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Abstract

Objectives: to determine the incidence of conge-
nital malformations in newborns in a university
maternity hospital in Recife and assess the impact of
malformation in perinatal and neonatal mortality.

Methods: a longitudinal study was performed
from September 2004 to May 2005 with all deliveries
at the Instituto Materno Infantil Prof. Fernando
Figueira, IMIP analyzed. The type and incidence of
congenital malformations were determined, and fetal
mortality, perinatal mortality, early and late neonatal
mortality coefficients were calculated.

Results: malformation incidence was of 2.8% (in
4.043 births). Malformation percentages among live
births was of 2.7% and among stillbirths of 6.7%. The
most frequent malformations involved the central
nervous system (principally hydrocephaly and
meningomyelocele), the skeletal and muscular system
and cardiopathies. There was no association between
malformation and gender, but prematurity and low
birthweight were more frequent among the malforma-
tion cases. It was determined that among malformed
infants early neonatal mortality was of 32.7% and
late neonatal mortality was of 10.6%. Malformation
cases were 6.7% of stillborn babies, 24.2% of early
neonatal deaths and 25.8% the total of neonatal
deaths.

Conclusions: malformation incidence corres-
ponded to 2.8% of the births. Malformation was the
second more frequent neonatal death cause following
prematurity.
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newborn
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Resumo

Objetivos: determinar a incidéncia de malformagaoes
congénitas em recém-nascidos assistidos em uma mater-
nidade-escola de Recife e avaliar o impacto destas
malformagées na mortalidade perinatal e neonatal.

Métodos: realizou-se um estudo longitudinal durante
os meses de setembro de 2004 a maio de 2005, ana-
lisando-se todos os partos assistidos no Instituto
Materno Infantil Prof. Fernando Figueira, IMIP.
Determinou-se a freqiiéncia e o tipo de malformagées
congénitas e foram calculados os coeficientes de morta-
lidade fetal, mortalidade perinatal, mortalidade neonatal
precoce e tardia.

Resultados: a freqiiéncia de malformagées foi de
2,8% (em 4043 nascimentos). O percentual de malfor-
magdes entre os nativivos foi de 2,7%, e entre os nati-
mortos foi de 6,7%. Dentre as malformagades, as mais
fregiientes foram as do sistema nervoso central (princi-
palmente hidrocefalia e meningomielocele), as do
sistema osteomuscular e as cardiopatias. Nao houve
associagdo entre malformagdes e sexo, porém a
fregiiéncia de prematuridade e baixo peso foi maior entre
os casos de malformagdes. Constatou-se, entre 0s
malformados, mortalidade neonatal precoce de 32,7% e
tardia de 10,6%. Os casos de malformagédes represen-
taram 6,7% dos natimortos, 24,2% das mortes neonatais
precoces e 25,8% do total de mortes neonatais.

Conclusées: a freqiiéncia de malformagées cor-
respondeu a 2,8% dos nascimentos. As malformagdes
representaram a segunda causa mais freqiiente de mortes
neonatais, depois da prematuridade.

Palavras-chave Anormalidades, Mortalidade
infantil, Recém-nascido
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Introducao

O ntimero de padrdes reconhecidos de malformagdes
mais que triplicou nos udltimos 25 anos. Atualmente,
os efeitos potenciais de vdrias drogas, agentes
quimicos e ambientais s@o mais bem apreciados,
também aumentou a identificagdo de vérios defeitos
genéticos e ndo-genéticos, varios destes passiveis de
detec¢do pré-natal.l

Mais de 20% das gestacdes com fetos malfor-
mados terminam em abortamento espontaneo; os
80% restantes irdo nascer (vivos ou mortos) com
alguma anomalia congénita, resultando em 3-5% de
recém-nascidos com malformag¢des congénitas. Estas
representam cerca de 20% das mortes no periodo
pds-natal.2

As malformacdes congénitas representam atual-
mente uma importante causa de mortalidade infantil
e de mortalidade geral em diversos paises, respon-
dendo, em 1997, por cerca de 495.000 mortes em
todo o mundo.3 A grande maioria destas mortes
ocorreu durante o primeiro ano de vida, influen-
ciando, portanto, a taxa de mortalidade infantil.4

O impacto das malformacdes congénitas na
mortalidade infantil depende de diversos fatores,
incluindo a prevaléncia das anomalias, a qualidade e
disponibilidade de tratamento médico e cirdrgico, e
a presenca e efetividade de medidas de prevenc¢do
primdria. O diagndstico pré-natal, seguido da inter-
rupcdo médica da gravidez, também pode afetar este
impacto, evitando-se o nascimento de muitas
criangas que iriam perecer no primeiro ano de vida.5

Por outro lado, as condicdes de desenvolvimento
dos pafses influenciam tanto a prevaléncia das
malformagdes como sua importancia como causa de
morte em criangas. Varios fatores ambientais e nutri-
cionais podem aumentar a prevaléncia de defeitos
congénitos, porém em paises cuja mortalidade
infantil € elevada, as principais causas de morte no
primeiro ano de vida relacionam-se, sobretudo, a
desnutricdo e as doengas infecciosas, e as malfor-
magdes respondem por 5% ou menos destas mortes.3
Na América Latina e no Caribe, a proporgdo de
mortes infantis atribuiveis as anomalias congénitas
varia entre 2% e 27%, refletindo as grandes dispari-
dades regionais.5

Ja nos paises desenvolvidos, a propor¢do de
mortes no primeiro ano de vida relacionadas as
malformacdes congénitas tende a ser elevada,
mesmo com o declinio da mortalidade por estes
defeitos nas ultimas décadas. Na medida em que
outras causas de morte vém sendo controladas, as
malformacdes tém assumido um papel proporcional-
mente maior. Nos Estados Unidos, os defeitos
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congénitos representam a principal causa de morte
no primeiro ano de vida e a quinta causa de anos
potenciais de vida perdidos.5-8

No Brasil, as malforma¢des congénitas
constituem a segunda causa de mortalidade infantil,
determinando 11,2% destas mortes. Em 1997, os
defeitos cardiovasculares responderam por 39,4% de
todas as mortes infantis por malformacao, seguindo-
se os defeitos do sistema nervoso (18,8%).9

A associacdo das malformacgdes congénitas com
a mortalidade perinatal constitui também uma
preocupacgio atual, uma vez que as malformacdes
associam-se com Obitos fetais e durante o primeiro
més de vida. Na verdade, as malformacdes repre-
sentam em algumas regides do mundo a primeira
causa de 6bitos neonatais, respondendo por 25% das
mortes neste periodo, superando a prematuridade
(associada com 20% dos 6bitos).5

O presente estudo tem por objetivo determinar a
incidéncia de malformag¢des congénitas em recém-
nascidos assistidos em uma maternidade-escola do
Recife, comparar as principais caracteristicas dos
recém-nascidos de acordo com a presenga ou nio de
malformacdes e avaliar o impacto destas malfor-
magdes na mortalidade perinatal e neonatal.

Métodos

Realizou-se um estudo observacional, longitudinal,
analisando-se partos
Maternidade do Instituto Materno Infantil Prof.
Fernando Figueira, em Recife, Pernambuco, Brasil,
no periodo de setembro de 2004 a maio de 2005. O
projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa da Instituicdo e obteve-se o Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido dos responsaveis
(pai ou mae) pelos recém-nascidos.

Para o célculo do tamanho da amostra, estimou-
se uma freqiiéncia de malformag¢des de 2,5% com
uma precisdo de 0,5% e um nivel de confianca de
95%, encontrando-se um n de 3731 partos.

Incluiram-se no estudo todos os recém-nascidos,

todos os assistidos na

vivos ou mortos, com idade gestacional a partir de
22 semanas e/ou peso fetal maior ou igual que 500 g
ou comprimento corporal maior ou igual que 25 cm.

Analisaram-se as seguintes varidveis: condi¢des
ao nascimento (nascido vivo ou O6bito fetal),
presenca de malformagdes, classificagdo das malfor-
magdes, evolucdo neonatal (alta ou 6bito), morte
neonatal precoce e tardia.

Todos os recém-nascidos vivos ou mortos foram
examinados para pesquisa de malformacdes, sendo
os nascidos vivos avaliados pelos neonatologistas e



os nascidos mortos pelos obstetras. Considerou-se
como malformagdo congénita a presenca de qualquer
alteragdo estrutural ao nascimento, diagnosticada
através do exame clinico e/ou por exames comple-
mentares, como radiografia, ultra-sonografia,
ecocardiografia, indicados em situacdes especificas
durante o acompanhamento na Unidade de
Neonatologia. O tipo de defeito estrutural foi classi-
ficado de acordo com a Classificacdo Internacional
de Doengas, 102 revisdo, (CID).10 A necropsia foi
realizada sempre que permitida pelos familiares.

As defini¢des de 6bito fetal, nascido vivo, morte
perinatal, morte neonatal precoce e morte neonatal
tardia respeitaram os critérios da CID.10

Os dados foram coletados utilizando-se um
formuldrio padrdo, pré-codificado para a entrada de
dados no computador. Além da consulta aos pron-
tudrios da Obstetricia e da Neonatologia, foram
entrevistadas as maes para complementar as infor-
macdes sobre a gravidez. Em caso de dividas, foram
consultados os médicos-assistentes. Os recém-
nascidos que persistiam internados no Bergdrio
foram acompanhados diariamente, coletando-se
informacdes, até que ocorressem alta, 6bito ou se
atingisse o 28° dia de vida. Nos casos de 6bito (fetal
ou neonatal), além do prontudrio foram consultados
a declaracio de 6bito e o resultado da necropsia,
quando realizada.

Os recém-nascidos que obtiveram alta foram
acompanhados ambulatorialmente. Quando neces-
sario, realizou-se contato telefonico ou visita domi-
ciliar para averiguagdo das condi¢des do bebé ao
final do periodo neonatal.

A digitacdo de dados foi realizada no programa
estatistico Epi-info versdo 3.3 para Windows, que
também foi utilizado para andlise estatistica.
Obtiveram-se tabelas de distribuigdes de freqiiéncia
e comparou-se a freqiiéncia de malformacdes entre
natimortos e nativivos, descrevendo-se também os

Tabela 1

Impacto das malformacoes na mortalidade perinatal

principais tipos de malformagdo. Também se com-
parou a freqiiéncia de morte neonatal precoce e
tardia de acordo com presenca ou nio de malfor-
macdes e calcularam-se os coeficientes de mortali-
dade fetal, perinatal e neonatal. Para comparagdo dos
grupos, utilizaram-se os testes qui-quadrado de asso-
ciagdo e exato de Fisher (quando pertinente),
considerando-se o nivel de significancia de 5%.

Resultados

No periodo do estudo, foram assistidos no IMIP
4043 partos, com uma freqiiéncia global de malfor-
macodes de 2,8%. A freqiiéncia de malformacdes
entre os natimortos foi de 6,7%, contra 2,7% entre
os nativivos (p=0,01) (Tabela 1).

Analisando-se os casos de malformagdes, veri-
ficou-se um predominio das malformacdes do
sistema nervoso central (27,4%), seguindo-se
aquelas do sistema osteomuscular (21,2%), do
sistema cardiovascular (14,2%), malformacdes
multiplas (13,3%), do sistema digestivo (7,1%), do
(4,4%) e genital (4,4%).
Malformacgdes de olho, ouvido, face e pescogo
estiveram presentes em 2,7%, aparelho respiratério
em 1,8%, anomalias cromossdmicas (Sindrome de
Down) em 1,8% e fissura labio-palatina em 1,8%
dos casos (Tabela 2).

Dentre as malformagdes do sistema nervoso
central, as mais freqiientes foram hidrocefalia (11%
do total de malformacdes), meningomielocele com
hidrocefalia (7,3%) e meningomielocele (4,5%).
Dentre as malformacdes osteomusculares, as mais
freqiientes foram pé torto (4,5%) gastrosquise
(4,5%) e onfalocele (4,5%).

Analisando-se as caracteristicas dos recém-

sistema urindrio

nascidos de acordo com a presenca ou ndo de
malformagdes, ndo se observou diferenca estatistica-

Frequéncia de malformag¢des em partos assistidos no Instituto Materno Infantil Prof. Fernando Figueira, IMIP. Recife,

setembro de 2004 a maio de 2005.

Recém-nascidos Obitos fetais Nascidos vivos Total

n % n % n %
Com malformacoes 9 6,7 104 2,7 113 2,8
Sem malformagdes 126 93,3 3804 97,3 3930 97,2
Total 135 100,0 3908 100,0 4043 100,0

p= 0,01
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mente significante em relagdo ao sexo, porém tanto
o peso como a idade gestacional dos recém-nascidos
malformados foram significante menores que os dos
recém-nascidos sem malformagdes. Cerca de 55%

Tabela 2

Classificacdo dos tipos de malformagédo congénita.

] Malformacao* N %
dos recém-nascidos malformados eram prematuros
(contra 33% dos recém-nascidos sem malformacdes) Sistema nervoso central 31 27,4
e 50,4% pesavam menos que 2500 g (contra 29,6% Sistema osteomuscular 24 21,2
dos recém-nascidos sem malformagoes) (Tabela 3). Aparelho circulatério 16 14,2
A freqiiéncia de morte neonatal foi significante- Outras malformagdes congénitas 15 13,3
mente maior entre os malformados. A freqiiéncia de (incluindo malformagées multiplas)
morte neonatal precoce e tardia foi de, respectiva- Aparelho digestivo 8 7.1
mente, 32,7% e 10,6% entre os malformados e 1,9% Aparelho urinario 5 4.4
e 0,3% entre os recém-nascidos sem malformacdes Orgaos genitais 5 4.4
(p<0.001) (Tabela 4). Olho, ouvido, face e pescoco 3 2,7
O coeficiente de mortalidade fetal foi de 33,4 por Aparelho respiratério 2 1.8
1000 nascimentos, correspondendo a um total de 135 Anomalias cromossdmicas 2 1.8
natimortos. Os casos de malformacéo representaram Fissura labio-palatina 2 18
6,6% dos oObitos fetais. Por outro lado, o coeficiente Total 13 100,0
Tabela 3
Caracteristicas dos recém-nascidos de acordo com a presenca ou ndo de malformacgdes.
Caracteristicas Com malformacées (n=113) Sem malformacées (n=3908) P
n % n %
Sexo
Masculino 53 46,9 1916 49,0 0,66
Feminino 60 53,1 1992 51,0
Idade gestacional
< 32 semanas 14 12,4 314 8,0 <0,001
32 - 36 semanas 48 42,5 977 25,0
> 37 semanas 51 45,1 2617 67,0
Peso ao nascer
< 15009 11 9,7 296 7.6 <0,001
1500 - 24999 46 40,7 858 22,0
> 25009 56 49,6 2754 70,4
Tabela 4
Mortalidade neonatal de acordo com a presenca ou ndo de malformacgdes.
Mortalidade neonatal Com malformacoes (n=104) Sem malformacées (n=3804) p
n % n %
Precoce 34 32,7 71 1,9 <0,001
Tardia 11 10,6 12 0,3 <0,001
Total 45 43,3 83 1,2 <0,001
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Tabela 5

Impacto das malformacoes na mortalidade perinatal

Contribuicdo das malformagdes para a mortalidade fetal, perinatal e neonatal no Instituto Materno Infantil Prof.
Fernando Figueira, IMIP. Recife, setembro de 2004 a maio de 2005.

Mortalidade fetal, perinatal e neonatal

Numero total de nascidos vivos

Numero total de natimortos

Coeficiente de mortalidade fetal

Numero de natimortos malformados (%)

Numero de mortes neonatais precoces

Coeficiente de mortalidade neonatal precoce

Numero de mortes neonatais precoces com malformacéao (%)
Numero de mortes perinatais

Coeficiente de mortalidade perinatal

NuUmero de mortes perinatais com malformacao (%)
Numero total de mortes neonatais (precoces + tardias)
NUmero de mortes neonatais com malformacao (%)

Coeficiente de mortalidade neonatal

3908

135

33,4*

9 (6,6%)
105

26,8*

34 (32,3%)
240

59,4*

42 (17,5%)
128

45 (35,1%)
32,8*

* por 1000

de mortalidade neonatal precoce foi de 26,8 por
1000 nascidos vivos, correspondendo as malfor-
magdes a 32,3% das mortes neonatais precoces. O
coeficiente de mortalidade perinatal foi de 59,4 por
1000 nascimentos, com os malformados represen-
tando 17,5% das mortes perinatais. O coeficiente de
mortalidade neonatal foi de 32,8 por 1000 nascidos
vivos, dos quais 35% eram malformados (Tabela 5).
As malformagdes representaram a segunda causa de
6bito na instituicdo, seguindo-se as complicagdes da
prematuridade.

Discussao

O percentual global de malformagdes de 2,8% ¢
compativel com outras taxas descritas na literatura,
apontando que 2 a 5% dos recém-nascidos apre-
sentam anomalias estruturais importantes.2.6.11 A
freqiiéncia de malformagdes foi quase trés vezes
maior entre os natimortos em relacdo aos nativivos,
o que também tem sido referido por outros estudos
de base hospitalar.12

Um estudo americano do tipo caso-controle, com
populagido hispanica evidenciou uma chance cinco
vezes maior de malformagdes entre os ébitos fetais,
correspondendo a 30% de anomalias cromossomicas
e 87% de anomalias estruturais. As anomalias do
sistema nervoso central foram as mais freqiientes
(48%), seguidas pelas anomalias cardiacas e
gastrointestinais (representando, cada uma, 9% dos
casos).13

Estudos latino-americanos evidenciam resul-
tados semelhantes. Em um estudo realizado no
Instituto Materno-Infantil em Bogota, Coldmbia,
4,4% dos recém-nascidos vivos e 7,8% dos nascidos
mortos apresentavam malformagdes, correspon-
dendo a maior parte destas (69%) a anomalias
maiores.12 Em um hospital universitirio de
Monterrey, México, Arredondo de Arreola et al.14
descreveram uma incidéncia de malformagdes de
2,3% entre os nascidos vivos. Um estudo chileno
encontrou 2,8% de malformag¢des em nativivos.15

Na verdade, anomalias graves associam-se a
risco aumentado de morte fetal anteparto, tanto em
paises desenvolvidos como em desenvolvi-
mento.13.16,17 Entretanto, sdo pouco freqiientes os
estudos brasileiros sobre a incidéncia de malfor-
macdes ao nascimento. Realizando revisdo nos
bancos de dados LILACS e SciELO, encontramos
raras referéncias a estatisticas hospitalares. Melo
et al.16 publicaram em 1989 um trabalho apontando
uma taxa de 3% entre os nativivos e 8,3% entre os
natimortos, resultados bastante similares, portanto,
aos que encontramos no presente estudo.

Outro estudo, incluindo 99.684 recém-nascidos
vivos no Brasil, foi realizado por Ndbregal7 em
1985, registrando-se uma freqiiéncia de 1,10% de
anomalias congénitas. Souza et al.,18 1987,
coletaram dados de todos os nascimentos assistidos
em nove maternidades, sendo sete de Sdo Paulo, uma
do Rio de Janeiro e uma de Florianépolis, encon-
trando que 2,2% dos 12.82 recém-nascidos apresen-
tavam algum tipo de anomalia congénita.
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Niao houve associacdo estatisticamente signi-
ficativa entre malformagdes e sexo do recém-
nascido, porém observou-se uma maior freqiiéncia
de pre-maturidade e baixo peso ao nascer entre 0s
malformados. Resultados semelhantes foram
registrados no Brasil por Souza ef al.18 e em diversos
outros paises. A prematuridade e o baixo-peso tém
sido consistentemente associadas as malfor-
ma§665.12,19,20

Dentre as malformacdes, as mais freqiientes
foram as do sistema nervoso central (principalmente
hidrocefalia e meningomielocele), as do sistema
osteomuscular (principalmente gastrosquise e
onfalocele) e as cardiopatias. A predominancia das
malformacgdes do sistema nervoso central estd de
acordo com diversas casuisticas, sobretudo nos
paises em desenvolvimento.20.21 A importancia das
causas osteomusculares também ja foi registrada,
inclusive em um estudo brasileiro de 1987, que
observou maior freqii€ncia de malformagdes osteo-
musculares e cardiacas.1® Embora alguns estudos
documentem que as anomalias cardiovasculares sdo
as mais freqiientes, existem marcantes diferencas nas
populagdes de estudo, bem como no desenho e na
metodologia utilizada: uma maior incidéncia tem
sido evidenciada quando se realizada ecocardio-
grama de rotina, pratica que ndo estd sedimentada na
rotina da maioria dos servi¢os. Assim, pode ocorrer
subdiagndstico dos defeitos leves.22

Neste trabalho tanto a mortalidade neonatal
precoce como a tardia foram significativamente
maiores nos casos de malformados em relacdo aos
recém-nascidos sem malformacgao (37,7% e 10,6%
contra 1,9% e 10,3%, respectivamente). Por outro
lado, analisando-se a contribui¢io das malformacdes
para a mortalidade fetal, perinatal e neonatal,
observou-se que os casos de malformagdes represen-
taram 6,6% dos natimortos, 32,7% das mortes
neonatais precoces, 17,5% das mortes perinatais e
35,1% do total de mortes neonatais. Diversos
estudos apontam para a contribuicdo das malfor-
magdes para a mortalidade infantil, sobretudo no
periodo neonatal. A taxa de mortes neonatais por
malformagdes varia de acordo com a regido, encon-
trando-se uma maior propor¢do nos paises desen-
volvidos, onde j4 se encontram em declinio as mor-
tes por outras causas, como a prematuridade.3.5 Em
um estudo multicénrico avaliando mulheres brancas,
negras e hispanicas nos Esados Unidos verificou-se,
que 45% das mortes em unidade de terapia intensiva
(UTI) neonatal eram relacionadas as malformacgdes,
sobretudo as cardiovasculares e aos distdirbios
genéticos.23 Em uma UTI neonatal da Noruega, as
malformacdes foram responsdveis por 54% dos
6bitos neonatais.24
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Embora em nosso meio as causas mais impor-
tantes de morte neonatal continuem se relacionando
a prematuridade e suas complicacdes, em especial a
sindrome do desconforto respiratério do recém-
nascido, cumpre salientar que uma fracdo importante
dos dbitos tem ocorrido em funcdo das malfor-
macdes congénitas.25 Embora classicamente se
aponte uma maior dificuldade na redugdo dessas
mortes por malformagdes, deve-se ressaltar que a
prevencdo de uma parcela importante das malfor-
macdes é possivel, sobretudo as do sistema nervoso
central.

Uma medida preventiva simples, efetiva e de
baixo custo consiste, por exemplo, na suplementagio
de 4cido f6lico, que reduz significativamente a
incidéncia dos defeitos abertos do tubo neural.26 Por
outro lado, o controle do diabetes materno e, pos-
sivelmente, a suplementagdo vitaminica também
devem diminuir a ocorréncia de malformacdes
decorrentes do diabetes descompensado.27

Além disso, o rastreamento pré-natal permite a
deteccdo de diversas malformagdes, permitindo o
encaminhamento das gestantes para centros tercia-
rios, para acompanhamento por equipe multidisci-
plinar e planejamento do parto. Um estudo previa-
mente realizado em nossa institui¢do demonstrou
melhor progndstico dos casos de gastrosquise com
diagnéstico pré-natal e parto programado no servico,
com reducdo significativa da mortalidade desses
recém-nascidos.28 O uso de corticéide antenatal
também estd indicado na maior parte dos casos de
malformacdes com diagndstico intra-titero, em
funcdo da relevante associagdo com prematuri-
dade.29
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