénitas

recém-nascidos com

Mortalidade

H Alta
M Apos 24h
M Até 24h

neonatos (8,60%) eram portadores de sindromes
genéticas, como a trissomia dos cromossomos
18 e 21, sendo 7 deles (7,53%) portadores de
malformacdes gastrintestinais e 2 (2,15%) de
anomalias respiratérias (Figura 1).

A Tabela 1 mostra associagé@o significante
entre presenca de malformacao e mortalidade (p
< 0,0001). Esta associagdo foi mais evidente na
presenca de malformagéo cardiaca, associada ou
isolada (p = 0,014).
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Figura 1. Tipos de malformagdes recém-nascidos no bergario anexo a maternidade do HCFMUSP
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Tabela 1. Associacao entre presencga de cada tipo de malformacéo e mortalidade*

Obito Alta Total p

Tipo de Malformacéo n (%) n (%) n (%)

Cardiaca 6 (6) 5 (5) 11 (12) 0,014
Neuroldgica 5 (5) 26 (28) 31 (33) 0,430
Geniturinaria 4 (4) 26 (28) 30 (32) 0,187
Parede Abdominal Anterior 6 (6) 11 (12) 17 (18) 0,200
Gastrintestinal 2(2) 6 (6) 8 (8) 1,000
Osteoarticular 3(3) 16 (17) 19 (20) 0,540
Todos os tipos de Malformagéo 22 (24) 71 (76) 93 (100) < 0,0001

*Recém-nascidos com malformagdes multiplas foram inseridos em mais de uma categoria de malformacao.

DISCUSSAO

A importancia das malformagdes congénitas
como causa de 6bito neonatal e pds-neonatal vem
crescendo significativamente nos ultimos anos.
Na cidade de Sao Paulo, assim como no Brasil,
constituem a segunda causa de morte em menores
de um ano?®1%1820- Nos paises desenvolvidos, as
anomalias congénitas sao responsaveis por 20%
da mortalidade neonatal e 30 a 50% da mortalidade
perinatal®.

No Instituto Fernandes Figueira'’, durante
o periodo de 2000 a 2004, a taxa de malformagdes
congénitas entre os recém-nascidos foi de 2,84%.
Castro et al.® relataram incidéncia de 2 a 3% nos
paises desenvolvidos. Estes autores encontraram,
em estudo realizado em Pelotas (RS) entre os
anos de 1990 e 2002, taxa de 1,37% de anomalias
congénitas. Amorim et al.2descreveram incidéncia de
2,7% de malformacdes congénitas entre os recém-
nascidos vivos em Recife, enquanto Horovitz et al.”
relataram taxa populacional de anomalias congénitas
proxima de 5%. No presente estudo, a incidéncia
foi maior (6%), pelo fato de se tratar de um bergario
de alta complexidade. O BAM recebe casos do
servico de Medicina Fetal da Instituicao, referéncia
nacional para gestacdes de risco, incluindo aquelas
de fetos portadores de malformacgdes. Sabe-se que
a presenca de malformagdes congénitas associa-se
freqlentemente a prematuridade e ao crescimento
intrauterino restrito. Na casuistica estudada, a
taxa de prematuridade foi elevada (51%), assim
como o baixo peso ao nascer (44%). Resultados
semelhantes foram observados por Amorim et al,
que encontraram taxas de prematuridade e de baixo
peso ao nascer de 55% e 50,4%, respectivamente,
entre recém-nascidos malformados2.

No presente estudo houve prevaléncia de
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malformagdes maiores, principalmente neuroldgicas
(83,3%), geniturinarias (32,3%) e craniofaciais
(81,2%), concordando com outros autores?, que
descreveram maior prevaléncia de malformacgdes
neuroldgicas (27,4%).

Foi encontrada associacdo altamente
significante entre mortalidade e presenca de
malformacgédo congénita (p < 0,0001). Quando as
malformacdes foram separadas por tipo, houve
associacao significante apenas entre malformacdes
cardiacas e mortalidade, sugerindo um pior progndstico
dessas anomalias. A associacao entre mortalidade
e malformacdes congénitas ja era esperada, assim
como o prolongado tempo de internacao desses
recém-nascidos, devido ao seu maior risco. A
mortalidade encontrada neste estudo foi de 24%, taxa
extremamente alta se comparada a encontrada em
2003 no Instituto Fernandes Figueira (9,8%)°. Esse
dado pode ser explicado pela maior complexidade
dos casos atendidos no servico, onde 47% das
malformagdes eram multiplas, enquanto Amorim et
al.2 e Castro et al.® relataram apenas 13,3% e 8,1% de
anomalias multiplas, respectivamente. A mortalidade
encontrada no presente estudo nas primeiras 24
horas de vida foi de 4,3%, taxa elevada, considerando
que foram excluidos do calculo os natimortos e os
que faleceram ainda na sala de parto. Esse dado
ilustra a gravidade dos recém-nascidos malformados
admitidos no BAM.

A andlise final dos dados obtidos mostra
que a frequéncia de malformacdes congénitas no
BAM foi elevada, em relacao a descrita na literatura,
havendo predominio de malformac¢des maiores. A
permanéncia hospitalar foi prolongada em relacédo
a média dos recém-nascidos da unidade. As
anomalias mais comuns foram as do sistema nervoso
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central, do trato geniturinario e craniofaciais. Houve
associacgao significante entre mortalidade e presenca
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ABSTRACT: OBJECTIVE: To describe the incidence and type of congenital malformation (CM),
hospital mortality and amount of time in hospital of newborn babies (NB) with CM admitted to
a neonatal intensive care unit (NICU) in a tertiary care reference university hospital in Brazil.
METHODS: Observational retrospective and prospective study of a cohort of NB with CM. We
studied all NB with CM in the period of one year (2007-2008) borned in the Bergdrio Anexo
a Maternidade do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade de Sao
Paulo. The data was collected from clinical records and NB avaliation. Results were described
by relative and absolute frequency of the classes of each qualitative variable and measures of
central tendency and dispersion (quantitative variables). Chi-square and the Fisher’s exact tests
were used to compare the variables. RESULTS: There were 1628 NB in the period, 93 (5.71%)
of which had CM. The most prevalent CM were neurological 31 (33%), genitourinary 30 (32%)
and craniofacial 29 (31%). Among NB with CM, 46 (49.5%) were term and 47 (50.5%) were
preterm. Low birth weight was observed in 41 (44.09%) of NB. Major and minor malformations
were diagnosed in 86 (92%) and 7 (8%) of NB, respectively. The average time of hospitaliza-
tion was 43.8 days and 21 (22.6%) of NB with CM died. There was a significant association
between mortality and CM (p<0.0001), specially cardiac malformations (p=0.014) CONCLU-
SION: The prevalence of CM was higher than found in literature, major malformation being
more prevalent. The majority of CM was neurological, as found by others authors. Compared
to literature, the NB with CM studied had higher mortality and longer period of hospitalization,
what can be explained by the gravity of the cases. There was significant association between
CM and mortality, mainly due to cardiac malformations.

KEY WORDS: Congenital abnormalities/epidemiology; Infant, newborn; Neonatal mortality
(Public health).
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