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APRESENTAÇÃO
Os avanços tecnológicos na área médica é uma “via de mão-dupla” que atua 

beneficiando de um lado pacientes, que podem encontrar soluções para suas enfermidades, 

e de outro os profissionais da saúde com otimização de protocolos, padronização de 

metodologias, instrumentação tecnológica e análise eficaz de dados.

A tecnologia aplicada à saúde abrange novas plataformas para análise de 

dados e imagens, equipamentos eletrônicos de última geração com objetivo de otimizar 

diagnósticos, cirurgias, aplicativos digitais com diminuição de custos etc. Destacamos 

também a existência do caráter preventivo que cresce amplamente com o avanço dos 

estudos da genômica e genética médica aliados à inteligência artificial e Big Data. Dentre 

as principais áreas que tem sofrido impacto direto das novas tecnologias poderíamos 

destacar a Telemedicina em evidência principalmente após a pandemia de COVID-19, 

cirurgias robóticas, prontuários eletrônicos, impressão de órgãos 3D, IoT médica onde, 

por meio dos wearables,  dispositivos vestíveis dotados de sensores, é possível coletar 

informações como pressão arterial, níveis de glicose no sangue, frequência cardíaca, entre 

outros.

Deste modo, apresentamos aqui a obra denominada “Medicina e Adesão à Inovação: 

A cura mediada pela tecnologia” proposta pela Atena Editora disposta, inicialmente, em 

quatro volumes demonstrando a evolução e o avanço dos estudos e pesquisas realizados 

em nosso país, assim como o caminhar das pesquisas cada vez mais em paralelo ao 

desenvolvimento tecnológico, direcionando nosso leitor à uma produção científica 

contextualizada  à realidade presente e futura.

A disponibilização destes dados através de uma literatura, rigorosamente avaliada, 

evidencia a importância de uma comunicação sólida com dados relevantes na área médica, 

deste modo a obra alcança os mais diversos nichos das ciências médicas. A divulgação 

científica é fundamental para romper com as limitações nesse campo em nosso país, assim, 

mais uma vez parabenizamos a estrutura da Atena Editora por oferecer uma plataforma 

consolidada e confiável para estes pesquisadores divulguem seus resultados. 

Desejo a todos uma ótima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: As malformações congênitas são a 
segunda causa de morte infantil na América Latina 
e aproximadamente 13% destes defeitos são 

constituídos por anomalias no Sistema Nervoso 
Central. Tais defeitos afetam aproximadamente 
3% dos recém-nascidos e causam cerca de 20% 
das mortes durante o período neonatal. No Brasil, 
o tipo mais frequente de malformação congênita é 
a do sistema nervoso, sendo que o maior número 
de notifi cações ocorre nas regiões Sudeste e 
Nordeste. Este estudo verifi cou a tendência 
na ocorrência de malformações congênitas do 
sistema nervoso central no estado do Maranhão 
no período de 2000 a 2018, identifi cando as 
principais categorias de malformações. Realizou-
se um estudo ecológico de série temporal com os 
dados notifi cados de malformações congênitas 
do sistema nervosos central do SINASC. Para 
estudo da tendência temporal ao longo do período 
de observação, utilizou-se modelo de regressão 
joinpoint, tendo como desfecho a incidência de 
malformações congênitas (por mil nascidos vivos), 
bem como o número de notifi cações. Foram 
estimadas as variações percentuais anuais (APC) 
com intervalos de confi ança de 95% através do 
pacote Jointpoint Regression Program, versão 
4.8.0.1. No período analisado, de um total de 
2.265.910 nascidos vivos, 1.369 apresentaram 
algum tipo de malformação congênita do sistema 
nervoso (0,60 casos por 1.000 nascidos vivos). 
Houve tendência signifi cativa de aumento, tanto 
no número de casos de nascidos vivos com 
malformações congênitas do sistema nervoso 
(APC=6,0, p=0,00) quanto no indicador de 
incidência (APC=6,1, p=0,00) sem a formação 
de pontos de infl exão. As malformações 
mais frequentes foram anencefalia (Q000) e 
hidrocefalia congênita não-especifi cada (Q039). 
Houve também aumento signifi cativo no número 
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de casos de espinha bífida. Os resultados demonstram aumento significativo nas notificações 
de malformações congênitas do sistema nervoso central no estado do Maranhão durante o 
período estudado e destacam a importância do diagnóstico precoce deste tipo de anomalia 
para efetivação de políticas de prevenção primária.   
PALAVRAS - CHAVE: Anormalidades congênitas; Sistema nervoso central; Epidemiologia.

CONGENITAL MALFORMATIONS OF THE CENTRAL NERVOUS SYSTEM: 
EVOLUTION IN 19 YEARS OF STUDY

ABSTRACT: Congenital malformations are the second leading cause of infant death in Latin 
America and approximately 13% of these defects are caused by abnormalities in the Central 
Nervous System. Such defects affect approximately 3% of newborns and cause about 20% of 
deaths during the neonatal period. In Brazil, the most frequent type of congenital malformation 
is that of the nervous system, with the highest number of notifications occurring in the 
Southeast and Northeast regions. This study verified the trend in the occurrence of congenital 
malformations of the central nervous system in the state of Maranhão in the period from 2000 
to 2018, identifying the main categories of malformations. An ecological time series study was 
carried out with the reported data on congenital malformations of the central nervous system 
of SINASC. To study the time trend over the observation period, a joinpoint regression model 
was used, with the outcome being the incidence of congenital malformations (per thousand 
live births), as well as the number of notifications. Annual percentage changes (APC) with 
95% confidence intervals were estimated using the Jointpoint Regression Program package, 
version 4.8.0.1. In the analyzed period, of a total of 2,265,910 live births, 1,369 had some type 
of congenital malformation of the nervous system (0.60 cases per 1,000 live births). There 
was a significant upward trend, both in the number of cases of live births with congenital 
malformations of the nervous system (APC = 6.0, p = 0.00) and in the incidence indicator (APC 
= 6.1, p = 0.00) without the formation of inflection points. The most frequent malformations 
were anencephaly (Q000) and unspecified congenital hydrocephalus (Q039). There was 
also a significant increase in the number of cases of spina bifida. The results demonstrate a 
significant increase in the reports of congenital malformations of the central nervous system 
in the state of Maranhão during the period studied and highlight the importance of the early 
diagnosis of this type of anomaly for the effectiveness of health policies. primary prevention.
KEYWORDS: Congenital abnormalities; Central nervous system; Epidemiology.

1 |  INTRODUÇÃO
Malformação congênita (MC) é toda anomalia funcional ou estrutural no 

desenvolvimento do feto, decorrente de fatores originados antes do nascimento, sejam 
esses genéticos, ambientais ou desconhecidos. Ainda que o defeito não seja aparente e 
de manifestação clínica mais tardia, é considerado malformação congênita (OPAS, 1994).

As MC possuem etiologia Genética (15 a 25%), ambiental (8 a 12%), herança 
multifatorial (20 a 25%) e desconhecida (40 a 60%) (LIMA; ARAÚJO; MEDEIROS, 2017). 
Este tipo de deformidade ocorre em 5% dos nascidos vivos no mundo e 2% dos nascidos 
vivos no Brasil. Desde o ano de 2000, as MC são a segunda causa de morte infantil na 
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América Latina. Sua letalidade no Brasil é de 11,2% (PACHAJOA et al., 2011).
As malformações congênitas do sistema nervoso central (MCSNC) são o tipo 

mais frequente no Brasil (13%). Tais defeitos afetam aproximadamente 3% dos recém-
nascidos (1-10:1.000 NV) e causam cerca de 20% das mortes durante o período neonatal 
(PACHAJOA et al., 2011). 

Em relação às regiões do país, o Sudeste concentra maior número de notificações, 
seguida pela Nordeste, Sul, Norte e Centro-Oeste (PREREIRA; SOUZA; SANTOS, 2018). 

As Implicações da MC não se restringem à morbidade e mortalidade. São responsáveis 
pela perda de uma alta proporção de anos potenciais de vida, numerosos hospitalizações e 
altos custos médicos; adicionado a esses fatores são os efeitos psicossociais que envolver 
toda a família (HOROVITZ; LLERENA; MATOS, 2005).

Com base no exposto, este estudo teve por objetivo verificar a tendência na 
ocorrência de malformações congênitas do sistema nervoso central no estado do Maranhão 
no período de 2000 a 2018 e identificar as principais categorias de malformações do SNC. 

2 |  METODOLOGIA
Realizou-se um estudo descritivo do tipo ecológico de séries temporais, com base 

em dados secundários no período entre 2000 e 2018 no estado do Maranhão. Os dados 
foram obtidos do Departamento de Informática do Sistema Único de Saúde (DATASUS) 
no período de maio de 2020 no Sistema de Informação de Nascidos Vivos (SINASC), 
que disponibiliza dados de natalidade baseados nas estimativas populacionais do IBGE 
estimativas. Utilizou-se o tabulador de dados Tabnetwin. 

Considerou-se casos notificados de malformações congênitas do sistema nervosos 
central (CID 10: Q00-Q07), como variável dependente e ano da série e a categoria da 
MCSNC, como variáveis independentes. Os dados foram analisados como indicadores 
epidemiológicos e expressos como número absoluto de casos e coeficiente de incidência 
por mil nascidos vivos.

Os dados foram analisados de forma descritiva através de distribuição de frequência. 
Para as análises de tendência, utilizou-se a regressão segmentada (Joinpoint Regression), 
variações percentuais anuais (APC) e  variações percentuais anuais médias (AAPC) com 
os respectivos intervalos de confiança de 95% através do software Joinpoint Regression 
Program versão 4.8.0.1(http://surveillance.cancer.gov/joinpoint/) (NCI, 2020). 

O melhor modelo selecionado possibilita demonstrar crescimento (valores de APC 
positivos), redução (valores de APC negativos) ou manutenção (valor de APC igual a zero) 
da tendência ao longo de toda a série histórica analisada (KIM et al., 2000). Utilizou-se o 
método de permutação de Monte Carlo como teste de significância (KIM et al., 2000). 

Realizou-se a pressuposição de homocedasticidade, de autocorrelação e de 
normalidade dos resíduos dos modelos mais adequados para os ajustes para cada estado 

http://surveillance.cancer.gov/joinpoint/
http://surveillance.cancer.gov/joinpoint/
http://surveillance.cancer.gov/joinpoint/
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a fi m de verifi car a compatibilidade de análise proposta. 
Por se tratar de dados públicos e irrestritos, o estudo foi dispensado de apreciação 

ética.

3 |  RESULTADOS E DISCUSSÃO
Entre os anos de 2000 e 2018, nasceram vivas 2.265.910, das quais 1.369 

apresentaram alguma malformação do sistema nervosos central, representando uma 
incidência de 0,6 casos por mil nascidos vivos (Tabela1).

Nos anos de 2015 e 2016, houve aumento signifi cativo deste tipo de malformação 
no estado do Maranhão, concomitante com o surto da síndrome congênita associada à 
infecção pelo vírus Zika (SCZ), que representaram 140 casos confi rmados nestes dois 
anos de estudo (de FRANÇA et al., 2018). 

Tabela 1. Distribuição dos indicadores epidemiológicos de malformações congênitas do SNC, 
Maranhão, 2000-2018.   

Neste mesmo período, houve aumento gradual no número de nascidos vivos, no 
coefi ciente de incidência e no número absoluto de todas as categorias de malformação 
congênita do Sistema Nervoso Central (Tabela 1).

Houve tendência signifi cativa de aumento, tanto no número de casos de nascidos 
vivos com malformações congênitas do sistema nervoso (APC=6,0, p=0,00) quanto no 



 
Medicina e Adesão à Inovação: A cura mediada pela tecnologia 2 Capítulo 13 101

indicador de incidência (APC=6,1, p=0,00) sem a formação de pontos de inflexão (Figuras 
1 e 2). 

Figura 1. Tendência na ocorrência dos casos de malformações congênitas do SNC, Maranhão, 2000-
2018. 

Figura 2. Tendência na incidência por 1000 NV de malformações congênitas do SNC, Maranhão, 2000-
2018.   
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A ocorrência de MC do Sistema Nervoso no Brasil, de 2010 a 2014, mostrou 
destaque para a região Sudeste com 3.916 casos, seguida pela Nordeste com 2.702. Em 
relação aos anos com a maior ocorrência de casos, em 2011 foram 2.054 e no ano de 
2012 foram 1.946 casos. Em adição, observa-se que em todas as regiões o número de 
notifi cações diminuiu ou estabilizou, enquanto na região Nordeste, este número aumentou 
(PEREIRA et al., 2018).

Quanto à associação das mortes em crianças com malformação congênita do 
sistema nervoso, a região Sudeste apresentou maior número de casos (n=857), seguida da 
região Nordeste (n=761) (PEREIRA et al., 2018).

As malformações mais frequentes foram hidrocefalia congênita não-especifi cada 
(Q039) e anencefalia (Q000). Houve também aumento signifi cativo no número de casos de 
espinha bífi da (Figura 3 e Tabela 1).

Figura 3. Distribuição das categorias de malformações congênitas do SNC, Maranhão, 2000-2018.   

A elevada frequência de hidrocefalia encontrada neste estudo encontra-se em 
consonância com outros estudos realizados em território nacional. Em dois estudos de base 
hospitalar conduzidos em Vitória da conquista (BA) e Aracajú (SE), verifi cou-se frequências 
elevadas de hidrocefalia congênita, da ordem de 45,5% e 42,6%, respectivamente (DUTRA 
et al., 2017; PORTO et al., 2015).

Lima; Vianna; Moraes (2017) identifi caram que 41,2% dos nascidos vivos no estado 
da Paraíba entre 2010 e 2016 apresentaram microcefalia e apenas 23% diagnósticos de 
hidrocefalia. Apesar deste resultado, os autores argumentaram que em apenas dois dos 
sete anos em estudo houve a ocorrência de casos persistentes de microcefalia, que foram 
os anos de 2015 e 2016. Este período foi marcado por uma mudança na série histórica 
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da microcefalia no SINASC. Desde o ano 2000, a prevalência de microcefalia em recém-
nascidos era de 5,5/100.000 vivos nascimentos, com essa frequência se mantendo estável 
até 2010 (5,7/100.000 nascidos vivos). No final de 2015, a incidência aumentou para 
99,7/100.000 nascidos vivos, correspondendo a um Aumento de 20 vezes em comparação 
com a taxa observada em anos anteriores (WHO, 2015). 

A hidrocefalia congênita é caracterizada como um distúrbio da circulação do líquido 
cefalorraquidiano, com acúmulo intraventricular de fluido cérebro-espinhal, o que resulta 
em dilatação ventricular progressiva. Pode apresentar-se clinicamente de forma isolada 
ou associada a outro defeito congênito. No Brasil, a taxa descrita é 22,3 casos por 10.000 
nascimentos, valor considerado significativamente mais elevado que em outros países 
latino-americanos (HERRERA; CIFUENTES, 2011).

Uma abordagem diagnóstica apropriada é essencial para identificar adequadamente 
a malformação congênita, otimizando as estratégias de intervenção, entre elas o 
encaminhamento aos centros de assistência terciária, a definição da duração da gestação 
e do tipo de parto, antecipação de cuidados de subespecialidades, bem como a condução 
do aconselhamento familiar sobre prognóstico e gestão terapêutica (WEEDN et al., 2013). 

Métodos de diagnóstico por imagem, especialmente ultrassom transvaginal 
e tridimensional de alta resolução, bem como a ressonância magnética, têm sido uma 
ferramenta importante na avaliação pré-natal de malformações do SNC, permitindo 
diagnósticos cada vez mais precisos (POOH, 2012).

A ultrassonografia pré-natal (USG) é um método muito eficiente na detecção de 
anomalias congênitas importantes, mas falta especificidade, que é essencial para o 
diagnóstico da síndrome. Ela oferece uma oportunidade de estudar o feto anormal em um 
período anterior estágio de desenvolvimento, o que melhora o tratamento de bebês nascidos 
vivos afetados. Apesar do diagnóstico pré-natal, a autópsia fetal ainda desempenha um 
papel vital na confirmação e identificação de anomalias congênitas. A autópsia fetal junto 
com USG ajuda no aconselhamento dos pais para prevenir anomalias congênitas em 
gestações futuras (PUSHPA et al., 2016).

Os casos de defeitos do tubo neural (DTN) representaram 35% (22% de anencefalia 
e 13% de espinha bífida) das notificações, um valor considerado elevado, especialmente 
quando se considera que este tipo de malformação pode ser prevenido com fortificação de 
farinhas com ácido fólico.  

Um estudo conduzido em 7 estados brasileiros (Mato Grosso do Sul, Espírito Santo, 
Rio de Janeiro, São Paulo, Paraná, Rio Grande do Sul e Santa Catarina) e o Distrito Federal 
mostrou que foram notificados 8.554 defeitos do tubo neural em 17.925.729 nascidos vivos 
entre 2001 e 2014. No mesmo período, 2.663 defeitos do tubo neural foram relatados 
em 194.858 natimortos. A prevalência geral de defeitos do tubo neural caiu de 0,79 por 
1000 pré-fortificação com ácido fólico para 0,55 por 1000 pós-fortificação com ácido fólico. 
Para natimortos, a prevalência caiu de 17,74 por 1000 natimortos antes da fortificação 



 
Medicina e Adesão à Inovação: A cura mediada pela tecnologia 2 Capítulo 13 104

para 11,70 por 1000 natimortos após a fortificação. Os valores correspondentes entre os 
nascidos vivos foram 0,57 e 0,44, respectivamente. Em adição, anencefalia foi o DTN mais 
frequente, seguido por espinha bífida e encefalocele (SANTOS et al., 2016).

Segundo a literatura, a espinha bífida é o DTN mais comum, o que diverge dos 
achados deste estudo. Desse modo, acredita-se que, pelo menos no Brasil, a espinha 
bífida ocorre com mais frequência em natimortos do que em nascidos vivos. O uso de 
dados de nascidos vivos pode levar a subestimações na prevalência geral de defeitos do 
tubo neural (MACHENRY, 1979).

Os pontos fortes deste estudo foram o uso dos dados provenientes da Declaração 
de Nascido Vivo (DNV) cujos dados estão disponíveis no SINASC de base populacional 
e a duração da série histórica que foi capas de detectar mudanças ao longo de 19 anos 
de estudo, considerando-se a cobertura entre 90 e 100% deste sistema no estado do 
Maranhão.

Por outro lado, algumas limitações precisam ser consideradas na interpretação 
dos resultados do estudo. Apesar da ampla cobertura dos dados de base populacional 
refletindo o verdadeiro nível populacional da morbidade, os dados podem estar sujeitos à 
subnotificação, que é uma das limitações dos estudos ecológicos, além de diagnósticos 
equivocados e incompletude informações preenchidas na DNV.

4 |  CONSIDERAÇÕES FINAIS
Os resultados demonstram aumento significativo nas notificações de malformações 

congênitas do sistema nervoso central no estado do Maranhão durante o período estudado 
e destacam a importância do diagnóstico precoce deste e melhoria na qualidade da 
notificação deste tipo de anomalia para efetivação de políticas de prevenção primária. 
Além disso, muitos defeitos identificados possuem elevada letalidade, apesar de serem 
preveníveis.
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