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RESUMO

Introducdo: As malformacdes congénitas correspondem a segunda principal causa
de 6bito entre criangcas menores de cindo anos. Dentre elas, as malformacdes do
sistema nervoso central (SNC) decorrem de defeitos no desenvolvimento intrauterino
desse sistema, resultantes da influéncia de fatores genéticos, ambientais, como os
teratégenos, ou multifatoriais. As principais malformages do SNC incluem os defeitos
de tubo neural, a hidrocefalia e a microcefalia. O estado da Bahia, em 2021, foi o
terceiro estado com maior numero de casos de malformacdes do SNC no Brasil.
Objetivos: Descrever o perfil de recém-nascidos com malformacées SNC na Bahia
de janeiro 2012 a dezembro de 2022, tendo como objetivos especificos descrever a
prevaléncia e os principais tipos dessas malformacdes no estado da Bahia e os
municipios com maiores casos. Metodologia: Trata-se de um estudo descritivo, com
dados secundarios publicos de 2012 a 2022, através do Sistema de Informacdes
sobre Nascidos Vivos (SINASC). As variaveis estudadas incluem tipo de malformacéao
do SNC, sexo, cor/raca, municipio de nascimento, idade da m&e e numero de
consultas pré-natal realizadas. Para o tratamento e analise dos dados foram utilizados
o Microsoft Office Excel, para organizacdo das informacdes, e o BioEstat, para
calculos bioestatisticos. Resultados: Entre 2012 a 2022, foram registrados 2.230
casos de malformacdes do sistema nervoso central no Bahia. O ano de 2015
correspondeu ao ano de maior aumento (59,51%) do numero de casos, apesar de
2016 ter sido 0 ano de maior numero absoluto de casos na Bahia. Outrossim, entre 0s
40 tipos de malformacdes do SNC analisadas, apenas dez correspondem a cerca de
88% dos registros, com destaque para: Microcefalia (32,87%), Hidrocefalia Congénita
Nao Especifica (20,81%), Espinha bifida Nao Especifica (10,81%) e Anencefalia
(10,49%). Salvador, capital do estado, concentrou aproximadamente 50,8% dos
casos, seguido pelos municipios de Barreiras (4,4%) e Itabuna (4,3%). Ademais, dos
278 casos com sexo informado, houve predominancia do sexo masculino (51,1%);
71% dos recém-nascidos foram de cor/raca parda. Houve falta de dados informados
sobre idade materna e quantidade de consultas pré-natais (87,3% nao informados),
sendo a faixa de 20 a 34 anos predominante (8,2%), e 5,24% das maes realizaram
entre 4 e 6 consultas pré-natais. Conclusao: A analise do perfil dos recém-nascidos
com malformacdes do SNC na Bahia revela que ao longo dos onze anos de estudo,
observou-se um aumento significativo nos casos de malformacdes do SNC na Bahia,
confirmando através dos resultados, as evidéncias da literatura sobre a epidemia de
Sindrome Congénita do Zika Virus (SCZ), especialmente nos anos de maior incidéncia
e posterior queda. As malformacdes mais prevalentes e como elas se distribuem no
estado, em destaque para Salvador, estdo de acordo com as teorias da literatura. As
distribuicdes relacionadas a sexo apresentam algumas variagdes na literatura, que
dependem do tipo de malformacéo, mas que sao pouco significantes; outrossim, a
auséncia de dados suficientes representa ainda um obstaculo no que tange ao
reconhecimento das demandas de salude da populacdo baiana e promoc¢éo de sua
melhoria, considerando a significante importancia do monitoramento epidemioldgico
para a diminuigdo da incidéncia das malformacdes do SNC.

Palavras-chave: Malformacfes congénitas. Sistema Nervoso Central. Microcefalia.
Defeitos de tubo neural. Hidrocefalia. Bahia.



ABSTRACT

Introduction: Congenital malformations are the second leading cause of death among
children under five years old. Among them, malformations of the central nervous
system (CNS) result from defects in the intrauterine development of this system,
caused by the influence of genetic factors, environmental factors such as teratogens,
or multifactorial factors. The main CNS malformations include neural tube defects,
hydrocephalus, and microcephaly. In 2021, the state of Bahia ranked third in Brazil for
the highest number of CNS malformation cases.
Objectives: To describe the profile of newborns with CNS malformations in Bahia from
January 2012 to December 2022, with specific objectives of describing the prevalence
and the main types of these malformations in the state of Bahia and identifying the
municipalities with the highest number of cases.
Methodology: Itis a descriptive study, using public secondary data from 2012 to 2022,
obtained from the Live Birth Information System (SINASC). The studied variables
include type of CNS malformation, sex, race/ethnicity, municipality of birth, maternal
age, and the number of prenatal consultations performed. Data organization was
carried out using Microsoft Office Excel, and bio-statistical calculations were performed
using BioEstat. Results: Between 2012 and 2022, 2,230 cases of CNS malformations
were recorded in Bahia. The year 2015 saw the largest percentage increase (59.51%)
in the number of cases, although 2016 had the highest absolute number of cases.
Furthermore, among the 40 types of CNS malformations analyzed, only ten accounted
for approximately 88% of the records, with the most notable being: Microcephaly
(32.87%), Non-Specific Congenital Hydrocephalus (20.81%), Non-Specific Spina
Bifida (10.81%), and Anencephaly (10.49%). Salvador, the state capital, accounted for
approximately 50.8% of the cases, followed by the municipalities of Barreiras (4.4%)
and Itabuna (4.3%). Additionally, among the 278 cases with reported sex, there was a
predominance of male newborns (51.1%); 71% of the newborns were identified as
mixed-race. Data on maternal age and the number of prenatal consultations were
largely missing (87.3% unreported), but the age group of 20 to 34 years was the most
prevalent (8.2%), and 5.24% of mothers had between four and six prenatal
consultations. Conclusion: The analysis of the profile of newborns with CNS
malformations in Bahia reveals a significant increase in cases over the eleven years
studied, confirming the evidence in the literature regarding the epidemic of Congenital
Zika Virus Syndrome (CZS), especially in the years of highest incidence followed by a
subsequent decline. The most prevalent malformations and their distribution across
the state, particularly in Salvador, align with the theories presented in the literature.
Sex-related distributions exhibit some variations in the literature, depending on the type
of malformation, though these differences are minimal. Additionally, the lack of
sufficient data remains an obstacle to recognizing the health needs of the population
of Bahia and promoting improvements, considering the critical importance of
epidemiological monitoring in reducing the incidence of CNS malformations.

Keywords: Congenital malformations. Central Nervous System. Microcephaly. Neural
tube defects. Hydrocephalus. Bahia.
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1. INTRODUCAO

As malformacBes congénitas sdo importantes causas de doencas crbnicas e
deficiéncias em recém-nascidos e criancas!. Sdo, portanto, responsaveis por um
significativo percentual de morbidade e mortalidade neonatal e estdo entre as cinco
principais causas de morte infantil 2. Malformag6es congénitas constituem qualquer
alteracdo da estrutura anatbmica fisiolégica, interna ou externa, presente ao
nascimento. Nesse sentido, resultam de defeitos na formacado fetal intrauterina,

advindos da influéncia de fatores genéticos, ambientais ou de fatores desconhecidos
2,3

Dentre as malformacdes congénitas mais predominantes, as que afetam o sistema
nervoso central representam 21% dos casos e constituem a segunda causa mais
significativa de morbimortalidade congénita, atras apenas das malformacdes
cardiovasculares #4°. As malformacdes do sistema nervoso central resultam de
defeitos da formacédo desse sistema - constituido pelo encéfalo e pela medula espinhal
- formados embriologicamente a partir do ectoderma embrionario, juntamente com
estruturas como a pele. O seu desenvolvimento se inicia a partir da terceira semana
da vida embrionéria, por meio de um processo denominado neurulacdo, em que se

constitui o desenvolvimento do tubo neural 67,

Com relacéo as principais malformagfes do sistema nervoso central, destacam-se 0s
defeitos de tubo neural, a hidrocefalia e a microcefalia. O fechamento incompleto do
tubo neural resulta nas malformacdes ou defeitos do tubo neural, que podem se dar
por apresentacfes cranianas e espinhais. Dentre as apresentacdes cranianas,
destacam-se a Anencefalia e a Encefalocele; outrossim, as apresentag¢des espinhais
mais comuns constituem a Espinha bifida oculta, Meningocele, Mielomeningocele,
Mielosquise, Seio Dérmico Congénito, malformacdes lipomatosas como
Lipomeningocele, Diastematomielia e Agenesia caudal®. Contudo, no Brasil, em 2021,
a Microcefalia e alguns dos defeitos de tubo neural demandam maior atencéo, ja que
foram considerados prioritarios para a vigilancia ao nascimento e fortalecimento do
registro no Sistema de Informagdes sobre Nascidos Vivos (SINASC), classificados de
acordo com o CID-10, sendo os defeitos de tubo neural considerados: Anencefalia,

Craniorraquisquise, Iniencefalia, Encefalocele e Espinha bifida?.



Outrossim, é imprescindivel ressaltar que ha diferencas entre as classificagfes das
malformagdes congénitas do sistema nervoso central do CID-10 (tabela descritiva nos
critérios de elegibilidade do estudo) e as classificacbes que sdo adotadas, mais
comumente, durante a pratica clinica. Essas diferencas sao vistas na classificacao da
Espinha bifida, por exemplo, que na prética clinica sdo classificadas como oculta,
aberta, quanto a presenca de cisto e envolvimento de estruturas neurais; mas que de
acordo com o CID-10 sao classificadas apenas como espinha bifida e quanto a

localizac&o e presenca simultanea de hidrocefalia.

Ademais, é evidente que as malformac6es congénitas de sistema nervoso central,
além de representarem grandes riscos relacionados a morbimortalidade infantil,
causam um significativo impacto nos ambitos familiar e socioeconémico, bem como
no sistema de saude; a medida que, sdo considerados fatores como progndstico
clinico e a natureza cronica da condicdo, que necessitam de atendimento

multidisciplinar, por muitas vezes, de alta complexidade?.

No Brasil, as malforma¢des congénitas correspondem a segunda principal causa de
6bito em criancas menores de 5 anos!. Consoante o Sistema de Informacédo Sobre
Nascidos Vivos (SINASC), em 2021, de 100.000 criancas nascidas, 858 possuiam
uma malformacdo ou anomalia congénita, dentre essas, 10,25% correspondem a
malformacdes de espinha bifida e outras anomalias do sistema nervoso. Por esse
viés, A Bahia, em 2021, correspondeu ao terceiro estado com mais casos de criancas
nascidas com malformacdes do sistema nervoso central (espinha bifida e outras
anomalias do sistema nervoso) do Brasil, atras apenas dos estados de Séo Paulo e
Minas Gerais °. Sob essa perspectiva, torna-se evidente a importancia de descrever

o perfil dos recém-nascidos com malformacdes do sistema nervoso central na Bahia.



2. OBJETIVOS

2.1 Geral

Descrever o perfil de recém-nascidos com malformacgdes do sistema nervoso central

na Bahia de janeiro 2012 a dezembro de 2022.

2.1Especificos
Descrever a prevaléncia das malformacdes do sistema nervoso central em recém-
nascidos no estado da Bahia.
Descrever os principais tipos de malformacdes do sistema nervoso central dos
recém-nascidos na Babhia.
Identificar os municipios da Bahia com maior prevaléncia de malformac¢des do
sistema nervoso central em recém-nascidos.
Descrever as variaveis de sexo, cor/raca, idade da mée e quantidade de consultas

pré-natal associadas as malformacdes do sistema nervoso central na Bahia.
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3. REVISAO DE LITERATURA

As malformacdes ou anomalias congénitas sao alteracdes funcionais e/ou estruturais

originadas no periodo intrauterino durante o desenvolvimento embrionario/fetal®?3.

Essas anomalias congénitas podem ser causadas por influéncias genéticas,
ambientais ou multifatoriais. As causas de origem genética podem ser classificadas
como monogénicas (determinadas por alteracbes em apenas um gene) e
cromossOmicas; podendo ser herdadas ou ocorrer ao acaso, de forma esporadica.
Quando herdadas, podem decorrer da presenga de um gene autossdémico dominante,
de um gene autossémico recessivo advindos de ambos os genitores ou através de

uma heranca ligada ao sexo ou ligado ao cromossomo X .

Os fatores ambientais que, quando presentes no periodo embrionério/fetal, podem
resultar em malformacfes congénitas sdo chamados de teratdbgenos ou agentes
teratogénicos. Esses correspondem a elementos de natureza quimica, bioldgica,
fisica, mecanica, ou relacionados ao estado nutricional materno; refere-se, portanto,
as condicdes maternas e a presenca de infecgBes, de ingestdo ou exposicdo a
substancias toxicas e metais pesados, uso de medicamentos, alcool e outras drogas,
exposicdo a radiacdo, dentre outrosl. A presenca desses agentes teratogénicos
podem resultar em morte celular, alteracdes nos desenvolvimento dos tecidos
embrionarios (hiperplasia, hipoplasia ou crescimento assincrénico), além de
interferéncia na diferenciacdo celular, o que contribui para o surgimento de

malformacdes congénitas'®.

Dentre os principais teratdgenos conhecidos em humanos, alguns estdo associados
com o surgimento de anomalias congénitas do sistema nervoso central, tais como
hidrocefalia e defeitos de fechamento do tubo neural. Esses agentes incluem a
exposicao e o contato com Mercurio, o uso de alcool e de farmacos como a Varfarina,
Acido Valproico e Metotrexato; agentes biologicos como a presenca de infecgéo por
Toxoplasmose, Citomegalovirus, Rubéola e Sifilis; além de condi¢des maternas como
a obesidade severa, presenca de diabetes mellitus, hipertermia, deficiéncia de
vitamina B12 e a deficiéncia de acido folico, que tém influéncia no surgimento de

defeitos de fechamento do tubo neural®19.

A prevencdo primaria do surgimento de defeitos no tubo neural pode ser feita a partir

do consumo de acido folico. Essa recomendacdo foi estabelecida pelo Medical
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Research Council (MRC) em um estudo que identificou taxa de recorréncia de defeitos
de tubo neural de 1,0% no grupo suplementado e de 3,5% no grupo-controle
(RR=0,28), com efeito preventivo de 72%. Nesse viés, A orientacao vigente para evitar
o surgimento inicial de Defeitos do Tubo Neural (DTN) € que as gestantes tomem 400
Hg de acido folico por via oral diariamente, iniciando seis meses antes da concepc¢ao

e continuadamente até a 122 semana de gravidez?.

3.1 Embriologia do sistema nervoso central

O aparecimento de sinais de desenvolvimento do sistema nervoso central, constituido
pelo encéfalo e medula espinal, se da a partir do inicio da 32 semana de gestacéo, a
medida que se desenvolve a placa neural. O processo de formacéo da placa e do tubo
neural € denominado neurulagdo e tem seu inicio na 42 semana (nos primeiros 22 a
23 dias). A placa neural, constituida de um ectoderma espesso, surge a partir da
diferenciacdo do ectoderma sobrejacente através da notocorda e do mesénquima
paraxial. Apés sua formacdo, a placa neural comeca a elevar suas bordas, as pregas
neurais; e a medida que o desenvolvimento avanca, as pregas ou dobras neurais
continuam a elevar, se aproximando da regido central e, por fim, se fundem desde a
regido cervical embrionaria e em dois sentidos, cranial e caudal, dando origem ao tubo

neural 11,

Contudo, apesar dessa fuséo, nesse estagio do desenvolvimento, pequenas areas do
tubo permanecam abertas em ambas as extremidades. A abertura cranial, também
denominada de neurdporo rostral ou abertura anterior, se fecha aproximadamente no
25° dia; enquanto a abertura caudal, também conhecida como neurépodo caudal, se

fecha aproximadamente no 27° dia'l.

Na extremidade cefalica do tubo neural, podemos observar trés alargamnos
diferentes, conhecidos como vesiculas encefalicas primarias: o prosencéfalo, o
mesencéfalo e o romboencéfalo. Depois de 5 semanas, as vesiculas cerebrais
primarias irdo se diferenciar em vesiculas cerebrais secundarias, no qual o
prosecéfalo ird formar o telencéfalo e o diencéfalo; o mesencéfalo nao se diferencia,
permanecendo 0 mesmo; e o romboenceéfalo vai se diferenciar em metencéfalo e
mielencéfalo. Cada uma dessas vesiculas secundarias que sofreram diferenciacéo vai

contribuir para a formagdo de uma parte diferente do encéfalo, de modo que o
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telencéfalo ira contribuir para a formacao dos hemisférios cerebrais; o diencéfalo para
a formacdo da vesicula Optica, tdlamo, hipotalamo e da glandula hipdfise; o
mesencéfalo contribui para a formacdo dos coliculos anteriores e posteriores,
responsaveis pela visdo e audicdo; metencéfalo contribui para a formacédo do

cerebelo e da ponte; e, por fim, o mielencéfalo contribui para a formacgéo do bulbo’.

Ademais, as cavidades dessas vesiculas irdo originar aos ventriculos cerebrais,
responsaveis por alojar o liquido cefalorraquidiano (LCR). Dessa forma, a cavidade
do diencéfalo corresponde ao terceiro ventriculo, a cavidade dos hemisférios cerebrais
sdo os ventriculos laterais (que se comunicam com o terceiro ventriculo através dos
forames intraventriculares de Monro); e a cavidade do romboencéfalo corresponde ao
quarto ventriculo. Além disso, o lumen do mesencéfalo é também denominado de
Aqueduto de Sylvius, canal conhecido por ser bastante estreito e por conectar o

terceiro ventriculo ao quarto ventriculo’.

No que tange ao desenvolvimento da medula espinal, esta tem origem a partir da
regido caudal, no quarto par de soOmitos, do tubo neural. No processo de
desenvolvimento da medula espinal, as paredes laterais do tubo neural aumentam
sua espessura, o0 que resulta na diminuicao progressiva do tamanho do canal neural,
de modo que, entre a 92 e 102 semana, apenas um pequeno canal central da medula
espinal permanece!!. Essa porcado consiste em células neuroepiteliais, conectadas por
complexos juncionais, que formam um epitélio pseudoestratificado espesso; essas
células, coletivamente, constituem a camada neuroepitelial ou neuroepitélio. Apds o
fechamento do tubo neural, as células neuroepiteliais comegam a dar origem a um

tipo celular diferente: as células nervosas primitivas ou neuroblastos’.

Essas células denominadas neuroblastos vao formar a camada do manto, localizada
ao redor da camada neuroepitelial; que posteriormente formara a substancia cinzenta
da medula espinal. Com relagédo a substancia branca da medula espinal, esta se
originara a partir de fibras nervosas que emergem dos neuroblastos na camada do
manto, que adquirem um aspecto ou colorac¢ao esbranqui¢cada devido ao processo de

mielinizacdo dessas fibras nervosas’.
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3.2 Defeitos de tubo neural

Dentre as principais malformacdes do sistema nervoso central estdo os defeitos do
tubo neural (DTN), malformagbes congénitas que, em sua maioria, resultam do
fechamento anormal e inadequado das pregas neurais durante a terceira e quarta
semanas do desenvolvimento embrionario’; que podem ter apresentagées cranianas
ou espinhais; e a hidrocefalia. A despeito das apresentacdes cranianas dos defeitos
de tubo neural, destacam-se a Anencefalia e a Encefalocele. Com relacdo as
apresentacoes espinhais mais comuns, destacam-se a Espinha bifida oculta,
Meningocele, Mielomeningocele, Mielosquise, Seio Dérmico Congénito,
malformacdes lipomatosas como Lipomeningocele, Diastematomielia,

Craniorraquisquise, Iniencefalia, e Agenesia caudal®.

3.2.1 Espinha bifida (Oculta, Meningocele e Mielomeningocele)

A falha na fusdo dos arcos neurais das veértebras durante a quarta semana de
desenvolvimento, podendo envolver ou ndo o tecido neural subjacente, é
chamada de espinha bifida’, segundo defeito de tubo neural mais comum?.
Dessa forma, o termo espinha bifida esta diretamente relacionado com o nao
fechamento dos arcos vertebrais, o que € comum a todo tipo de espinha bifida;
no entanto, esses tipos sdo diferenciados conforme a gravidade de acordo com
a posicdo, a extensao e o envolvimento ou ndo de outras estruturas neurais

subjacentes, como a medula espinal, as meninges e o neurocranio®.

A espinha bifida pode ser identificada durante a gravidez, no periodo de pré-
natal, através de exames como a ultrassonografia e também pela analise da
concentracdo de alfafetoproteina no sangue materno e no liquido amnidtico.
Outrossim, as alteracdes nas estruturas O0sseas, nas vértebras, podem ser
identificadas a partir da 122 semana de gestacdo. No que tange a resolucao da
espinha bifida, pode ser feita através de uma cirurgia intrauterina, realizada a
partir da 222 semana da gestagdo, em que o feto é retirado temporariamente do

Utero e, apos a reparacéao, ele é devolvido ao Utero’.

A espinha bifida oculta se trata de um defeito de tubo neural marcado pela falha
na fusdo das metades de um ou mais arcos neurais!!, é coberto por pele e
normalmente ndo envolve o tecido neural subjacente. Ocorre frequentemente na

regido sacral (a nivel de S1 — S2) e, por vezes, é acompanhada por um acumulo
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de pelos na regido (hipertricose), apesar de nao ter uma causa estabelecida para
a presenca dessa caracteristica. A espinha bifida oculta ndo é identificada ao
nascimento e nao é incapacitante, geralmente ndo apresentando sintomas. Com
frequéncia, esse defeito € descoberto ocasionalmente através de exames de

imagem, como uma radiografia "11.

A Meningocele e Mielomeingocele constituem-se como tipos graves de espinha
bifida, em que o tecido neural e/ou as meninges séo projetadas para fora devido
a defeitos nos arcos vertebrais e na pele, formando um cisto saculiforme ou cisto
meningeo; 0 que as caracteriza como tipos de espinha bifida cistica. A
meningocele e mielomeningocele ocorrem geralmente na regido lombossacral -
apesar da mielomeningocele poder se apresentar em qualquer regido da coluna
vertebral - e estdo associados a presenca de déficits neurolégicos, porém nao
relacionados com retardo mental”!!. Na meningocele, a medula espinal e as
raizes espinais ndo sofrem alteragcdo em sua localizacdo, o que ndo exclui a
possibilidade de haver alteracdes na medula espinal; contudo, nessa anomalia
h& a protusdo das meninges e do liquido cefalorraquidiano (LCR) da medula
espinal, formando o cisto saculiforme, através do defeito na coluna vertebral®.
Na mielomeningocele, diferentemente da meningocele, ha o envolvimento do
tecido neural (medula espinal e/ou raizes nervosas), que se encontram
exteriorizadas no cisto saculiforme; fazendo com que esta malformacao esteja

associada a uma maior gravidade e um maior comprometimento neurolégico?!.

Com relacdo aos comprometimentos neurolégicos das espinhas bifida cisticas,
principalmente na mielomeningocele, a perda da sensibilidade de dermatomos
associada com paralisia parcial ou total dos musculos esqueléticos
correspondem aos principais. Esses danos neuroldgicos serdo determinados
conforme o nivel da lesdo e sua extensdo, o que ira definir, portanto, a area em
que ha a perda de sensibilidade ou a area anestesiada. Além disso, alguns
outros déficits neurolégicos importantes, principalmente na mielomeningocele
lombossacral, sdo a paralisia esficteriana (acomentendo os esfincteres da

bexiga e anais) e a anestesia em cela’.
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3.2.2 Mielosquise

A mielosquise constitui a forma mais grave de espinha bifida; que, como toda
espinha bifida, resulta de um defeito do fechamento dos arcos vertebrais;
contudo, na mielosquise, a medula espinal se encontra aberta, devido a nao
unido entre as pregas neurais e a pele sobrejacente. Nesse senti essa anomalia
€ apresentada como uma massa exposta de tecido nervoso comprimido;

resultando em paralisia permanente ou paresia de membros inferiores™?.

3.2.3 Anencefalia

A anencefalia corresponde a auséncia, total ou parcial, do encéfalo, da calota
craniana e da pele que a recobre’. A auséncia total do encéfalo é denominada
holoanencefalia, enquanto a auséncia parcial € chamada de meranencefalia'®.
Essa anomalia grave resulta da falha do fechamento das pregas neurais durante
a formacdo do tubo neural. que ocorre entre o 23° e 28° dias de gestacdos. A
falha no fechamento das pregas neurais € responsavel pela desorganizacao do
tecido neural e exposicao deste ao liquido amniético, o que ocasiona necrose
das células e perda tecidual. A anencefalia € uma malformacado fatal e as
gestacbes com essa anomalia sdo, na maioria das vezes, interrompidas’. Devido
a sua gravidade, o feto com anencefalia, quando ndo tem sua vida interrompida
dentro do Utero, pode ser natimorfo ou consegue viver apenas por algumas horas
ou dias'?. Nesse sentido, considerando-se a impossibilidade da vida extrauterina
na anencefalia, esta anomalia congénita constitui-se como uma das trés
situacdes especificas que sdo consideradas permitidas pela legislacao brasileira,
conforme o Supremo Tribunal Federal decidiu em 2012, para a realizacdo do
aborto legalmente no Brasil'S.

3.2.4 Encefalocele

A Encefalocele € um defeito de tubo neural, de apresentacéo craniana, que
consiste em uma herniagdo do conteudo intracraniano, resultante de falhas
6sseas no cranio (cranio bifido)311. A encefalocele geralmente se desenvolve na
regido occiptal e o contetudo da herniacdo pode ser composto pelas meninges

(meningocele); ou meninges e parte do encéfalo (meningoencefalocele); ou
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meninges, parte do encéfalo e parte do sistema ventricular (meningo-

hidroencefalocele)!!.

3.2.5 Craniorraquisquise

A craniorraquisquise é uma malformacgao congénita grave, originada pelo defeito
de formacéo do tubo neural decorrente do mal fechamento das regides 2,4,1 das
pregas neurais!?, que resulta de uma associacdo da anencefalia (auséncia, total
ou parcial, do encéfalo, da calota craniana e da pele que a recobre) com um
defeito continuo da medula espinhal, sem a cobertura de meninges sobre o
tecido neural, que apresenta-se como uma lesdo completamente aberta da
coluna vertebral (raquiquise)'!4. A raquisquise pode se restringir somente a
regido cervical ou pode se estender até a regido da coluna toracica, lombar ou
sacral (craniorraquisquise total). A craniorraquisquise € uma condicao letal e ndo
sindrémica, que pode ser facilmente diagnosticada na ultrassonografia durante

o pré-natal'“.

3.2.6 Iniencefalia

A iniencefalia € um defeito de tubo neural raro e bastante complexo, que
acontece na regido da juncéo cervico-occiptal, afetando o occipicio e inio, o que
resulta em uma retroflexdo completa da cabeca. A origem da iniencefalia
associa-se com alteragcbes cromossbmicas, como trissomias 13 e 18 e
monossomia X. Essa anomalia é caracterizada pela presenca da cabeca
retroflexa (com a face para cima) e um pescogo curto ou aparentemente ausente,
devido a fusdo das vértebras cervicais e toracicas; ademais, apesar do cranio
apresentar-se fechado e coberto por pele, as anormalidades internas da coluna
fazem com que a pele do rosto pareca estar ligada a pele do térax e a pele da

regido occipital do cranio pareca estar diretamente ligada a pele das costas'4.

3.3 Hidrocefalia

A hidrocefalia, diferentemente das malformagdes do sistema nervoso central
supracitadas, nao se constitui como um defeito de tubo neural; contudo resulta de uma

alteracdo nos ventriculos cerebrais® (dilatacdes do tubo neural que se constituem
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como cavidades, em que circula o liquido cefalorraquidiano). Essa anomalia consiste
no acumulo anormal de liquido cefalorraquidiano e aumento do tamanho do ventriculo
cerebral. Esse acumulo anormal € secundario ao aumento da formacgéo do liquido
cefalorraquidiano (LCR) no plexo cordide ou da diminuicdo da absorcdo desse liquor
nas granulagbes aracnoideas, que possibilitam a sua transferéncia para o sistema
venoso. A hidrocefalia pode apresentar-se como comunicante, originada pela
obstrucdo na reabsorcédo do liquido cefalorraquidiano, causada por fatores como
hemorragia ou infec¢do; ou ndo comunicante, que resulta da obstrucdo no sistema

ventricular, que pode ser causada por uma estenose do aqueduto de Sylvius®.

As principais causas de hidrocefalia estdo associadas a estenose do aqueduto de
Sylvius, malformacdo de Arnod-Chiari (herniacdo de parte do cerebelo através do
forammagno) com mielomeingocele, hidrocefalia comunicante e malformacdo de
Dandy-Walkere; enquanto as causas menos comuns correspondem a infeccoes
congénita, como toxoplasmose e citomegalovpirus; tumores, hemorragia

intraventricular malformacéo da veia de Galeno.

A malformacdo de Arnold-Chiari é caracterizada pelo deslocamento do vermis
cerebelar e da porcao ventral da medula oblonga para o interior do canal espinhal
cervical, atravessando o forame magno, essa herniacéo do cerebelo obstrui o fluxo de
liquido crebroespinhal e causa a hidrocefalia®. Ademais, a estenose do aqueduto de
Sylvius esta presente em cerca de metade dos casos de malformacédo de Arnold
Chiari, resultando em hidrocefalia obstrutiva, configurando-se como malformacéo de
Arnold-Chiari tipo 113,

No que tange a estenose do aqueduto de Sylvius, esta impede que o liquido
cefalorraquidiano do ventriculo lateral e do terceiro ventriculo chegue ao quarto
ventriculo e para espaco subaracnoide, onde ele deveria ser absorvido.
Consequentemente, o LCR se acumula nos ventriculos laterais, exercendo presséao

sobre o cérebro e 0s 0ssos cranianos’.

Nesse sentido, dentre as manifestacdes clinicas da hidrocefalia, como as suturas
cranianas ainda nao se fundiram, os espagos entre elas aumentam, afinando 0s 0Ssos
do cranio e cortex cerebral, e a cabeca se expande, resultando em um perimetro

cefalico bem maior que na normalidade’, além de que, devido ao crescimento anormal
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do cranio, ha o estiramento da pele e do couro cabeludo, podendo-se observar veias

proeminentes na cabecga?®.

3.4 Microcefalia

A microcefalia € uma malformacé&o congénita caracterizada por um perimetro cefalico
(PC) inferior a dois desvios-padrédo em relacdo a média para a idade gestacional e 0
sexo. Quando o perimetro cefélico esta abaixo de trés desvios-padréo, a condicao €
classificada como microcefalia grave!. Essa anomalia resulta de um desenvolvimento
anormal do sistema nervoso central, no qual o encéfalo e o neurocranio nao se
desenvolvem adequadamente, no entanto, ndo crescem?!. Fisiologicamente, o
crescimento do cranio é diretamente dependente do crescimento do encéfalo' assim,
na microcefalia, o cérebro ndo cresce, e consequentemente, impede a expanséo do

cranioll.

Essa anomalia congénita estd4 associada a retardo mental em mais da metade dos
casos’. Além disso, a microcefalia grave pode levar a complicacdes neurolégicas,
como epilepsia, atraso no desenvolvimento intelectual, alteracBes sensoriais,
incluindo deficiéncias visuais e auditivas, e até mesmo paralisia cerebral. Em
contrapartida, nos casos de microcefalia leve, o prognéstico pode ser mais favoravel,

com possibilidade de desenvolvimento normal ou minimamente comprometido?.

A microcefalia pode ser classificada como primaria ou secundaria. A microcefalia
priméria ocorre devido a uma alteracdo na neurogénese, seja por disfuncao na mitose
ou nas células progenitoras, ou ainda por morte de progenitores neuronais, e esta
presente desde 0 nascimento, sendo, portanto, congénita. Por outro lado, a
microcefalia secundaria manifesta-se apds o nascimento, quando o cérebro nao
cresce conforme a curva de desenvolvimento esperada. Geralmente, esta associada

a problemas no desenvolvimento e na maturacéo pés-natal dos neurdnios?.

A microcefalia pode ser causada por fatores genéticos’, ambientais (derivada de
agravos pré-natais, como exposicdo a infecces e teratégenos) ou mulfotaroriais?.
Dentre as principais causas genéticas associadas a microcefalia, destacam-se as
trissomias dos cromossomos 13,18 e 21; além de sindromes monogénicas como a
Sindrome de Seckel e a microcefalia autossomica recessiva, além de causas

metabdlicas, como a deficiéncia na biossintese de serina e esterdis?.
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Entre os fatores ambientais, as infec¢des do grupo STORCH (Sifilis, Toxoplasmose,
Rubéola, Citomegalovirus e Herpes), o HIV e a infeccdo congénita pelo Zika virus
(transmitido pelo mosquito Aedes aegypti) tém sido associadas ao desenvolvimento
da microcefalia congénita, seja na forma primaria ou secundarial. Além disso, as
exposicoes teratogénicas mais frequentes que estdo associadas ao desenvolvimento
da mmicrocefalia incluem o consumo de é&lcool e tabaco, a exposicdo a radiacao
terapéutica e utilizacdo de medicamentos como o acido valproico, hidantopina e
isotretinoina oral . Ademais, doencas como o diabetes mal controlado, hipertensao
gestacional grave, e hipotireoidismo mal controlado, além de fenilcetonaria materna
ndo tratada, desnutricdo e deficiéncia de folato estdo também associadas ao

surgimento dessas malformacdes?.
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4. METODOLOGIA

4.1 Tipo de estudo

Trata-se de um estudo descritivo, ecoldgico, de série temporal.

4.2 Local e periodo do estudo

Consiste em uma pesquisa com dados secundarios publicos, oriundos da plataforma
online do Ministério da Saude do Brasil (DATASUS, Departamento de Informatica do
Sistema Unico de Saude), através do Sistema de Informacées sobre Nascidos Vivos
(SINASC), sistema administrado pelo Departamento de Analise de Situacdo de
Saude, da Secretaria de Vigilancia em Saulde, juntamente com as Secretarias
Estaduais e Municipais de Saude.® Os dados coletados se referem ao periodo de onze
anos, de janeiro de 2012 a dezembro de 2022. Por fim, a coleta dos dados foi realizada
no més de maio de 2024.

4.3 Populagéo e amostra

No que tange a populacao alvo, trata-se de recém-nascidos com malformacdes do
sistema nervoso central. A populacéo, refere-se a todos os recém-nascidos com
malformagfes do SNC notificadas no SINASC (Sistema de Informacbes Sobre
Nascidos Vivos) na Bahia no periodo de onze anos, janeiro de 2012 a dezembro de
2022.

4.3.1 Critérios de Elegibilidade

Serdo incluidos todos os recém-nascidos com malformacdes do sistema nervoso
central notificados pelo SINASC no Brasil no estado da Bahia no periodo de onze
anos, janeiro de 2012 a dezembro de 2022. Os critérios de inclusao
correspondem a todas as malformacdes do sistema nervoso central classificados

de acordo com o CID-10.
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Quadro 1. Tipos de malformagbes do sistema nervoso central conforme a
classificagdo do CID-10.

CID -10 Tipo de malformacédo do SNC

Q000 [Anencefalia

Q001 |Craniorraquisquise

Q002 [Iniencefalia

Q010 [Encefalocele frontal

Q011 |Encefalocele nasofrontal

Q012 |Encefalocele occipital

Q018 |Encefalocele de outras localizagoes

Q019 |Encefalocele ndo especifica

Q02 Microcefalia

Q030 |Malformacéo do aqueduto de Sylvius

Q031 |Atresia fendas Luschka e foramen de Magendie
Q038 |Outra hidrocefalia congénita

Q039 |Hidrocefalia congénita ndo especifica

Q040 |Malformacdes congénitas do corpo caloso
Q041 |Arrinencefalia

Q042 |Holoprosencefalia

Q043 |Outras deformidades por redugao do encéfalo
Q045 |Megalencefalia

Q046 |Cistos cerebrais congénitos

Q048 |Outras Malform. cong. especificas do encéfalo
Q049 |Malform cong. ndo especif do encéfalo

Q050 |Espinha bifida cervical com hidrocefalia

Q051 |Espinha bifida toracica com hidrocefalia

Q052 |Espinha bifida lombar com hidrocefalia

Q053 |Espinha bifida sacra com hidrocefalia

Q054 |Espinha bifida ndo especif, com hidrocefalia
Q055 |Espinha bifida cervical, sem hidrocefalia

Q056 |Espinha bifida toracica, sem hidrocefalia
Q057 |Espinha bifida lombar, sem hidrocefalia

Q058 |Espinha bifida sacra, sem hidrocefalia

Q059 |Espinha bifida ndo especifica

Q060 |Amielia

Q061 |Hipoplasia e displasia da medula espinal

Q062 [Diastematomielia

Q064 |Hidromielia

Q068 |Outras Malf cong especificas da medula espinal
Q069 |Malform cong néo especif. da medula espinal
Q070 |[Sindrome de Arnold-Chiari

Q078 |Outras Malf. cong .especifs do sistema nervoso
Q079 [Malform cong nao especif. do sistema nervoso




22

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacéo de Nascidos Vivos —
SINASC

4.3.2 Selecao amostral
Trata-se de um estudo de conveniéncia. Assim, sera considerada a amostra

possivel durante a pesquisa.

4.4 Coleta de dados

Trata-se de um estudo secundéario quanto a fonte dos dados, a medida que serdo
utilizados dados obtidos da plataforma online do Ministério da Saude do Brasil
(DATASUS), através do Sistema de Informacgdes sobre Nascidos Vivos (SINASC).

As variaveis a serem estudadas serdo o tipo de malformacdo do sistema nervoso
central, sexo, cor/fraca, municipio de nascimento, idade da mae e quantidade de
consultas de pré-natal. Essas varidveis podem ser caracterizadas como qualitativas
nominais e quantitativas; as variaveis sdo caracterizadas como politbmicas; quanto a

relacdo expressa, sdo caracterizadas como preditoras ou independentes.

4.5 Plano de anélise dos dados

A andlise dos dados sera feita de maneira descritiva, mediante a utilizacdo de uma
tabulacdo dos dados coletados no SINASC através do programa DATASUS do
Ministério da Saude. Os programas utilizados para a realizacdo do estudo s&o:
Microsoft Office Excel e o programa BioEstat, utilizado para célculos de bioestatistica.

A estatistica descritiva sera feita com o objetivo de conhecer o perfil da amostra e
conhecer diferencas na distribuicdo. Diante disso, considerando que serao utilizados
dados quantitativos, seréo utilizadas medidas de tendéncia central (média, mediana e
moda), medidas de dispersdo, como amplitude (maximo e minimo), desvio padréo e
intervalo interquartil, se necesséario. De forma que, serdo utilizados média e desvio
padrdo se as variaveis numéricas forem continuas com distribuicdo normal; a medida
gue seréo utilizadas mediana e intervalo interquartil se variaveis com distribuicdo néo
normal. Por fim, para as variaveis qualitativas, serdo utilizadas distribuicbes das

frequéncias simples (n) e relativa (%).
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4.6 Aspectos éticos

Os pesquisadores se comprometem a cumprir e respeitar todos os aspectos éticos
gue envolvem a pesquisa, conforme a resolucéo 466/12, de 12 de dezembro de 2012,
do Conselho Nacional de Saude, em respeito a dignidade humana e em protecéao dos
participantes do presente estudo. Em virtude de se tratar de uma pesquisa com dados
secundarios de dominio publico, dispensa-se submissdo ao Comité de Etica e
Pesquisa (CEP) e dispensa a necessidade do requerimento do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido (TCLE), ndo havendo riscos ou beneficios para os
participantes, jA que ndo ha, portanto, contato ou acesso com pessoas durante a
pesquisa.
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5. RESULTADOS

No Brasil, no periodo de onze anos (2012 a 2022) foram registrados no total
31.351.324 nascimentos, com uma meédia de 2.850.120 nascimentos por ano, na
plataforma online do Ministério da Saude do Brasil (DATASUS, Departamento de
Informatica do Sistema Unico de Salde), através do Sistema de Informacdes sobre
Nascidos Vivos (SINASC). Dentre os nhascidos vivos nesses onze anos, h4 uma média
de 24.050 nascidos com malformagfes congénitas por ano, com um valor minimo de
22.284 nascidos com malformacgdes no ano 2014 e um valor maximo de 26.054 no
ano de 2016.

No periodo do estudo, 2012 a 2022, foram registrados um total de 34.880 casos de
recém-nascidos com malformacgfes de sistema nervoso central no Brasil, com uma
média de 3,171 casos por ano, que sdo demonstrados anualmente conforme o grafico
1.

Gréfico 1. Numero de casos de malformacgfes congénitas do sistema nervoso central

por ano de nascimento no Brasil em onze anos (2012 a 2022)
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacdo de Nascidos Vivos -
SINASC

O ano de 2015 corresponde ao ano de maior aumento do numero de casos de
malformacgdes congénitas do sistema nervoso central, ja que obteve uma diferenca de
1627 casos em relacdo ao ano de 2014, resultando em um aumento de 59.51%.
Outrossim, de 2014 a 2015 observa-se um aumento de 16.83%, seguido por uma

queda de 36.11% de 2016 para 2017 no numero de casos.

Na Bahia, quinto maior estado do Brasil em extenséo territorial, h4 um registro de

2,178,780 nascidos vivos durante os onze anos do estudo (2012 a 2022), com uma
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média de 68.087 nascimentos por ano, apresentando um valor méximo de 543,060
nascimentos pelo municipio de Salvador, o que corresponde a 25% dos nascimentos
registrados nesses onze anos do estudo, seguido pelos municipios de Feira de
Santana e Vitéria da Conquista, com 7% e 5% do total de nascimentos,
respectivamente. Dentre esses nascimentos em onze anos no estado da Bahia, foram
registradas 18.431 criancas nascidas vivas com malformacdes congénitas, dentre
elas, 2.230 casos notificados sao de criangas nascidas com malformac¢des do sistema
nervoso central (grafico 2). Nesse sentido, a cada 1000 criancas nascidas com
malformagdes congénitas na Bahia nos anos de 2012 a 2022, 120 nasceram com uma

ou mais malformag&o congénita do sistema nervoso central.

Grafico 2. Numero de casos de malformacdes do sistema nervoso central por ano de
nascimento na Bahia de 2012 a 2022.
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacdo de Nascidos Vivos —
SINASC

De maneira semelhante aos nameros referentes aos casos de malformacges do
sistema nervosos central no Brasil por ano de nascimento, na Bahia, observa-se um
aumento maior no numero de casos no ano de 2015, com uma diferenca de 248 casos
a mais comparado ao ano anterior (2014), o que resulta em um aumento de 204,9%
nos casos em 2015. O ano de 2016 obteve 130 casos a mais que o ano de 2015,
configurando-se como o0 ano de maior nimero de casos de recém-nascidos com
malformagbes congénitas do sistema nervoso central na Bahia durante o periodo
estudado. Em seguida, no ano de 2017 observa-se uma queda de 72.5% no namero
de casos, com 362 casos a menos que o ano de 2016, configurando-se como 0 ano

de menor numero de casos no estado da Bahia durante os onze anos do estudo. Nos
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anos seguintes, 2018 a 2022, ocorrem pequenas variagdes nos numeros de casos,
configurando uma média de 164 casos por ano.

Tabela 1. Casos de malformag¢des congénitas do sistema nervoso central classificada
por tipo de acordo com o CID-10 em nascidos vivos no estado da Bahia durante o
periodo de onze anos (2012 a 2022).

Malformacéo do SNC Total
(CID-10) n %
QO000-Anencefalia 234 10.49
QO001-Craniorraquisquise 2 0.09
Q002-Iniencefalia 5 0.22
Q010-Encefalocele frontal 7 0.31
QO011-Encefalocele nasofrontal 1 0.04
Q012-Encefalocele occipital 33 1.48
Q018-Encefalocele de outras localizaces 10 0.45
Q019-Encefalocele n&o especifica 78 3.50
Q02- Microcefalia 733 32.87
Q030-Malf. do aqueduto de Sylvius 1 0.04
Q031-Atresia fendas Luschka e foramen de Magendie 24 1.08
Q038-Outra hidrocefalia congénita = 2.29
Q039-Hidrocefalia cong. ndo especifica 464 20.81
Q040-Malf. congénitas do corpo caloso 12 0.54
Q041-Arrinencefalia 2 0.09
Q042-Holoprosencefalia 42 1.88
QO043-Outras deformidades por reducéo do encéfalo 21 0.94
Q045-Megalencefalia 3 0.13
Q046-Cistos cerebrais congénitos 10 0.45
Q048-Outras malf. cong. especificas do encéfalo 16 0.72
Q049-Malform cong. ndo especificas do encéfalo a7 2.11
Q050-Espinha bifida cervical com hidrocefalia 14 0.63
QO051-Espinha bifida toracica com hidrocefalia 3 0.13
Q052-Espinha bifida lombar com hidrocefalia 7 0.31
QO053-Espinha bifida sacra com hidrocefalia 7 0.31
Q054-Espinha bifida ndo especifica com hidrocefalia 17 0.76
QO055-Espinha bifida cervical, sem hidrocefalia S 0.22

QO056-Espinha bifida toracica, sem hidrocefalia 3 0.13
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Q057-Espinha bifida lombar, sem hidrocefalia 12 0.54
Q058-Espinha bifida sacra, sem hidrocefalia 14 0.63
Q059-Espinha bifida n&o especifica 241 10.81
Q060-Amielia 2 0.09
QO061-Hipoplasia e displasia da medula espinal 5 0.22
Q062-Diastematomielia 3 0.13
Q064-Hidromielia S 0.22
QO068-Outras malf. cong. especifica da medula espinal 4 0.18
Q069-Malform cong. ndo especifica da medula espinal 17 0.76
Q070-Sindrome de Arnold-Chiari 27 1.21
QO078-Outras malf. cong. especificas do sistema nervoso 7 0.31
QO079-Malform cong. ndo especificas do sistema nervoso 41 1.84
Total 2230 100

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacdo de Nascidos Vivos —
SINASC

As dez malformagfes do sistema nervoso central mais prevalentes nas criancas
nascidas vivas durante os anos de 2012 a 2022 na Bahia encontram-se na tabela 2.
Esses dez tipos de malformacdes sdo responsaveis por 1964 dos 2230 casos
registrados na Bahia durante esse periodo, correspondendo, portanto, a
aproximadamente 88% dos casos, enquanto os aproximadamente 12% restantes
estdo distribuidas entre os trinta outros tipos, presentes na tabela 3.

Tabela 2. Dez tipos de malformac¢Bes congénitas do sistema nervoso central mais

prevalentes durante o periodo de 2012 a 2022 no estado da Bahia.

Malformacé&o do SNC Total
(CID-10) n %
QO02- Microcefalia 733 32.87
QO039-Hidrocefalia cong n especif 464 20.81
QO059-Espinha bifida n especif 241 10.81
QO000-Anencefalia 234 10.49
QO019-Encefalocele n especif 78 3.50
Q038-Outra hidrocefalia cong 51 2.29
QO049-Malform cong n especif do encéfaloc 47 2.11
QO042-Holoprosencefalia 42 1.88
QO079-Malform cong néo especif do SN 41 1.84
QO012-Encefalocele occipital 33 1.48
Total 1964 88.07

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacao de Nascidos Vivos - SINASC
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Gréfico 3. Distribuicdo temporal dos quatro tipos de malformac¢des congénitas do
sistema nervoso central mais prevalentes durante o periodo de 2012 a 2022 no estado
da Bahia.
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacdo de Nascidos Vivos —
SINASC

Através dessa distribuicdo temporal dos quatro tipos de malformacdes congénitas do
sistema nervoso central mais prevalentes durante o periodo do estudo na Babhia,
observa-se o crescimento dos casos de Microcefalia (obteve 7 casos em 2012, 15
casos em 2013, nenhum caso em 2014 e 247 casos no ano de 2015), resultando,
portanto, em um aumento de 24700% de 2014 para 2015. Em 2016 - ano com maior
namero de casos de microcefalia na Bahia, no Brasil e consequentemente, de
malformac¢@es do sistema nervoso central tanto na Bahia, como no Brasil - houve 325
casos de microcefalia no estado da Bahia, obtendo uma diferenca de 78 casos
comparado a 2015 e um aumento de 31,5% com relagdo ao mesmo ano. Em
seguimento, no ano de 2017 houve uma queda de 89,5% nos casos de microcefalia
na Bahia, atingindo um nimero de 34 casos, com uma diferenca de 291 casos a

menos em relacédo ao ano anterior.

Com relacdo as demais malformacdes demostradas no gréafico 3 no estado da Bahia
durante 2012 a 2022, a espinha bifida ndo especificada obteve uma média de
aproximadamente 22 casos por ano durante os onze anos de estudo, com um valor
maximo de 31 casos no ano de 2022 e um valor minimo de 13 casos no ano de 2013.

A hidrocefalia congénita ndo especificada obteve uma média de aproximadamente 42
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casos por ano durante os onze anos de estudo, com um valor maximo de 57 casos no

ano de 2016 e um valor minimo de 23 casos no ano de 2022. A anencefalia obteve

uma média de aproximadamente 21 casos por ano durante os onze anos de estudo,

com um valor maximo de 31 casos no ano de 2018 e um valor minimo de 16 casos

nos anos de 2016, 2017 e 2020.

Tabela 3. Trinta tipos de malformacfes do sistema nervoso central menos prevalentes

em ordem crescente no estado da Bahia no periodo de onze anos (2012 a 2022).

Malformacdo do SNC
(CID-10)

Total
%

QO011-Encefalocele nasofrontal

Q030-Malf do aqueduto de Sylvius
QO001-Craniorraquisquise

QO041-Arrinencefalia

QO060-Amielia

Q045-Megalencefalia

QO051-Espinha bifida toracica com hidrocef
QO056-Espinha bifida toracica, sem hidrocef
Q062-Diastematomielia

Q068-Outras Malf cong especifs da medula espinal
QO002-Iniencefalia

QO055-Espinha bifida cervical, sem hidrocef
QO061-Hipoplasia e displasia da medula espinal
Q064-Hidromielia

Q010-Encefalocele frontal

Q052-Espinha bifida lombar com hidrocef
QO053-Espinha bifida sacra com hidrocef
Q078-Outras Malf cong especifs do sistema nervoso
QO018-Encefalocele de outras localizacdes
QO046-Cistos cerebrais congs

Q040-Malf congs do corpo caloso
QO057-Espinha bifida lombar, sem hidrocef
QO058-Espinha bifida sacra, sem hidrocef
QO050-Espinha bifida cervical com hidrocef
QO048-Outras Malf cong especifs do encéfalo

QO054-Espinha bifida n especif, com hidrocef

0.04
0.04
0.09
0.09
0.09
0.13
0.13
0.13
0.13
0.18
0.22
0.22
0.22
0.22
0.31
0.31
0.31
0.31
0.45
0.45
0.54
0.54
0.63
0.63
0.72
0.76
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Q069-Malform cong n especif da medula espinal 17 0.76
Q043-Outras deformidades por reducio do encéfalo 21 0.94
QO031-Atresia fendas Luschka e foramen de o 1.08
Magendie '

QO070-Sindrome de Arnold-Chiari 27 1.21
Total 266  11.93

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informagdo de Nascidos Vivos —
SINASC

Dentre os trinta tipos de malformagdes do sistema nervoso central menos prevalentes
no estado da Bahia durante os onze anos do estudo, destacam-se a Encefalocele
nasofrontal e a mafromacdo do Aqueduto de Sylvius, que possuiram apenas 1 caso
no estado em onze anos; seguido da Craniorraquisquise, Arrinencefalia e Amielia,

com apenas 2 casos.

O estado da Bahia possui 417 municipios, dentre eles 0s que possuem maior nimero
de casos de malformacgdes do sistema nervoso central sdo os Municipios descritos na
tabela 4.

Tabela 4. Municipios da Bahia com maior nimero de casos de nascimentos com

malformacdes do sistema nervoso central durante o periodo de 2012 a 2022.

Municipio do nascimento (BA) Total %

Salvador 1132 50.76
Barreiras 98 4.39
ltabuna 96 4.30
Feira de Santana 91 4.08
Teixeira de Freitas 80 3.59
Alagoinhas 72 3.23
Vitéria da Conquista 71 3.18
Juaeziro 51 2.29
Irecé 37 1.66
Jequié 37 1.66
Guanambi 36 1.61
Total 1801 80.76

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacao de Nascidos Vivos - SINASC

O Municipio de Salvador obteve um registro de 371.026 nascimentos durante os onze
anos do estudo (2012 a 2022), além disso obteve o maior numero de casos de

malformacgdes do sistema nervoso central (SNC) nesse periodo no estado da Bahia
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(1.132 casos, conforme descrito na tabela 4). Dessa forma, aproximadamente 50,8%
dos casos de criangas nascidas vivas com malformagdes do SNC na Bahia ocorreram
na cidade de Salvador, de forma que, a cada 10.000 criancas nascidas no periodo de
2012 a 2022, aproximadamente 31 possuem pelo menos uma malformacdo do SNC.
No Municipio de Barreiras, segundo municipio com maior numero de casos de
malformacdes do SNC na Bahia durante o periodo do estudo (98 casos,
representando 4,39% dos casos em toda a Bahia), foram registrados, no mesmo
periodo, 28.741 nascimentos, 0 que confere uma prevaléncia de 34 criancas com
malformagdes do SNC a cada 10.000 criangas nascidas.

Em Itabuna, terceiro municipio com maior nimero de casos (96), correspondendo a
4,30% dos casos ha Bahia, possui um registro de 31.035 nascimentos no periodo de
2012 a 2022, no qual, a cada 10.000 criancas nascidas, aproximadamente 31 criancas
possuem pelo menos uma malformacdo do SNC. Em Feira de Santana (91 casos),
foram registrados 107.042 nascimentos no periodo do estudo, o que confere uma
prevaléncia de aproximadamente 9 criangcas com malformacdes do SNC a cada
10.000 criancas nascidas.

Ademais, o municipio de Teixeira de Freitas, com 80 casos de malformag¢fes do SNC,
possui registro de 28.401 nascimentos no periodo do estudo e uma prevaléncia de
aproximadamente 28 criancas com malformacdes do SNC a cada 10.000 criangas
nascidas. O municipio de Alagoinhas, com 24.611 nascimentos no mesmo periodo e
72 casos de malformacfes do SNC, possui uma prevaléncia de aproximadamente 29
criangcas com malformacdes do SNC a cada 10.000 criancas nascidas.

Em Vitéria da Conquista, com 71 casos de malformacdes do sistema nervoso central
e um total de 59.358 nascimentos registrados durante o periodo do estudo, possui
uma prevaléncia de aproximadamente 12 crian¢cas com malformacdes do SNC a cada
10.000 criangcas nascidas. A cidade de Juazeiro possui um registro de 45.838
nascimentos de 2012 a 2022 e um total de 51 casos de criangas com malformacodes
do SNC no mesmo periodo, o que confere uma prevaléncia de 11 criangas com
malformacgdes do SNC a cada 10.000 criangas nascidas.

Os municipios de Irecé e Jequié apresentaram o0 mesmo numero de casos de
malformacgbes do SNC (37 casos), porém por terem diferencas com relacdo aos
nameros de nascimentos registrados no mesmo periodo, apresentam diferentes
prevaléncias. Na cidade de Irecé, com 13.649 nascimentos registrados no periodo,

apresenta uma prevaléncia de aproximadamente 27 criangas com malformacdes do
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SNC a cada 10.000 criangas nascidas; enquanto em Jequié, com um registro de
26.676 nascimentos no mesmo periodo, apresenta uma prevaléncia de
aproximadamente 14 criancas com malformacdes do SNC a cada 10. 000 criancas
nascidas.

Por fim, o municipio de Guanambi possuiu um registro de 13.485 nascimentos no
periodo do estudo e 36 casos de crian¢as nascidas com malformacdes do SNC no
mesmo periodo, conferindo a este uma prevaléncia de aproximadamente 27 criangas
com pelo menos uma malformacdo do SNC a cada 10.000 criancas nascidas. A tabela
5 oferece uma visdo dos municipios de maior prevaléncia de malformac¢des do SNC
no estado da Bahia.

Tabela 5. Municipios da Bahia com maiores prevaléncias de malformacdes do sistema

nervoso central durante o periodo de onze anos (2012 a 2022).

. . Casos Prevaléncia
Municipio do nascimento (BA)

n (aproximada)
Barreiras 98 34.0
ltabuna 96 30.9
Salvador 1132 30.6
Alagoinhas 72 29.3
Teixeira de Freitas 80 28.2
Irecé 37 27.2
Guanambi 36 26.7
Jequié 37 13.9
Vitéria da Conquista 71 12.0
Juazeiro 51 11.2
Feira de Santana 91 8.5

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacao de Nascidos Vivos - SINASC

Diante disso, alguns municipios - como Salvador, Teixeira de Freitas, Jequié€, Vitoria
da Conquista, Juazeiro e Feira de Santana - apesar de registrarem um maior nimero
de casos de malformagdes do sistema nervoso central quando comparado a alguns
outros municipios, possuem uma menor prevaléncia devido as diferencas dos
nameros de nascimento nestas cidades. Estabelece-se entdo uma relacdo inversa
entre o numero de nascimentos e a prevaléncia de malformacées do SNC naquele
municipio; o que pode ser demostrado na tabela 5 com os municipios de Jequié e
Irecé, dentre outros. Os municipios de Jequié e Irecé possuiram o mesmo numero de

casos registrados de criancas nascidas com malformacdes do sistema nervoso
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central, diferindo, portanto, no numero de nascimentos dos municipios durante o
periodo do estudo. Assim, apesar deterem 0s mesmos numeros de casos, 0 municipio
de Irecé apresentou uma maior prevaléncia por ter o nimero de nascimentos (13.649)
menor que o numero de nascimentos em Jequié (26.676). Semelhantemente, também
ocorre com 0s municipios de Alagoinhas e Teixeira de Freitas, em que o municipio de
Alagoinhas, apesar de ter menos casos de malformagdes do SNC que a cidade de
Teixeira de Freitas, possui uma maior prevaléncia dessas anomalias congénitas

durante o periodo do estudo.

Outrossim, dentre 0s municipios da Bahia que se destacam por serem 0S menos
prevalentes estdo: Camamu, Conceicédo do Coite, Dias d’Avila, ltaparica, Riach&o do
Jacuipe (todos com apenas 1 caso); Candeias, Cruz das Almas, Ipira (todos com
apenas 2 casos); Mata de Sao Jodo, Jaguaquara, Simoes Filho (todos com apenas 3
casos) e Lauro de Freitas, Serrinha, Madre de Deus (todos com 4 casos); dentre

outros, conforme é demonstrado no gréfico 4.

Gréfico 4. Distribuicdo de cento e vinte municipios da Bahia com menor numero de

casos de malformacdes do sistema nervoso central no periodo de 2012 a 2022.
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacao de Nascidos Vivos - SINASC

Além dos municipios, € imprescindivel descrever as distribuicbes das malformacdes
do sistema nervoso central na Bahia por classificagdo de sexo (tabela 6), cor/raca,
idade da mae e quantidade de consultas no pré-natal (graficos 5, 6 e 7,

respectivamente), presentes nas paginas seguintes.
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Tabela 6. Distribuicdo das malformacdes do sistema nervoso central na Bahia por

sexo durante o periodo de onze anos (2012 a 2022).

CID Anomalia Masculino Feminino Total
n % n % n %
QO00-Anencefalia 24 50.0 24 50.0 48 17.27
QO10-Encefalocele frontal 0 0.0 1 100.0 1 0.36
Q012-Encefalocele occipital 1 25.0 3 75.0 4 1.44
QO18-Encefalocele de outras localizagtes 1 33.3 2 66.7 3 1.08
QO19-Encefalocelen especif 10 43.5 13 56.5 23 8.27
QO02- Microcefalia 7 31.8 15 68.2 2 7.91
QO31-Atresia fendas Luschka e foramen de Mag 2 100 0 0.0 2 0.72
QO038-Outra hidrocefalia cong 7 46.7 8 53.3 15 5.40
QO39-Hidrocefalia congn especif 55 53.9 47 46.1 102 36.69
Q040-Malf congs do corpo caloso 0 0.0 1 100 1 0.36
Q042-Holoprosencefalia 1 25.0 3 75.0 4 1.44
Q048-Qutras Malf cong especifs do encéfalo 0 0.0 1 100.0 1 0.36
Q049-Malform congn especif do encéfalo 2 66.7 1 33.3 3 1.08
QO50-Espinha bifida cervical com hidrocef 0 0.0 1 100.0 1 0.36
QO53-Espinha bifida sacra com hidrocef 0 0.0 1 100.0 1 0.36
QO054-Espinha bifida n especif, com hidrocef 1 100 0 0.0 1 0.36
QO056-Espinha bifida toracica, sem hidrocef 1 100 0 0.0 1 0.36
QO057-Espinha bifida lombar, sem hidrocef 1 100 0 0.0 1 0.36
QO58-Espinha bifida sacra, sem hidrocef 1 100 0 0.0 1 0.36
QO59-Espinha bifida n especif 21 65.6 11 34.4 32 11.51
QO62-Diastematomielia 1 100.0 0 0.0 1 0.36
QO064-Hidromielia 3 100.0 0 0.0 3 1.08
Q069-Malform congn especif da medula espin 2 50.0 2 50.0 4 1.44
Q0O78-Cutras Malf cong especifs do sistema ner 1 33.3 2 66.7 3 1.08
Total 142 51.1 136 489 278 100

Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacdo de Nascidos Vivos —
SINASC

Dessa forma, € necessario ressaltar que s6 foram registrados 278 casos de
malformacdes do sistema nervoso central quanto ao sexo durante o periodo de 2012
a 2022 no estado da Bahia, quando sabemos que o niumero absoluto de casos de
malformacgdes do SNC na Bahia no mesmo periodo € de 2.230 casos. Além disso, dos
qguarenta tipos de malformacdes do sistema nervoso central classificadas pelo CID-
10, apenas 24 tipos foram registrados na analise por sexo na plataforma do SINASC
do Ministério de Saude. Diante disso, 0s numeros relativos ao sexo nao correspondem

ao total de casos de malformagdes do sistema nervoso central na Bahia.

N&o obstante, a partir da analise restrita dos dados que foram disponibilizados pela

plataforma do SINASC do Ministério da Saude das malforma¢des do SNC conforme
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0 sexo (apenas 278 casos), foram registrados mais casos no sexo masculino (142
casos, correspondendo a 51,1%) do que no sexo feminino (136 casos,
correspondendo a 48,9%). o sexo masculino obteve um valor maximo de 55 casos
na hidrocefalia congénita ndo especificada, seguido por anencefalia (24 casos),
enquanto em alguns tipos de malformacdes do SNC - como na Encefalocele frontal,
malformacdo do corpo caloso, outras malformacdes congénitas especificas do
encéfalo, espinha bifida cervical com hidrocefalia e Espinha bifida sacra com
hidrocefalia - ndo foram registrados nenhum caso em sexo masculino; obteve um
desvio padrdo de 12,2. O sexo feminino obteve um valor maximo de 47 casos de
hidrocefalia congénita ndo especificada, seguido por 48 casos de anencefalia (o dobro
de casos comparado ao sexo masculino no mesmo tipo de malformacéo). Além disso,
semelhantemente ao que ocorreu no sexo masculino, existem tipos de malformacdes
do SNC em que nao foram registrados casos no sexo feminino, como atresia das
fendas Luschka e foramen de Mangéndie, espinha bifida ndo especificada com
hidrocefalia, espinha bifida toracica sem hidrocefalia, espinha bifida lombar sem
hidrocefalia, espinha bifida sacra sem hidrocefalia, diastematomielia e hidromielia;

obteve um desvio padréo de 10,6.

Na distribuicdo dos casos de malformacBes do SNC por cor/raca (grafico 5) é
imprescindivel ressaltar que s6 foram registrados na plataforma do SINASC do
Ministério da Saude 2226 casos no periodo de 2012 a 2022, quando na verdade o
namero absoluto de casos de malformacdes do SNC na Bahia no mesmo periodo é
de 2.230 casos.
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Gréfico 5. Distribuicdo dos casos de malformacdes do sistema nervoso central por

cor/raga na Bahia durante o periodo de 2012 a 2022.
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informac¢do de Nascidos Vivos —
SINASC

Através da distribuicdo por cor/raca dos casos das malformac6es do SNC na Bahia
demostradas pelo grafico 5, observa-se uma predominéancia da raca/cor parda (71%),
obtendo 1579 casos de um total de 2226 casos registrados pela plataforma do
Ministério da Saude conforme as variaveis de raca/cor durante o periodo de 2012 a
2022 — ressaltando que o0 numero absoluto de casos de malformac¢des do SNC na
Bahia no mesmo periodo é de 2.230 casos. Em seguimento, a raca/cor preta (16%),
obteve 362 casos; branca (8%), com um valor de 170 casos; n&o informado (5%) com
102 casos; amarela (0,31%) obtendo 7 casos e, em menor numero, indigena (0,26%)

com 6 casos em toda a Bahia durante onze anos (2012 a 2022).
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Gréfico 6. Distribuicdo dos casos de malformacdes do sistema nervoso central por
idade da mae na Bahia durante o periodo de 2012 a 2022
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informac¢do de Nascidos Vivos —
SINASC

Através da distribuicdo por idade da méae dos casos das malformacées do SNC na
Bahia demostradas pelo grafico 6, observa-se uma predominancia da idade néo
informada (87,3%), obtendo 1948 casos de um total de 2230 casos registrados pela
plataforma do Ministério da Saude durante o periodo de 2012 a 2022. Além disso, a
idade da mae de 20-34 anos (8,2%), obteve 182 casos; 15-19 anos (3%), com um
valor de 68 casos; 35-39 anos (0,9%) com 20 casos, 40-44 anos (0,35%) com 8 e 15-

19 anos (0,17%) com 4 casos em toda a Bahia durante onze anos (2012 a 2022).

Gréfico 7. Distribuicdo dos casos de malformagbes do SNC por quantidade de

consultas de pré-natal na Bahia durante o periodo de 2012 a 2022.
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Fonte: Ministério da Saude/SVS - Sistema de Informacdo de Nascidos Vivos —
SINASC

Através da distribuicdo por quantidade de consultas de pré-natal dos casos das
malformacdes do SNC na Bahia demostradas pelo grafico 7, observa-se uma
predominéncia da quantidade de consultas ndo informada (87,3%), obtendo 1948
casos de um total de 2230 casos registrados pela plataforma do Ministério da Saude
durante o periodo de 2012 a 2022. Além disso, a quantidade de 4-6 consultas pré-
natal (5,24%) obteve 117 casos registrados; 7 ou mais vezes (4%) obteve 87 casos;
1-3 vezes (2,15%) obteve 48 casos; nenhuma vez (1,2%) obteve 25 casos e a

qguantidade de consultas pré-natal ignorada (0,22%) obteve 5 casos.
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6. DISCUSSAO

A mensuracdo dos numeros, através do monitoramento epidemiolégico, de criancas
gue sdo acometidas por malformacdes congénitas, em especial as anomalias do
sistema nervoso central, € imprescindivel para a identificagcdo das necessidades em
saude da populacdo brasileira. A partir disso, organizacées como a Secretaria de
Vigilancia em Saude do Ministério da Saude (SVS/MS) séo capazes de implementar
e investir em politicas de atencao a saude voltadas a prevencao, identificacéo precoce
e tratamentos relacionados a diminuicdo da morbidade e mortalidade das criangas
com malformacdes do sistema nervoso central, o que proporciona uma melhoria da
qualidade de vida para estes recém-nascidos e para as familias que convivem com

estas anomalias?.

Nesse sentido, em 2019 a Secretaria de Vigilancia em Saude implementou um projeto
nacional de expansdo da atencdo e vigilancia as anomalias congénitas ap0s o
reconhecimento da importancia de tratar sobre estas anomalias, evidenciado pela
epidemia de uma malformagcdo do sistema nervoso central que marcou o Brasil,

despertando atengdo mundialmente com seu surgimento em 2015 no pais!-!4.

Durante os onze anos, 2012 a 2022, analisados no presente estudo, foram registrados
34.880 casos de recém-nascidos com malformacgdes do sistema nervoso central no
Brasil, conferindo uma média de 3.171 casos por ano. Sob essa perspectiva, existe
uma provavel subnotificacdo dos casos de nascimentos com anomalias congénitas
oferecidos pela base de dados do Sistema Unico de Salde através do Sistema
Nacional de Nascidos Vivos.'* Estudos apontam como causas provaveis a dificuldade
de reconhecer e registrar corretamente algumas anomalias no momento do
nascimento e que muitas vezes requerem um conhecimento e métodos que nao estao
acessiveis a algumas equipes de saude.*8 Portanto, apesar de se tratarem de dados
de dominio publico do Ministério da Saude, é bastante provavel que os numeros
registrados pelo sistema do DATASUS através do SINASC sejam menores que 0S
reais nimeros de casos de recém-nascidos com malformacdes do sistema nervoso
central, e todas as outras malformacdes descritas no capitulo do CID-10, nascidas

durante os onze anos analisados no estudo, e que ainda nascem, no Brasil.

A partir da analise dos nascimentos com malformac¢des congénitas do sistema

nervoso central registrados de 2012 a 2022, observa-se uma linearidade no niumero
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de casos nos anos de 2012 (2716 casos), 2013 (com 2734 casos) e 2014 (2734
casos), contudo, no ano de 2015 observa-se 0 maior aumento do nimero de casos
de malformacfes congénitas do sistema nervoso central durante os onze anos do
estudo, equivalendo a um aumento de aproximadamente 59,5%, o que confere um
namero de 4361 casos registrados no ano de 2015. Diante disso, os elevados
nameros de casos de malformacdes do sistema nervoso central no ano de 2015
podem ser explicados pelo crescimento exponencial de casos de Microcefalia e outras
anomalias do sistema nervoso central associada a infeccéo congénita pelo Zika virus,
ocasionando, portanto, o surgimento da nova entidade patol6gica denominada
sindrome congénita associada a infeccdo pelo Zika Virus (SCZ), declarada

Emergéncia de Saude Publica Nacional (Espin) no ano de 2015%14,

Essa epidemia de microcefalia e de outras anomalias do SNC associadas a SCZ
explica o porqué de 2015 ter se tornado o ano de maior aumento desses ndmeros
durante os onze anos avaliados no presente estudo. A partir dai, partiu a deciséo da
Secretaria de Vigilancia em Saude em implementar o plano de aumento da atencéo
as anomalias congénitas!4. De forma que a Bahia foi o primeiro estado brasileiro a

utilizar a notificacéo obrigatdria universal no ano de 2015,

A sindrome associada a infec¢éo pelo Zika Virus afetou diversas criancas e familias,
impactando os sistemas e profissionais de satde no Brasil, 0 que repercutiu em todo
o mundo, aumentando a atencdo de uma forma geral as anomalias congénitas. No
periodo de janeiro de 2015 a janeiro de 2016, as maiores taxas de prevaléncia de
microcefalia associada a infec¢éo por Zika Virus foram observadas nos estados de
Pernambuco e Paraiba. Nesse sentido, os estados do Nordeste do Brasil, em
destaque ao Pernambuco, Paraiba, Bahia e Ceara, tiveram a maior prevaléncia de
infeccBes pelo Zika virus entre a populacao total (constando com uma proporcéo de
34 infeccbes a cada 10.000 pessoas no estado da Bahia no ano de 2016)%°. Nesse
sentido, no estado da Bahia em 2016 foram registrados 325 casos de microcefalia,
obtendo uma diferenca de 78 casos comparado a 2015.

Em contrapartida, nos estados do sul, como no Rio Grande do Sul, no mesmo ano de
2016, nenhum surto aconteceu, apesar de alguns casos esporadicos terem sido
identificados. Atribui-se o clima como a principal causa da diferenca entre os nimeros
de casos entre a regido nordeste e o Rio Grande do Sul, jA que os estados do sul

marcam temperaturas abaixo de 20°C no inverno, inibindo a atuacdo do mosquito
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vetor do Zika virus, o Aedes egyptii?®, este que tem predilecdo pelas temperaturas

elevadas?!.

O ano de 2016 foi 0 ano de maior niumero de casos de malformacdes congénitas do
sistema nervoso central, estando ainda associado a epidemia de Microcefalia e outras
anomalias do sistema nervoso central relacionada a infecgdo congénita pelo Zika
virus. Sob essa perspectiva, € importante ressaltar que somente em novembro de
2015 estabeleceu-se a confirmacéo da relacdo entre microcefalia e a infeccéo pelo
zika virus?, e que, apesar de terem sido tomadas decisGes para implementar novos
protocolos com alteracdo do critério diagnéstico de microcefalia pelo perimetro
cefélico, além de promocéo do aumento da vigilancia e medidas de prevencédo pelo
Ministério da Salude nos meses seguintes??, o alto nimero de casos ainda em 2016
pode ser resultante do intervalo de tempo que é realmente necessario para se obter
um maior controle da epidemia com a ampliagédo das discussdes e decisOes acerca

da epidemia que foram adotadas pelo Ministério da Saude.

Ademais, no que tange aos levados nameros registrados nos anos de 2015 e 2016,
estima-se que estes sofrem influéncia de uma subnotificagédo prévia dos verdadeiros
casos de microcefalia no pais, favorecido provavelmente pelo protocolo de notificacédo
gue fora antes implantado; além de que, acredita-se que casos leves de microcefalia
podem néo ter sido notificados devido a auséncia da pratica dos profissionais de

saude em realizarem a medida do perimetro cefélico rotineiramente??.

E evidente que, de forma semelhante aos numeros registrados de casos de
malformacdes do sistema nervoso central no Brasil, no estado da Bahia também se
registrou 0 maior aumento no niamero de casos dessas anomalias no ano de 2015;
além de apresentar o maior nimero de casos em 2016. N&o obstante, no ano de 2017,
obtém-se uma reducdo no numero de casos de malformacdes do sistema nervoso
central no Brasil; de forma proporcional, o estado da Bahia registrou uma queda de
72.5% nos casos de malformacbes do sistema nervoso central no ano de 2017,
configurando-se, portanto, como o0 ano de menor nimero de casos no estado da Bahia

durante os onze anos do estudo®.

Durante os onze anos do estudo, foram registradas de acordo com o capitulo de CID-
10 no Sistema de Informacg&o sobre Nascidos Vivos, 40 tipos de malformacgdes do

sistema nervoso central listadas. Entretanto, apenas 10 correspondem a 88% dos
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casos registrados no estado da Bahia, enquanto as outras 30 malformacdes
correspondem a somente 12% dos casos registrados. Esses dados obtidos do estado
da Bahia refletem um padrao semelhante ao observado em outras regides do Brasil,
bem como em todo o pais® e ao redor do mundo, em que uma pequena quantidade
de tipos de malformacdes do sistema nervoso central representa a maioria dos casos
registrados?>2?3, Isso demonstra tendéncia de prevaléncia de determinadas
malformacgBes — com destaque importante para os defeitos de tubo neural, como a
mielo meningocele e a anencefalia-?222 sugerindo que fatores genéticos e ambientais
que contribuem para essas condicoes estdo presentes de forma consistente em

diferentes regides.

As cinco malformacdes mais prevalentes na Bahia de 2012 a 2022 correspondem a
Microcefalia, Hidrocefalia congénita n&o especificada, Espinha bifida né&o
especificada, Anencefalia, Encefalocele n&o especificada e outra Hidrocefalia
Congénita. No entanto, com excecdo do episodio de epidemia de Microcefalia
associada a infeccédo pelo Zika Virus (SCZ) nos anos de 2015 a 2017, as demais
malformacdes do sistema nervoso central supracitadas apresentam numeros de
casos com o0 mesmo padrao de variagcdo durante os anos, ndo somente na Bahia, mas
em todo o Brasil®, configurando-se, portanto, como as mais prevalentes na Bahia e
em todo o pais®?4. Estima-se que esses nimeros sejam semelhantes aos observados
globalmente, uma vez que as malformacdes congénitas estdo ligadas a influéncias
genéticas, ambientais (exposi¢do a teratdbgenos, sejam eles substancias quimicas,
agentes bioldgicos e até as condi¢cdes de saude maternas) ou multifatoriais; fatores
estes gque estdo presentes em todo o mundo e gestantes de qualquer parte podem
estar expostas a eles, consequentemente, o risco de nascimento de recém-nascidos
com estas malformacfes do sistema nervoso central esta presente em todo o mundo,
apesar das diferencas socioecondmicas e das areas geograficas influenciarem as

variacées de incidéncia ao redor dele®.

A espinha bifida se apresentou como uma das cinco malformagdes mais prevalentes
nos onze anos do estudo®.Representa, portanto, aproximadamente 15% das
malformagdes do SNC na Bahia, entretanto, esta registra apenas 38 casos (foram
registrados um total de 323 casos de espinha bifida na Bahia de 2012 a 2022)
notificados quanto ao sexo, de forma que 25 correspondem ao sexo masculino e 13

ao sexo feminino. Esse cenario € visto em todo o Brasil, com uma predominancia do
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sexo masculino nos casos de Espinha Bifida (52%) em detrimento do sexo feminino
(47%), demonstrado por um estudo realizado de 2014 a 2018 no pais.?®

A mielomeningocele, espinha bifida cistica, esta dentre as principais malformacdes do
SNC em todo o mundo?2232°5 Estudos afirmam que a maioria dos pacientes com
mielomeningocele apresentam, concomitantemente, hidrocefalia, presente em até
85% dos casos, além da malformacgdo de Arnold Chiari tipo 2272829 reforcando,
portanto, a gravidade dessa condicdo e sua complexidade clinica. A
mielomeningocele é notificada, portanto, como parte do CID Q05, de forma que pode
variar de acordo com a sua localizacdo e quanto & presenca de hidrocefalia. E
provavel que os casos de recém-nascidos com mielomeningocele tenham sido
classificados como espinha bifida inespecifica, considerando-se a alta prevaléncia da
mielomeningocele descrita na literatura cientifica?2232527.2829 de forma que, a cada
1000 recém-nascidos vivos no Brasil, aproximadamente 1,14 apresentam algum tipo
de disrafismo espinhal, com a mielomeningocele sendo responsavel pela maioria dos

casos?°.

Sob essa perspectiva, € evidente que, se tratando de uma malformacdo congénita
fortemente prevalente dentre as malformacdes do SNC, a notificacdo de acordo com
o grupo do CID QO05 apenas como espinha bifida - sem especificacdo da sua
apresentacao clinica, classificacdo utilizada na pratica médica diaria — torna-se
insuficiente, e de certa forma inadequada, ja que a partir dela ndo possivel conhecer
0S numeros exatos de casos de mielomeningocele na Bahia e em todo o Brasil. A
auséncia da notificacdo adequada a pratica médica prejudica a atencdo dos
programas de vigilancia direcionados a essa malformacgédo, cujos dados sao
extremamente relevantes, mas acabam sendo subnotificados devido a provaveis
atribuicdes incorretas ou inespecificas (como espinha bifida ndo especificada), devido
a inexisténcia de um modelo apropriado de notificagdo para essa apresentacdo da
espinha bifida. Dessa forma, ndo ha informacdes especificas sobre a
mielomeningocele nos registros de notificacdo das malformacdes do SNC da Bahia, o

gue prejudica a precisédo dos estudos sobre essa condicéo.

No que tange a distribuicdo das malformacbes do SNC nos municipios da Bahia,
Salvador, capital do estado, obteve o maior nimero de casos, correspondente a
aproximadamente 50,8% dos registros na Bahia de 2012 a 2022. Em seguida,

destacam-se 0s municipios de Barreiras, Itabuna, Feira de Santana e Teixeira de
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Freitas, que integram o grupo dos cinco municipios com maior prevaléncia. De forma
semelhante ao ocorrido na Bahia, um estudo produzido no Ceara também apontou a
ocorréncia de defeitos congénitos em 22 regifes do Estado do Ceara, com destaque
para a macrorregiao de Fortaleza, capital do estado, que concentrou mais de 50% dos

casos ocorridos entre 2015 e 201730

Sob essa perspectiva, Salvador é a cidade mais prevalente, ndo apenas por ser a
capital e abrigar uma grande concentracdo populacional, mas por se destacar em
receber pacientes de toda a regido metropolitana, de diversos municipios do interior e
de todo estado'’?°, o que se deve ao fato da cidade possuir hospitais terciarios
amplamente especializados e que oferecem tratamentos altamente complexos, como
o Hospital Geral Roberto Santos (HGRS), maior hospital publico do estado da Babhia,
considerado oficialmente um centro de referéncia de alta complexidade em
neurologia; além de ser referéncia em neurocirurgial’. O HGRS recebe pacientes de
todo o estado da Bahia, oferece uma equipe especializada e multidisciplinar, além de
uma estrutura adequada para receber recém-nascidos com malformacdes congénitas
do sistema nervoso central e outras malformacdes. Realiza 0 acompanhamento da
gestante com o diagndstico de malformacéo desde o pré-natal de alto risco até apds
0 nascimento, disponibilizando a continuidade do acolhimento ao recém-nascido com

as intervencdes e cuidados necessarios, sejam estes cirlrgicos ou ndo.’

Além do HGRS, em Salvador também esta localizado o Hospital Martagdo Gesteira,
maior hospital exclusivamente pediatrico do Norte e Nordeste, que realiza
atendimento pelo Sistema Unico de Satde (SUS) e é um centro de referéncia para o
atendimento pediatrico de alta complexidade na Bahia®'. Em um estudo conduzido no
Hospital Martagdo Gesteira entre os anos de 2009 e 2013, foram avaliados 40
prontuarios de recém-nascidos diagnosticados com mielomeningocele. Dentre os
casos analisados, observou-se que a maioria (65%) dos pacientes eram provenientes
de municipios do interior do estado da Bahia?®, evidenciando uma predominancia
significativa de pacientes oriundos dessas localidades, mas que sdo frequentemente
transferidos por meio do sistema de regulagéo para serem acolhidos e tratados nos
hospitais terciarios de alta complexidade de Salvador, que séo referéncias em cuidar

de pacientes com malformacdes do sistema nervoso central®.

Nesse viés, alguns Municipios da Bahia, embora possuam hospitais terciarios de alta

complexidade, como o Hospital Geral do Oeste®?, localizado no municipio de
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Barreiras, na macrorregido do oeste do estado, por vezes encaminham seus pacientes
para os grandes centros de referéncia do estado, situados na cidade de Salvador?®.
Essa transferéncia ocorre conforme a complexidade e gravidade de cada caso, a fim

de assegurar que 0s pacientes recebam o tratamento especializado adequado3*.

E imprescindivel ressaltar que, durante o periodo analisado no presente estudo, ndo
foi possivel obter um valor absoluto dos casos em relacdo a distribuicdo por sexo.
Foram registrados 2.230 casos de recém-nascidos com malformacdes do sistema
nervoso central (SNC) no SINASC; contudo, a distribuicdo por sexo foi obtida para
apenas 278 desses casos®. Nesse contexto, dentre os 278 recém-nascidos, foi
observada uma prevaléncia de 51% de malformacdes do SNC no sexo masculino, em
comparagdo com 48,9% no sexo feminino na Bahia®. Em contrapartida, um estudo
realizado no estado do Par& acerca das malformac¢6es do sistema nervoso central de
2014 a 2018 registrou uma prevaléncia de 53,4% do sexo feminino, em detrimento de

46,6% do sexo masculino no estado34.

Ademais, na Bahia, de 2012 a 2022 foram registrados 38 casos de espinha bifida
relacionadas ao sexo, no qual 65,7% casos no sexo masculino enquanto 34,2% no
sexo feminino®.De forma equivalente, um estudo epidemiolégico das malformagées
do SNC no Brasil de 2014 a 2018 registrou uma propor¢cdo maior de espinha bifida
entre os recém-nascidos do sexo masculino, representando 52% do total de casos;
em contraste, 0os recém-nascidos do sexo feminino corresponderam a uma média de

47% dos casos registrados no pais?®.

Outrossim, apesar de nao serem registrados dados especificos referentes a
mielomeningocele na notificacdo do SINASC, o estudo realizado no Hospital Martagao
Gesteira, em Salvador-BA constatou o predominio de recém-nascidos do sexo
masculino (52,5%)2°. Semelhantemente, o estudo no hospital universitario de Curitiba
registrou, dentre 26 pacientes estudados, 53.8% do sexo masculino, conferindo uma
predominancia do sexo masculino?®. Assim, ha uma variagdo na prevaléncia de sexo
que € por vezes relatada na literatura, sem que haja uma diferenca estatisticamente

relevante entre os géneros?.

No que tange a hidrocefalia, diferentemente dos resultados encontrados na Bahia de
2012 a 2022 que constam com predominédncia no sexo masculino (53,9%) em

comparacao ao feminino (46,1%); os registros obtidos no Hospital Municipal de S&o
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Paulo de 2014 a 2016 revelam uma proporgao igual na distribuicdo em ambos 0s
sexos®. Por esse viés, é evidente que ha a predominancia do sexo masculino nas
principais malformacfes do sistema nervoso central no estado da Bahia e essa

prevaléncia se assemelha em diversos estados do Brasil.

A andlise da distribuicdo de malformacdes do sistema nervoso central (SNC) no
estado da Bahia revela um predominio significativo de recém-nascidos de cor/raca
parda, representando 71% dos casos®. Esse padrao diverge dos registros observados
no estado do Para, onde a maior incidéncia de malformacfes congénitas do SNC é
registrada entre recém-nascidos da cor/raca preta, correspondendo a 64,32% dos
casos®*. Esses dados destacam variacdes regionais nas caracteristicas raciais dos
recém-nascidos afetados, possivelmente refletindo as diferencas demograficas e

sociais entre as populacdes das regides estudadas.

A idade materna néo foi informada na maioria dos casos registrados, correspondendo
a 87,3%. Entretanto, entre 0os casos em que a idade foi declarada, a maior prevaléncia
situou-se na faixa etaria de 20 a 34 anos, representando 8,2% dos registros®. No
estado do Par4, durante o periodo de 2014 a 2018, a faixa etaria predominante das
méaes foi entre 20 e 24 anos, totalizando 31,26%34. De maneira semelhante, em
Curitiba, um estudo que investigou casos de mielomeningocele no hospital

universitario revelou que 88,5% das mulheres tinham idade inferior a 35 anos?2.

O estudo dos dados sobre a quantidade de consultas pré-natal no estado da Bahia
novamente revela uma significativa caréncia de informacg6es, com 87,3% dos casos
sem qualquer registro disponivel. Entre os casos registrados, 5,24% das mulheres
realizaram entre 4 a 6 consultas, e 2,15% participaram de 1 a 3 consultas®. Em
comparacao, o estudo conduzido no hospital universitario de Curitiba acerca da
mielomeningocele, demonstrou que a maioria das mulheres (65%) realizou sete ou
mais consultas, enquanto 27% participaram de menos de sete, e apenas 7,6% nao
realizaram nenhuma consulta pré-natal®®. De forma similar, no Pard, observou-se que
38,13% das mulheres completaram sete ou mais consultas, enquanto 35,35%
realizaram de 4 a 6 consultas®*. Esses dados mostram uma variacéo consideravel na
participacdo das mulheres nas consultas pré-natal entre as regides, no entanto, a falta
de dados referentes a Bahia compromete a possibilidade de realizar uma analise

detalhada e precisa, como foi realizada nos demais estados.
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Portanto, o estudo possibilitou a analise dos dados e a compreensédo do perfil dos
recém-nascidos com malformacdes do sistema nervoso central (SNC) na Bahia, assim
como a distribuicdo dessas malformacdes ao longo dos onze anos abrangidos pelo
estudo, descrevendo seus aumentos e quedas, e as possiveis razfes para essas
variacbes. Ademais, foi realizada a mensuracao da prevaléncia das malformacdes no
estado, identificando-se os tipos de malformagdes do SNC mais e menos prevalentes,
bem como a distribuicdo geografica dessas condicfes, descrevendo quais 0s
municipios mais afetados e as possiveis justificativas para essa concentracdo. Além
disso, buscou-se descrever, e correlacionar através de comparacdo dos numeros de
outros estados através de outras literaturas, a predominancia de malformacdes de
acordo com sexo e cor/raca dos recém-nascidos, idade materna e 0 nimero de
consultas pré-natal realizadas, embora a andlise desses dois ultimos fatores tenha

sido prejudicada pela insuficiéncia de dados na plataforma SINASC.
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7. CONCLUSAO

Durante os onze anos do estudo, observou-se um aumento expressivo do nimero de
casos registrados de malformacdes do SNC na Bahia. Os resultados obtidos
corroboram as evidéncias apresentadas na literatura sobre a epidemia de Sindrome
Congénita do Zika Virus (SCZ) ocorrida nos anos em que se verificaram os maiores

aumentos e picos de incidéncia, bem como a subsequente queda desses numeros.

Ademais, os resultados acerca das malformac6es mais prevalentes e a distribuicédo
das malformagOes do estado estdo em consonancia com as teses apontadas na
literatura; as distribuicdes relacionadas a sexo apresentam algumas variacdes na
literatura, que dependem do tipo de malformacé&o, mas que sdo pouco significantes,
contribuindo de forma significativa para o monitoramento epidemiologico dessas
malformacgdes no estado. Entretanto, a subnotificacdo, favorecida pelo registro de
dados incompletos e inespecificos nos sistemas do SINASC, representa ainda um
obstaculo no que tange ao reconhecimento das demandas de saude da populacéo

baiana e promocao de sua melhoria.

Diante disso, faz-se necessario ressaltar a significancia da Secretaria de Vigilancia
em Saude do Ministério da Saude (SVS/MS), que desempenha um papel crucial ao
identificar, investir e implementar politicas nacionais e estaduais que previnam e
informem acerca da importancia da suplementacdo com &cido félico antes da
concepcao, além de enfatizar quais sdo os principais teratdgenos associados as
malformacgBes congénitas do sistema nervoso central, incentivando a prevencao de
contato com esses agentes e suporte em caso de exposicéo; além de informar sobre
as infeccbes e doencas associadas com o0 surgimento dessas malformacoes,

representando, portanto, fatores de risco de para o seu surgimento.

Dessa maneira, é imprescindivel expandir a vigilancia e implementar projetos
governamentais que promovam a prevencao precoce das malformacdes do sistema
nervoso central. Assim, faz-se necessario investir e implementar politicas de saude
voltadas para a prevencao, diagnoéstico precoce e tratamento de malformacgdes do
sistema nervoso central, a fim de que se possa proporcionar a diminuicdo da
incidéncia dessas anomalias, além de melhorias na qualidade de vida dos recém-

nascidos com essas malformacdes e de suas familias, que convivem diariamente com
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as dificuldades e desafios trazidos juntamente com o diagnéstico da malformacédo do

sistema nervoso central.
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