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Malformacoes Cardiacas Congénitas em Necropsias Pediatricas:
Caracteristicas, Associacoes e Prevaléncia

Congenital Cardiac Malformations in Pediatric Necropsies: Characteristics, Associations and Prevalence

Dinaldo de Lima Leite’, Hélcio Miziara?, Moema Veloso'
Hospital de Base do Distrito Federal’; Universidade Catdlica de Brasilia?, Brasilia, DF — Brasil

Resumo
Fundamento: No Brasil, desde 2001, as anomalias congénitas constituem a segunda causa de morte em criangas menores
de um ano, respondendo os defeitos cardiovasculares por 39,4% destes 6bitos.

Objetivos: Conhecer a prevaléncia e as caracteristicas das malformacoes cardiacas congénitas em necropsias pediatricas
realizadas no Hospital Regional da Asa Sul, Brasilia, DF, de janeiro de 1996 a dezembro de 2007.

Métodos: Estudo descritivo, transversal, sendo revisadas 1591 necropsias realizadas de janeiro de 1996 a dezembro de
2007 e encontradas 189 (11,9%) com malformacdes cardiacas congénitas, incluidas neste trabalho.

Resultados: As anomalias cardiacas foram observadas principalmente no grupo dos neomortos (117/61,9%), seguindo-se
o grupo dos natimortos (35/18,5%), o grupo dos lactentes (30/15,9%) e o grupo dos pré-escolares (7/3,7%), nao havendo
nenhum caso entre os escolares. As principais alteracées detectadas nessa populacao foram: a comunicagao interatrial em
96 pacientes (27%), a comunicacao interventricular em 66 (18,5%) e a persisténcia do canal arterial em 51 (14,3%), sem
predominio entre os sexos. Em 133 pacientes (70,4%), as cardiopatias eram miuiltiplas e em 96 (50,8%) estavam associadas a
anomalias de outros 6rgaos e sistemas; dentre esses, 45 (23,8%) apresentaram cardiopatias como componentes de sindromes,
destacando-se a alta prevaléncia de doencas cromossdmicas, especialmente as trissomias, em todas as faixas etarias.

Conclusoes: Os resultados deste trabalho mostram elevada prevaléncia de anomalias cardiacas congénitas em nosso
meio e distribuicao e associacdes semelhantes as observadas em paises desenvolvidos. A elevada mortalidade associada
a essas anomalias alerta para a necessidade de pesquisas mais abrangentes a fim de se conhecer os fatores de risco e
buscar a prevencao primaria de alguns desses defeitos. (Arq Bras Cardiol 2010; 94(3):294-299)

Palavras-chave: Cardiopatias congénitas/mortalidade, prevaléncia, autopsia.

Abstract
Background: In Brazil, since 2001, the congenital abnormalities have represented the second cause of death in children younger than one year,
with cardiovascular defects being responsible for 39.4% of these deaths.

Objectives: To establish the prevalence and the characteristics of the congenital cardiac malformations in pediatric necropsies performed in
Hospital Regional da Asa Sul, Brasilia, DF, Brazil, from January 1996 to December 2007.

Methods: This is a descriptive, cross-sectional studly that reviewed 1,591 necropsies performed from January 1996 to December 2007 and
found 189 (11.9%) with congenital cardiac malformations, included in this stucly.

Results: The cardiac abnormalities were observed mainly in the group of live births (117/61.9%), followed by the stillbirths (35/18.5%), the infant
group (30/15.9%) and the preschoolers’ group (7/3.7%), with no cases identified among school-aged children. The main alterations detected were:
interatrial communication in 96 patients (27%), interventricular communication in 66 patients (18.5%) and patent ductus arteriosus in 51 (14.3%),
with no predominance of either sex. In 133 patients (70.4%), the cardiopathies were multiple and in 96 (50.8%) they were associated with anomalies
in other organs and systems; among these, 45 (23.8%) presented cardiopathies as syndrome components, especially trisomies, at all age ranges.

Conclusions: The results of the present study show a high prevalence of congenital cardiac anomalies in our country and distribution and association that
were similar to the ones observed in developed countries. The high mortality associated to such anomalies highlights the need for more comprehensive
research in order to identify the risk factors and seek the primary prevention of some of these defects. (Arq Bras Cardiol 2010; 94(3):275-280)
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Introducao

As malformagdes congénitas estdo associadas a elevada
mortalidade sendo estimado que cerca de 3% dos recém-
nascidos tém uma malformagao importante, com significado
cosmético ou funcional, sendo estas as principais causas de
6bito, de doenga e de incapacitancia infantil'.

No Brasil, as anomalias congénitas constituem a segunda
causa de mortalidade infantil, determinando 11,2% destas
mortes?. Varios estudos relatam que o sistema cardiovascular
é o mais afetado por malformagbes congénitas, associadas
ou nao a outras malformagoes'>>. Em 1997, os defeitos
cardiovasculares responderam por 39,4% de todas as mortes
infantis por malformacoées, seguindo-se os defeitos do sistema
nervoso (18,8%)%°.

O impacto das anomalias congénitas na mortalidade
infantil depende de varios fatores, incluindo sua prevaléncia,
a qualidade e disponibilidade de tratamento médico
e cirlrgico, e a efetividade de medidas de prevengao
primdria’”®. O conhecimento das anomalias mais prevalentes
e os possiveis fatores de risco associados podem permitir
intervencdo precoce buscando a prevencdo primaria e
repercutindo positivamente na qualidade de vida da crianga
e da familia.

Os objetivos deste trabalho sdo estimar a prevaléncia e
estudar as caracteristicas morfolégicas das malformagoes
cardiacas congénitas em necropsias pediatricas realizadas
no Hospital Regional da Asa Sul, Brasilia, DF no periodo de
janeiro de 1996 a dezembro de 2007.

Métodos

Foi realizado estudo descritivo, transversal, constando de
levantamento ativo no arquivo do Nicleo de Citopatologia e
Anatomia Patolégica do Hospital Regional da Asa Sul (HRAS),
de todos os 6bitos ocorridos nesse hospital, entre janeiro de
1996 a dezembro de 2007. O HRAS é um hospital piblico e
referéncia para gestagoes de alto risco no Distrito Federal.

Dentre as necropsias realizadas, todas que apresentaram
malformagoes cardiacas foram revisadas pelo autor e
um patologista. Foram analisadas as seguintes varidveis:
idade materna e da crianga, diagnéstico da necropsia,
sexo, malformagbes cardiacas e outras associadas. Blocos
anatémicos cardiorrespiratérios e coragdes arquivados no
servico foram revisados e classificados.

As idades foram agrupadas segundo a classificacao de
Nelson Miyague em: natimortos (criangas com mais de 500
g que tiveram morte intrauterina), neomortos ou recém-natos
(criangas que nasceram vivas e que foram a 6bito até o 282
dia de vida, prematuros ou ndo), lactentes (criangas que foram
a 6bito entre 0 292 dia de vida e 0 112 més de idade), pré-
escolares (criangas que foram a 6bito entre um ano e 6 anos e
11 meses) e escolares (criangas que foram a 6bito entre 7-14
anos e 11 meses de idade).

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa
da Secretaria de Estado de Satde do Distrito Federal (SES/DF)
sob o parecer nimero 211/08.

Os dados foram analisados pelo programa BioEstat® versao
5.0. Os testes estatisticos utilizados estao descritos no texto.
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Resultados

O niGimero total de 6bitos no Hospital Regional da Asa Sul,
de janeiro de 1996 a dezembro 2007, foi de 4319, tendo sido
realizadas 1591 necropsias nesse periodo e encontradas 189
(11,9%) com malformagbes cardiacas congénitas. Notou-se
discreto predominio do sexo masculino (52,4%) em relagao
ao feminino (47,1%), sem significancia estatistica, e um
caso (0,5%) de sexo indeterminado (x2 = 0,282; p = 0,59).
Foram observadas 117 (61,9%) malformagdes no grupo
dos neomortos ou recém-natos, 35 (18,5%) no grupo dos
natimortos, 30 (15,9%) no grupo dos lactentes e 7 (3,7%) no
grupo dos pré-escolares, nao tendo sido registrado nenhum
caso de malformacao entre os escolares.

De 1996 a 1999, a taxa de necropsias foi de 52%, caindo
progressivamente para 35% de 2000 a 2002, 24,6% de 2003
a 2006 e 14% em 2007. A Tabela 1 mostra as variacoes
temporais que ocorreram nesse periodo, nao havendo
significancia estatistica entre as diferentes proporgoes de
malformagdes cardiacas congénitas entre as necropsias
realizadas em todo o periodo do estudo (meta-analise para
varias proporcoes, p = 0,33).

As anomalias cardfacas mais comumente observadas
nos 189 pacientes foram a comunicagao interatrial em
96 (27%) deles, a comunicacao interventricular em 66
(18,5%) e a persisténcia do canal arterial em 51 (14,3%)
(Tabela 2). No total, 357 defeitos cardiacos congénitos
foram identificados, e em 133 (70,4%) pacientes as
cardiopatias eram mdiltiplas, predominando as seguintes
associacoes: CIA + PCA, CIA + CIV, CIA + CIV + PCA,
CIA + coarctagao da aorta, e PCA + CIV. Essas associagdes
estiveram presentes, predominantemente, nas criangas com
alteragdes cromossOmicas/génicas.

Quando a distribuicao dessas anomalias foi analisada em
relagao aos grupos etarios, observou-se que as comunicagoes
interatrial e interventricular, e a persisténcia do canal arterial
representaram 59,8% de todas as malformagoes encontradas,
sendo as mais prevalentes entre os neonatos, natimortos
e lactentes. Entre os pré-escolares, as comunicagoes
interatrial e a interventricular foram as Gnicas anomalias
cardiacas encontradas. Dos 35 natimortos, 30 (85,7%)
apresentaram malformagdes cardiacas associadas a outros
6rgaos e sistemas, destacando-se as malformagoes do
sistema musculo-esquelético em 8 (26,7%) (pés tortos,
dolicocefalia e térax curto), do sistema nervoso central
em 6 (20%) (holoprosencefalia, anencefalia e raquisquise),
do sistema sensorial em 5 (16,7%) (microftalmia, agenesia
nariz, macroglossia), do sistema urinario em 4 (13,3%) (rim
em ferradura), do sistema circulatério em trés (10%) (artéria
umbilical dnica) e do sistema respiratério em um (3,3%)
(displasia pulmonar). Do grupo de 35 natimortos, 7 (20%)
pacientes apresentaram diagnéstico sindrémico, sendo trés
com triossomia nao classificada, dois com sindrome de Patau
e um com sindrome de Down e o Gltimo com sindrome
Dandy Walker.

Entre os neomortos, 58 (49,5%) apresentaram
malformacgoes cardiacas associadas a outros 6rgaos ou
sistemas, tendo o sistema musculo-esquelético contribuido
com 14 casos (24,1%) (pé torto, hérnia diafragmatica, pescogo
curto, cranio conico, malformacoes de membros superiores
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e inferiores), o geniturindrio com 13 casos (22,4%) (rim em
ferradura, policistico, agenesia renal e de genitalia externa),
o sistema digest6rio com 13 (22,4%) (atresia de esofago,
vias biliares e duodeno-jejunal, malformagao intestinal,
imperfuragao anal, diverticulo de Merkel), o sistema sensorial
com 8 casos (13,8%) (exoftalmia, microftalmia, malformacoes
auriculares), o sistema nervoso central com 7 casos (12%)
(holoprosencefalia, agenesia corpo caloso, anencefalia) e
o sistema imunolégico com trés casos (5,2%) (agenesia de
baco e poliesplenia).

Observou-se maior prevaléncia de diagnésticos sindromicos
entre os neomortos, tendo sido observados 31 (26,5%) casos,
sendo as trissomias as mais frequentes (sindrome de Down,
Edwards, Patau).

Entre os lactentes, dois (6,7%) apresentaram malformacoes
cardfacas associadas a anomalias do sistema sensorial (agenesia
e malformacoes de orelhas), um (3,3%) a defeitos do sistema
nervoso central (agenesia de corpo caloso) e um (3,3%) a
defeitos do sistema musculo-esquelético (hérnia inguinal).
Em trés desses pacientes, as alteracoes fizeram parte de
sindromes, estando dois associados a sindrome de Down e
um a sindrome de Edwards.

No grupo dos pré-escolares, dois apresentaram
malformacgodes cardiacas associadas a defeitos do sistema
nervoso central (microcefalia) e um a defeitos do sistema
digestorio (diverticulo de Merkel). Nesse grupo, havia somente
um paciente com sindrome de Down, associada a CIV e valva
atrioventricular alada.

Quarenta e cinco criancas apresentaram malformagoes
cardiacas congénitas fazendo parte de sindromes com
anomalias mdltiplas (Tabela 3). Nesse grupo, predominaram
as trissomias, principalmente a sindrome de Down em todas
as faixas etdrias, exceto a dos natimortos, comprometendo
principalmente meninas (7/2). A CIV estava presente em 25
(55%) dessas criangas.

Quanto a idade materna da populacao deste estudo, 156
maes tinham menos de 35 anos, incluidas 32 com menos de
19 anos; 16 tinham 35 anos ou mais e em 17 nao constava
essa informagao. Mesmo somando essas 17 as outras 16 com
35 anos ou mais, predomina o grupo mais jovem traduzindo
a populagao atendida em nosso hospital. Nao foi observada,
no presente estudo, associacao estatisticamente significativa
entre idade materna = 35 anos e presenca de anomalias
congénitas (meta-andlise para varias proporgoes p = 0,056),
nem quando estas eram componentes da sindrome de Down
(teste exato de Fisher p = 0,16).

Discussao

As cardiopatias congénitas sao as malformagoes fetais
mais frequentes. Resultados de diferentes estudos mostram
incidéncia variando entre 4:1.000- 50:1.000 nascidos vivos'®.
Essas anomalias aparecem como principal causa de 6bito na
infancia nos paises do primeiro mundo. Com a melhoria no
diagnéstico e tratamento, a mortalidade por tal causa vem
caindo consideravelmente nos dltimos anos, fazendo aumentar
a prevaléncia das malformagées cardiacas congénitas, com um
impacto socioeconémico e emocional devastador, requerendo
maior esforgco nas medidas de prevencao.

Relagao do niimero de dbitos, de necropsias realizadas e
de cardiopatias congénitas diagnosticadas a necropsia, por ano, no
HRAS, entre 1996-2007

Ano Total Total de Cardiopatias
o6bitos necropsias n (%) congeénitas n (%)
1996 428 204 (47,6) 19(9,3)
1997 451 217 (48,1) 23(87)
1998 470 247 (52,5) 36 (14,6)
1999 340 201 (59,1) 20 (10)
2000 316 105 (33,2) 18 (17,1)
2001 397 152 (38,3) 21(13,2)
2002 333 111(33,3) 9(8,1)
2003 305 87 (28,5) 15(17,2)
2004 352 84(23,9) 9(10,7)
2005 320 67 (20,9) 6(9)
2006 278 70(25,2) 9(12,9)
2007 329 46 (14) 4(87)
Total 4319 1591 (36,8) 189 (11,9)

No Brasil, a prevaléncia desses defeitos varia entre
5.5:1000-13.2:1000 nascidos vivos®®'15. Desde 2001, as
anomalias congénitas sdo a segunda causa de mortalidade
em menores de um ano em nosso pais, de acordo com o
Sistema de Informacoes sobre Mortalidade do Ministério da
Saudde, determinando 11,2% destas mortes, respondendo
os defeitos cardiovasculares por 39,4% de todas as mortes
infantis por malformagao em 1997'. No entanto, ainda ha
poucos trabalhos sobre as malformagdes cardiacas congénitas
em nosso pafs 78111417,

O ndmero total de 6bitos no Hospital Regional da Asa Sul,
Brasilia, Distrito Federal, foi de 4.319, no periodo de janeiro
de 1996 a dezembro de 2007, sendo o exame necroscépico
realizado em 1.591 (36,84%). Dentre esses, 189 (11,9%)
apresentaram malformagdes cardiacas congénitas isoladas,
Gnicas ou mdltiplas, ou associadas a anomalias de outros érgaos
ou sistemas, com variagdo temporal no periodo estudado
sem efeito epidemiolégico na populagdo. A andlise estatistica
mostrou que as proporgdes de necropsias realizadas e as que
apresentavam malformagoes congénitas no periodo de estudo
se mantiveram uniformes, apesar da diminuigao progressiva
do nlmero de necropsias. As altas prevaléncias observadas no
presente trabalho podem ser atribuidas as caracteristicas do
HRAS, que é hospital de referéncia para tratamento e diagndstico
de doencas maternas e infantis e gestacao de alto risco.

Nenhum dos relatos brasileiros permite comparacao
direta com nosso estudo. Os defeitos cardiacos congénitos
tém apresentagdo variada, desde aqueles que progridem
sem sintomas associados até os relacionados a significante
sintomatologia e alta mortalidade, traduzindo a variedade
de anomalias e graus de comprometimento estrutural
cardiovascular que pode ser observado morfologicamente.

Arq Bras Cardiol 2010; 94(3) : 294-299
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Distribui¢do do numero de casos de criangas com malformagdes cardiacas submetidas a necropsia no HRAS, entre 1996-2007, por

sexo e grupo etario

Natimortos Neonatos Lactentes Pré-escolares ,

Masc. Fem. Masc. Fem. Masc. Fem. Masc. Fem. "t
CIA 6 5 39 28 8 7 2 1 96 (27)
CIiv 11 7 15 18 6 8 0 1 66 (18,5)
PCA 2 2 16 22 5 4 0 0 51(14,3)
Hipoplasia pulmonar 1 0 7 5 3 0 0 0 16 (4,5)
Coarctagdo aorta 0 2 5 2 3 1 0 0 13(3,7)
Hipoplasia arco aértico 1 1 6 5 0 0 0 0 12 (3,4)
PVCSE 0 1 5 3 1 0 0 0 10 (2,8)
Ventriculo tnico 2 1 4 3 0 0 0 0 10(2,8)
Dextroposicéo aorta 0 1 2 5 1 0 0 0 9(2,5)
TGVB 0 0 1 2 3 2 0 0 8(2,3)
Atrio tnico 2 1 1 2 1 1 0 0 8(2,3)
Atresia valva adrtica 0 1 3 4 0 0 0 0 8(2,3)
Dupla via saida VD 0 2 3 0 1 2 0 0 8(2,3)
Dextrocardia 0 1 3 1 2 0 0 0 7(2)
Hipoplasia VE 1 0 3 3 0 0 0 0 7(2)
Atresia valva pulmonar 1 1 1 2 0 1 0 0 6(2)
Hipoplasia VD 0 0 2 2 0 0 0 0 4(1)
Tronco arterial Ginico 1 1 2 0 0 0 0 0 4(1)
Atresia mitral 1 0 2 1 0 0 0 0 4(1)
DAVP 0 0 2 2 0 0 0 0 4(1)
Atresia tricispide 0 0 2 1 0 0 0 0 3(0,8)
Tetralogia Fallot 0 0 0 1 1 0 0 0 2(0,6)
Total(%) 29(8,1) 27(7,6) 124(34,8) 112(31,4) 35(9,8) 26(7,3) 2(0,5) 2(0,5) 357(100)

CIA - Comunicagéo interatrial; CIV - Comunicagéo interventricular; PCA - Persisténcia do canal arterial; PVCSE - Persisténcia da veia cava superior esquerda; TGVB -
Transposigéo dos grandes vasos da base; VD - ventriculo direito; VE - Ventriculo esquerdo; DAVP - Drenagem anémala das veias pulmonares.

Considerou-se como malformagdo congénita a presenga de
qualquer alteragdo estrutural ao nascimento, diagnosticada
através do exame macroscépico em todas as necropsias
realizadas no perfodo entre 1996-2007.

Existem cerca de 40 tipos de defeitos anatdmicos
cardiovasculares descritos'®. Foram encontradas entre as 189
necropsias estudadas, 23 diferentes malformagdes cardiacas.
Essa grande variedade de alteragbes possiveis, aliada aos
diferentes métodos de estudo, selegao da populagao e diferengas
regionais refletem a dificuldade de se obter dados comparaveis
e explica as discrepancias relatadas na literatura’. No entanto,
os resultados observados neste trabalho nao diferem muito dos
encontrados na literatura nacional e internacional.

Em estudo retrospectivo realizado em hospital universitario
em Belo Horizonte, Minas Gerais'', a prevaléncia de

Arq Bras Cardiol 2010; 94(3) : 294-299

malformagoes cardiacas foi de 11,82% nascimentos (recém-
nascidos vivos e natimortos) e entre os natimortos 87,52 %o,
diagnosticados a necropsia. Em outro estudo em necropsias
realizado em hospital universitario de Niteréi, Rio de Janeiro,
entre 1967-1992, a frequéncia de malformagdes congénitas
foi de 9%, correspondendo as cardiacas a 50% dessas'2. No
entanto, nesse relato, ndo ha referéncia sobre os tipos de
malformagoes cardiacas mais frequentes e sua distribuicao
por grupo etario.

Samanek'>2 e Brent?! relataram prevaléncia de 6,2%
de cardiopatias congénitas em necropsias, responsaveis
por 7,4% da mortalidade total entre os nascidos vivos e
41,4% das malformagbes congénitas diagnosticadas na
Bohemia, atual Republica Tcheca, durante 25 anos, antes
da introdugdo de métodos avangados de cirurgia cardiaca
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Sindromes e as malformagdes cardiacas congénitas associadas, em criangas submetidas a necropsia no HRAS, entre 1996-2007

Sindromes

Malformagoes cardiacas congénitas associadas

Trissomia do 21 (Down)

CIA, CIV, PCA, dupla via saida VD, estenose pulmonar, tronco arterioso comum, drenagem anémala em veias
pulmonares, rins policisticos, rim em ferradura, diverticulo de Merkel, pescogo curto, implantagéo baixa de orelha,
agenesia de orelhas, agenesia de mamilos e artéria umbilical Gnica

Trissomia do 18 (Edwards)

CIV, ventriculo Unico, fusao de tricispide e mitral, dupla via saida de VD, PVCSE, hipoplasia artéria pulmonar,
hipoplasia VE

Trissomia do 13 (Patau)

CIA, CIV, PCA, TGVB, hipoplasia da artéria pulmonar, holoprosencefalia, ciclopia, microftaimia, aorta cavalgando
septo, atresia pulmonar, Iabio leporino, dolicocefalia, hérnia inguinal, agenesia pavilhdo auricular

Trissomia do 9

PVCSE

Trissomia n&o classificada

CIA, CIV, PCA, TGVB, atresia mitral, cranio conico, pescogo curto, pseudo tronco arterial, hipoplasia arterial
pulmonar, agenesia vasos da base, artéria umbilical unica, PVCSE, BAVT, rim ferradura, dupla via saida VD,
implantagdo baixa de tricispide, hipoplasia arco adrtico, dextroposicéo de aorta

Dandy Walker

Ventriculo unico, rins em ferradura, artéria umbilical unica, PCA, atresia de valva pulmonar

Pentalogia de Cantrell

Ectopia cardia

Poliesplenia Hipertrofia ventricular bilateral, CIA, pancreas anular, diverticulo de Merkel, complexo cérvico-auricular vertebral.

Malformativa CIA, CIV, coarctagéo de aorta, PVCSE, atresia de valva pulmonar, holoprosencefalia, 1abio leporino, fenda palatina,
poliesplenia, hipertrofia de ventriculos

Prunny Belly CIA, PCA, Hipoplasia artéria pulmonar, hipoplasia arco adrtico

Potter CIA, rins cisticos, atresia pulmonar, agenesia membros inferiores, agenesia renal, agenesia reto, PVCSE,

dolicocefalia

Coragao esquerdo hipoplasico

Atresia valva adrtica, atresia mitral, auséncia VE, atresia aorta, hipoplasia aorta ascendente

Marfan Aorta bivalvar, subclavia esquerda saindo da jungéo aorta ascendente e ducto arterioso

CIA - Comunicagéo interatrial; CIV - Comunicagéo interventricular; PCA - Persisténcia do canal arterial; PVCSE - Persisténcia da veia cava superior esquerda; TGVB
- Transposi¢do dos grandes vasos da base; VD - ventriculo direito; VE - Ventriculo esquerdo; DAVP - Drenagem anémala das veias pulmonares; BAVT - Bloqueio

atrioventricular total.

neonatal. As anomalias mais frequentes foram a comunicagao
interventricular e a persisténcia do canal arterial™.

Em todos os trabalhos publicados, nao somente no Brasil”''5'7
como também em outros paises?*?', salienta-se a alta prevaléncia
de malformagées cardiacas congénitas em nascidos vivos e
natimortos, estando entre os mais frequentes defeitos congénitos,
compreendendo as comunicacoes interatrial e interventricular',
e a persisténcia do canal arterial as mais comuns?'.

Sao esses defeitos cardiacos congénitos, afetando,
principalmente, criangas na faixa etdria dos neonatos* ou
até a dos lactentes, os mais prevalentes, independente da
populacao e da metodologia utilizada', concordante com os
resultados do presente trabalho. Salientamos ainda algumas
tendéncias observadas neste relato, também concordantes
com a literatura: maior frequéncia de malformagées cardiacas
mdltiplas ou associadas, em comparagdo as isoladas e ao
nGmero de pacientes com sindromes genéticas.

Vérias medidas para a prevengao de anomalias congénitas
tém sido tomadas em paises em desenvolvimento. E dificil
determinar com seguranca a relagdo causa e efeito entre os
fatores ambientais e as malformagoes. Acredita-se que cerca
de 25% das anomalias congénitas sdo de etiologia genética,
outras 15% de origem ambiental (radiagao ionizante, infecgoes
pré-natais, doenca materna cronica, agentes ambientais e
farmacos) e 60% sao de causas desconhecidas?.

No presente estudo, 45 (23,8%) criancas apresentaram
cardiopatias como componentes de sindromes, destacando-se
a alta prevaléncia das doengas cromossomicas, especialmente
das trissomias, em todos os grupos etdrios: 15,6% nos
natimortos; 68,9% nos neomortos, 13,3% nos lactentes
e 2,2% nos pré-escolares. A alta prevaléncia de doencas
cromossdmicas em criangas com cardiopatia e anomalias
mdltiplas é concordante com o descrito na literatura, embora
os percentuais encontrados sejam varidveis, dependendo dos
métodos e locais onde sdo realizados os trabalhos, e reforca
a recomendacao de realizar estudo cromossémico em todo
recém-nascido ou natimorto com anomalias multiplas’.

Em todos os grupos etarios, exceto o dos natimortos,
a sindrome de Down foi a sindrome cromossémica mais
comum, comprometendo principalmente meninas (7/2),
e a comunicagdo interventricular estava presente em 55%
dessas criangas. Outras sindromes genéticas podem ter
sido subestimadas por seus diagnésticos dependerem de
procedimentos ainda nao disponiveis em nosso hospital. A
idade materna = 35 anos tem sido associada a presenca de
anomalias congénitas, com aumento do risco com a idade?'°.
No entanto, essa associacao ndo foi observada neste trabalho,
nem nas apresentagoes em que a cardiopatia congénita é
componente de uma sindrome, especialmente na sindrome
de Down, discordando do observado por outros autores'"2*.
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Tal divergéncia pode ser devido ao tamanho da presente
amostra e o acentuado predominio de jovens maes. Chama
a atencgao a idade materna da populagao deste estudo - 156
maes tinham menos de 35 anos, incluidas 32 com menos
de 19 anos, traduzindo a populagdo atendida em nosso
hospital.

Vidal e cols.? referem também um aumento proporcional
de mulheres com menos de 20 anos na populacao atendida
pelo Instituto Materno Infantil de Pernambuco, hospital de
complexidade tercidria e de referéncia para gestantes e recém-
nascidos de alto risco.

Conclusoes

Os resultados deste estudo mostram alta prevaléncia
de anomalias cardiacas congénitas em nosso meio, com
distribuicdo e associagdes semelhantes as observadas em
paises desenvolvidos. A elevada mortalidade associada
a essas anomalias, que ja se constitui na segunda causa
de morte infantil no Brasil, alerta para a necessidade de
pesquisas mais abrangentes a fim de se conhecer os fatores
de risco e se instituir programas de prevencao de alguns
desses defeitos.
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