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Resumo

Objetivo: Identificar registros de anomalias congénitas com cobertura nacional existentes no mundo, destacando suas
principais caracteristicas historicas e operacionais. Métodos: Revisio documental, mediante busca na base Medline/Pubmed
e consulta a dados provenientes de relatérios, documentos oficiais e sitios eletrénicos. Foram incluidos trabalhos com relato
de pelo menos um registro nacional. Resultados: Foram identificados 40 registros nacionais de anomalias congénitas em
39 paises diferentes. Todos os registros incluidos no estudo localizavam-se em paises de renda alta ou média superior, com
concentraciio na Europa. A maior parte dos registros foi de base populacional, de notificagdo compulséria e com tempo limite
para notificacio de até 1 ano de idade. O registro brasileiro apresentou a maior cobertura anual. Conclusao: Os registros
discutidos apresentaram caracteristicas diversas, relacionadas a realidade de cada pais. Os resultados apresentados fornecem
subsidios para a tematica da vigilancia das anomalias congénitas, sobretudo em locais onde se deseja implementar tal atividade.
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I Registros nacionais de anomalias congénitas

Introducao

Anomalias congénitas sdo alteracOes estruturais
ou funcionais que ocorrem durante a vida intrauteri-
na.' Além de importantes causas de 6bito perinatal e
neonatal, elas podem levar a incapacidades cronicas,
impactando significativamente a vida dos individuos
afetados, suas familias e os sistemas de saide.'* Se-
gundo a Organizacio Mundial da Satide, cerca de 295
mil bebés morrem nas primeiras quatro semanas de
vida por conta de anomalias congénitas, a cada ano.!

A coleta sistemdtica e continua de informagdes
sobre casos de anomalias congénitas em uma popu-
lagdo bem definida configura um registro.’ No mundo,
diferentes registros de anomalias congénitas foram
criados a partir da segunda metade do século XX, apds
o episédio conhecido como “tragédia da talidomida”,
quando mais de 10 mil criancas, em 46 paises, nasce-
ram com graves anomalias congénitas em decorréncia
do uso desse firmaco durante a gravidez.* Os registros
de anomalias congénitas so tteis para monitorar
tendéncias temporais ou geograficas dessas alteracoes,
auxiliar na identificacdo de fatores de risco, delinear
grupos populacionais vulneraveis, planejar e avaliar
ofertas de cuidado 2 satide, entre outras finalidades.*’

Conhecer o perfil epidemiolégico das anomalias
congénitas, por meio do sistema de registro de noti-
ficacio com cobertura nacional e do monitoramento
com cobertura nacional, proporciona aos paises a
possibilidade de entender seu impacto na populagio e
em seus sistemas de saide. Esse conhecimento também
produz informagdes titeis no sentido de advogar por
medidas de prevencio e cuidado adequadas ao cendrio
especifico de cada local.*®

Os registros de anomalias congénitas
sdo iteis para monitorar tendéncias
temporais ou geogrdficas dessas
alteragoes, auxiliar na identificagdo

de fatores de risco, delinear grupos
populacionais vulnerdveis, planejar e
avaliar ofertas de cuidado a satide, entre
outras finalidades.

Os registros de anomalias congénitas podem cobrir
paises inteiros ou uma parcela representativa da

populacio nacional (registros nacionais), ou ainda,
lugares especificos dentro de um pais (registros locais
ou subnacionais) . Além disso, eles podem abranger todos
os nascimentos de determinada drea geogréfica (base
populacional) ou cobrir apenas nascimentos em um tinico
hospital ou hospitais selecionados (base hospitalar).*"°
Todavia, inexistem dados na literatura cientifica sobre o
panorama global e atualizado dos registros nacionais de
anomalias congénitas e suas particularidades.

Este trabalho teve como objetivo identificar regis-
tros de anomalias congénitas com cobertura nacional
existentes no mundo, destacando suas principais
caracteristicas historicas e operacionais.

Métodos

Trata-se de uma nota de pesquisa de carater
documental, cuja estratégia metodoldgica foi detalhada
em um trabalho de revisdo narrativa, sobre redes
internacionais para a vigilancia de anomalias congénitas,
anteriormente publicado.® Em resumo, para mapear e
documentar os registros de anomalias congénitas com
cobertura nacional existentes ao redor do mundo,
buscou-se por referéncias bibliograficas indexadas na
base Medical Literature Analysis and Retrievel System
Online (Medline)/PubMed (disponibilizada pela National
Library of Medicine, dos Estados Unidos) em 10 de
janeiro de 2020, a partir da chave de busca especificada
na Figura 1. Além dessa busca, informacGes relevantes,
relacionadas ao tema deste trabalho, foram obtidas
de relatorios, documentos oficiais e sitios eletronicos
disponibilizados pelas redes, registros e instituicoes que
trabalham com a vigilancia de anomalias congénitas.

As principais etapas metodoldgicas, assim como as
informacoes extraidas de cada um dos trabalhos ou
documentos encontrados, apresentam-se detalhadas
na Figura 1. As informactes extraidas foram analisadas
por dois revisores (Cardoso-dos-Santos AC e Alves
SRM), de maneira independente. Informagdes sobre
a renda nacional bruta per capita de cada um dos
paises relacionados foram obtidas do relatério World
Economic Situation and Prospects, elaborado pela
Organizagio das Nagoes Unidas.”

Resultados

Ao todo, foram identificados 40 registros de
anomalias congénitas com cobertura nacional em 39
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paises, cujas principais caracteristicas se encontram
no Quadro 1. A excecdo da Africa, todos os continentes
apresentaram pelo menos um registro nacional de
anomalias congénitas. A maior parte desses paises se
concentrava no continente europeu, todos nas categorias
socioecondmicas de renda alta (28) e média superior
(12), como mostrado na Figura 2. Vinte e seis registros
foram de base populacional e 12 de base hospitalar; tal
informacdo ndo foi encontrada para Chile e Panam4.
0 registro nacional hiingaro (Hungarian Congenital
Abnormality Registry) foi o mais longevo — suas atividades
oficiais iniciaram-se em 1962 — enquanto o mais recente
foi 0 escocés, criado em 2018. A maioria dos registros
nacionais (29/40) fazia parte de pelo menos uma rede
internacional para vigilincia de anomalias congénitas. O
registro brasileiro foi o que apresentou maior niimero de
nascimentos anuais - em torno de 3 milhdes - e cobria

Augusto César Cardoso-dos-Santos e colaboradores

98% dos nascimentos do pais. No total, 19 registros
apresentaram mais de 98% de cobertura, quase todos
de base populacional; dois deles, Cuba e Repiiblica
Dominicana, na América Central, eram de base hospitalar.

Quatorze registros nacionais eram de cardter com-
pulsério, e desses, 12 de base populacional; e entre os
11 de carater voluntdrio, apenas cinco eram de base
populacional. A idade cronoldgica limite para notifi-
car um individuo com anomalia congénita também
se revelou bem diferente entre os registros, variando
desde a alta hospitalar (6) até um més (5), ou maior
ou igual a 1 ano de idade (23).

Um total de 16 registros nacionais notificavam unica-
mente anomalias congénitas maiores, e 14 notificavam
anomalias maiores e menores. A Classificacio Estatistica
Internacional de Doengas e Problemas Relacionados 2
Satide (CID, 9* e 10* revisdes) foi o principal sistema

Busca por trabalhos sobre registros de AC
na base de dados Pubmed/Medline*

A4

3.024 resultados
\

© Chave de busca utilizada no Pubmed/Medline:
' ((((((congenital abnormalities [MeSH Major Topic]) OR :
i congenital abnormalities [MeSH Subheading]) OR birth i
- defect[Title/Abstract])) OR microcephaly)) AND ((((Population
' Surveillance[MeSH Major Topic]) OR Public Health !
1 Surveillance[MeSH Major Topic]) OR Surveillance[Title/Abstract])
- OR Epidemiological Monitoring[MeSH Major Topic])))))) ;

Exclusao de 2.523 trabalhos referentes a:

Y

501 trabalhos descrevendo registros de AC com cobertura
nacional ou multinacional, sem restricao de idioma, ano de
publicagdo ou desenho de estudo

v

‘ 32 diferentes registros de AC com cobertura nacional ‘

‘ 40 diferentes registros de AC com cobertura nacional ‘

v

Extracdo e compilacdo de dados:

a) Tipo de registro (hospitalar ou populacional)

b) Participacdo e redes internacionais

¢) Nimero e cobertura de nascimentos

d) Cardter (compulsdrio, ndo compulsério ou misto)

e) Idade limite para notificacdo

f) Tipo de AC (apenas maiores ou maiores e menores)
g) Sistema de codificacao (CID-10,CID-11, etc...)

h) Desfechos gestacionais monitorados (nascidos vivos,
natimortos e/ou perdas gestacionais)

i) Vigilancia (se o registro cumpre papel de vigildncia ou nao)

\ 4

y~—————

* Registros focados em apenas um tipo ou classe especifica de AC
* Registros com cobertura local ou subnacional

* Registros que foram oficialmente descontinuados

* Relatos de unidade de vigilancia pedidtrica em geral e estudos
pontuais que ndo tiveram continuidade

8 registros nacionais ndo relatados a partir
de documentos e enderecos oficiais online

Legenda: AC:anomalias congénitas; CID: Classificacdo Estatistica Internacional de Doengas e Problemas Relacionados a Satide; PubMed/Medline: Medical Literature Analysis and Retrievel System Online

(Medline)/PubMed, servico disponibilizado pela National Library of Medicine dos Estados Unidos.

Figura 1 - Fluxograma das principais etapas metodoldgicas para a identificacao e selecao de registros de
anomalias congénitas com cobertura nacional existentes no mundo
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Tipo de registro nacional de
anomalias congénitas identificado

I Base populacional

[ | Base hospitalar

[ Base populacional e hospitalar
I Registro sem informacdo sobre o tipo

[ Sem registro identificado

Nascimento cobertos
por ano em milhares

®4-75
® 76-155
@ 156-330

@ 331-13%
@ 55300

Nota: Os registros da Inglaterra, Escdcia e Pais de Gales foram representados, em conjunto, pelo Reino Unido, e a cobertura anual foi representada pela soma dos nascimentos nos trés registros de
anomalias congénitas. Poligonos com preenchimento representam os paises que possuem pelo menos um registro nacional de anomalias congénitas de base populacional, hospitalar ou ambas.0
tamanho do circulo € proporcional ao nimero (em milhares) de nascimentos cobertos anualmente, em cada registro.

Figura 2 - Distribuicao mundial e cobertura anual dos registros incluidos no presente trabalho (A), com
destaque para o continente europeu (B), 10 de janeiro de 2020

de codificagio empregado (32); porém, dez registros
nacionais acrescentaram modificagdes a CID (sobretudo
aBritish Pediatric Association Classification of Diseases).

Com relacdo aos desfechos gestacionais, 33 siste-
mas notificavam registros de nascidos vivos e natimor-
tos, e desses, 20 incluiam interrupgdes de gestacio em
seu escopo. Os registros da Tailandia e do Brasil foram
0s tinicos a incluir apenas nascidos vivos. Entre os re-
gistros pesquisados, pelo menos 19 também realizavam
0 processo de vigilancia de anomalias congénitas em
sua drea de cobertura.

Discussao

Em todo 0 mundo, apenas 40 registros de anomalias
congénitas com cobertura nacional foram encontrados

Epidemiol. Serv. Saude, Brasilia, 30(4):e2021075,2021

em 39 diferentes paises. Os registros identificados se
localizavam exclusivamente em paises de rendas alta
e média superior, grande parte deles concentrada
na Europa. Desse modo, as estimativas globais das
anomalias tendem a super-representar esses lugares,
em detrimento dos demais. Entretanto, trata-se de
uma importante contribui¢ao dos registros presentes
nesses paises a produgdo de uma série de materiais
técnico-cientificos de orientagdo das diferentes etapas
da vigilancia de anomalias congeénitas.

A auséncia de representatividade em paises de
renda média inferior e baixa é importante porque,
nesses contextos, o impacto das anomalias em satide
pode ser maior, devido 2 baixa oferta de servicos
assistenciais adequados para o cuidado de crian-
cas afetadas.® Além disso, nesses paises, as demais
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causas de mortalidade infantil, como desnutricio,
baixas condi¢des de saneamento e suscetibilidade
a infeccdes, dificuldade de acesso aos servicos de
satide, entre outras, ainda sao comuns, o que pode
ajudar a “mascarar” a real magnitude das anomalias
congénitas, em termos epidemioldgicos *!!

Grandes eventos, envolvendo consequéncias terato-
génicas, como a tragédia da talidomida,'? o desastre de
Chernobyl" e a epidemia de sindrome congénita associada
a infeccdo pelo virus Zika," vém mobilizando as nagoes
e seus territorios para o monitoramento das anomalias
congeénitas. A despeito do registro hiingaro ser o mais
antigo encontrado neste trabalho (1962), o programa da
Repiiblica Tcheca iniciou suas atividades em 1961, mas o
monitoramento regular teve inicio em 1964."

Os registros com cobertura nacional apresentaram
diferentes caracteristicas entre si. A maior parte deles
foi de base populacional, o que torna as prevaléncias
obtidas de tais sistemas menos suscetiveis a vieses,
comparadas aquelas obtidas a partir de registros
hospitalares.>'® Registros de base hospitalar podem ser
uma escolha interessante, sobretudo em paises com re-
gistros incipientes e/ou recursos financeiros limitados;
além disso, existe a possibilidade, no futuro, destes re-
gistros de anomalias se expandirem para programas de
base populacional.>'” Também é importante mencionar
que alguns registros complementam suas informagdes
por meio da busca ativa de dados, a exemplo da revisdo
de relatérios de alta hospitalar (caso de alguns estados
dos Estados Unidos),'® auditoria perinatal (Austrdlia
e Nova Zelandia)" e rotinas de vinculagio (/inkage)
entre bases de dados (Escécia).

0 que, até quando e como notificar as anomalias
congénitas também foram questdes revisadas. A maior
parte dos registros mostrou notificacio de caréter com-
pulsorio, sobretudo de anomalias maiores de acordo
com a CID, em nascidos vivos, natimortos e criangas
com idade maxima notificada igual ou abaixo de 1 ano.

Embora o trabalho tenha investigado apenas registros
com cobertura nacional, a propor¢do de nascimentos
cobertos anualmente variou bastante. O registro
brasileiro — Sistema de InformacGes sobre Nascidos
Vivos (Sinasc) — foi aquele que apresentou o maior
ntimero absoluto de nascimentos cobertos anualmente.

0 documento basico do Sinasc é a Declaragio de
Nascido Vivo, na qual, desde 1999, constam dados sobre
a presenca e o tipo de anomalia congénita.*'**

Apesar de a vigilincia hospitalar ser realizada em
alguns poucos hospitais do Brasil, por meio do Estudo
Colaborativo Latino-Americano de Malformagdes Con-
génitas (ECLAMC), a vigilancia de anomalias congénitas
ainda nfo acontece sistematicamente, em todo o ter-
ritério nacional. Entretanto, um modelo de vigilancia
nacional vem sendo estruturado na Secretaria de Vigi-
lancia em Satide do Ministério da Satide brasileiro, em
articulacdo com demais secretarias do 6rgdo, membros
da comunidade académica e sociedades médicas.**

Este trabalho apresentou algumas limita¢Ges, como
a possibilidade de haver registros com cobertura
nacional nfo capturados pela abordagem metodolo-
gica utilizada, devido, por exemplo, 2 inexisténcia de
material publicado on/ine. Ademais, os registros sio
dinamicos e caracteristicas como a cobertura podem
mudar ao longo do tempo.

Em conclusio, este trabalho revisou os principais
registros de anomalias congénitas com cobertura na-
cional ao redor do mundo. Os 40 registros analisados
apresentaram diferentes caracteristicas, constituindo-
-se em material de consulta para profissionais in-
teressados pela tematica e, sobretudo, fornecendo
subsidios a reflexdo sobre atividades de vigilancia e
quais caracteristicas sdo desejaveis ou possiveis de
serem implementadas, considerando-se a realidade
de cada nacdo.
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Abstract

Objective: To identify registers of congenital
anomalies with national coverage currently available
around the world, highlighting their main historical
and operational characteristics. Methods: This was
a documentary study by means of a Medline database
search (via PubMed) and searches involving reports,
official documents and websites. Studies reporting at
least one national registry were included. Results: 40
registers of national congenital anomalies were identified
in 39 different countries. All registers included in the
study were concentrated in upper-middle or bigh-income
countries located in Europe. Most of the registers were
population-based, compulsory notification and with a
time limit for notification of up to 1 year of age. The
Brazilian register showed the highest annual coverage.
Conclusion: The registers analyzed showed different
characteristics, related to the reality of each country.
The results presented provide support for the theme of
congenital anomalies surveillance, especially in places
where such activity is intended to be implemented.

Keywords: Congenital anomalies; Birth Declaration;
Epidemiological Monitoring; Review; International
Cooperation; Health Services.

List of priority congenital anomalies for surveillance
under the Brazilian Information system on live births.
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http://doi.org/10.1590/51679-49742021000100030.
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https://bvsms.saude.gov.br/bvs/publicacoes/saude_
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Resumen

Objetivo: Identificar registros de anomalias
congénitas con cobertura nacional existentes en el
mundo, destacando sus principales caracteristicas
bistoricas y operativas. Métodos: Revision documental de
literatura en la base de datos Medline/Pubmed y datos de
informes, documentos oficiales y sitios web. Se incluyeron
trabajos con informes de al menos un registro nacional.
Resultados: Se identificaron 40 registros nacionales
de anomalias congénitas en 39 paises diferentes. Todos
los registros incluidos se ubicaron en paises de ingresos
altos y medianos alfos, con una concentracion en Europa.
La mayoria de los registros eran de base poblacional,
con notificacion obligatoria y un limite de tiempo de
notificacion de basta 1 aiio. El registro brasileiio presentd
la cobertura anual mds alta. Conclusion: Los registros
discutidos presentaban caracteristicas diferentes y
relacionadas con la realidad de cada pais. Los resultados
presentados proporcionan subsidios para la vigilancia
de anomalias congénitas, especialmente en lugares que
deseen implementar dicha actividad.

Palabras-clave: Anomalias Congénitas; Certificado
de Nacimiento; Monitoreo Epidemiologico; Revision,
Cooperacion Internacional; Servicios de Salud.
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