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Objetivo - Determinar a prevalência e outros aspec-
tos epidemiológicos das cardiopatias congênitas.

Métodos - Estudo populacional retrospectivo, de cri-
anças nascidas no município de Londrina, de janeiro/89 a
dezembro/98 (80.262 nascidos vivos). Os diagnósticos fo-
ram confirmados por necropsia, dados cirúrgicos, catete-
rismo ou ecocardiografia.

Resultados - O total obtido foi de 441 crianças, que
correspondendo a uma prevalência de 5,494: 1.000 nas-
cidos-vivos. A lesão mais comum foi a comunicação inter-
ventricular. Foi detectado pequeno número de transposi-
ção das grandes artérias e de hipoplasia do ventrículo es-
querdo. Foram encontradas altas proporções de comuni-
cação interventricular (28,3%) e de defeito átrio-ven-
tricular (8,1%). Doenças sindrômicas estiveram presentes
em 51 crianças (11,35%) e anomalias não sindrômicas em
outras 52 (12,01%).

Conclusão - A prevalência de cardiopatia congêni-
ta em Londrina situa-se na mesma faixa de prevalências
encontradas em outras regiões do globo. Ela pode refletir
a realidade na região sul do Brasil, uma vez que as carac-
terísticas populacionais nos três estados são muito seme-
lhantes.
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  Artigo Original

A partir dos estudos pioneiros realizados por Abbott
na década de 20,  numerosos artigos sobre a prevalência de
cardiopatias congênitas na  América do Norte e na Europa
já foram publicados. Desde quando Caddell 1, em 1967, ob-
servou que “... a verdadeira incidência e distribuição das
cardiopatias congênitas nas regiões tropicais e subtropi-
cais não é conhecida”, a prevalência das cardiopatias con-
gênitas em grande parte do globo permanece desconhecida,
não há qualquer  referência a pesquisas populacionais que
tenham sido realizadas na América Latina (fontes: MED-
LINE e LILACS).

Londrina é a segunda cidade em importância no Estado
do Paraná e a terceira maior cidade do sul do país. Sua popu-
lação é de 426.607 habitantes, 90% dos quais vivem na área
urbana. As principais causas de morte no primeiro ano de
vida são as doenças perinatais (47%), as anomalias congê-
nitas (21%) e as doenças respiratórias e infecciosas (18%).
A mortalidade infantil é de 14,48:1.000 nascidos vivos que,
embora elevada, situa-se bem abaixo do índice brasileiro,
que é de 40,0:1.000 nascidos-vivos. (Censo Demográfico
Brasileiro, 1996).  Aproximadamente, três em quatro habitan-
tes residem na periferia da cidade,  entre  condições de po-
breza extrema e de classe média baixa. No que se refere à po-
pulação mais carente, principalmente na área rural, vários fa-
tores contribuem para que sejam efetuadas poucas visitas
aos serviços pediátricos de atenção à saúde, onde a detec-
ção precoce de anomalias cardiovasculares pode trazer uma
significativa diferença para a sobrevivência de crianças com
lesões potencialmente passíveis de tratamento, mas que são
letais se não diagnosticadas e tratadas 2.

Métodos

O presente estudo envolveu 441 crianças nascidas em
Londrina (áreas rural e urbana) desde janeiro/89 até dezem-
bro/98. A determinação exata da população de recém-nasci-
dos vivos foi feita por meio de dados demográficos oficiais
(Fundação Instituto Brasileiro de Geografia e Estatística).

Os dados coletados incluíram: 1) todas as crianças
com cardiopatia congênita  nascidas em hospitais públi-
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cos ou na rede hospitalar conveniada ao SUS (Sistema
Único de Saúde); 2) as crianças com suspeita de serem
portadoras de cardiopatia congênita, encaminhadas das
unidades básicas de saúde para os ambulatórios de car-
diologia pediátrica. Todos os diagnósticos foram confir-
mados, corrigidos,  e/ou complementados por ecocardio-
grafia, cateterismo, procedimentos cirúrgicos ou necrop-
sia. Os casos de bloqueio átrio-ventricular completo foram
diagnosticados por eletrocardiografia e ecocardiografia
para exclusão de defeitos estruturais concomitantes. Car-
diopatia congênita foi definida como sendo uma anomalia
estrutural do coração ou dos grandes vasos, que apre-
senta real ou potencial importância funcional. Esta defini-
ção difere da definição clássica de Mitchell e cols. 3 que in-
clui apenas as malformações grosseiras. As crianças com
persistência de canal arterial só foram admitidas se tives-
sem mais de 10 dias de vida se peso normal ao nascimento
ou mais de três meses quando idade gestacional inferior a
37 semanas. Os casos de atresia pulmonar com comunica-
ção interventricular foram classificados como tetralogia
de Fallot.

Categorias diagnósticas - como considerável número de
pacientes apresentava mais de um defeito cardíaco, adotou-se
sistema hierárquico de classificação, o que permitiu incluir cada
paciente em apenas uma categoria diagnóstica 4.

Afecções concomitantes -os pacientes com suspeita
de doença genética ou cromossômica foram submetidos a
estudo genético, salvo os casos com fenótipo conclusivo.
Nos casos em que ocorreram concomitância de síndrome
anomalia extracardíaca não sindrômica, prevaleceu a doen-
ça mais grave para efeitos de classificação.

Resultados

A maioria dos casos teve o diagnóstico estabelecido
no primeiro ano de vida (tab. I).

A prevalência calculada foi igual a 5,494:1.000 nasci-
dos-vivos. A distribuição das lesões e as freqüências cor-
respondentes figuram na tabela II.

Setenta e seis pacientes (17%) apresentavam dois ou
mais defeitos cardíacos e foram classificados de acordo com
a ordem de importância hierárquica, que leva em conta a gra-
vidade das lesões. Os defeitos mais comumente encontra-
dos em associação a outros foram a comunicação interven-
tricular, a estenose pulmonar e o  canal átrio-ventricular.

Sob o diagnóstico de heterotaxia, foram detectados 16
defeitos subjacentes que, caso tivessem sido considerados
dentro de suas próprias categorias anatômicas, algumas li-
geiras alterações em número, porcentagem e prevalência te-
riam sido observadas (ventrículo único: 15, 3,4%, 0,186;
atresia tricúspide: 8, 1,8%, 0,099; tronco arterioso: 3, 0,7%,
0,037; D-transposição de grandes artérias: 10, 2,26%, 0,124;
L-transposição de grandes artérias: 4, 0,9%, 0,049; canal
átrio-ventricular: 39, 8,8%, 0,485; atresia pulmonar: 8, 1,8%,
0,099; tetralogia de Fallot: 34, 7,7%, 0,423; comunicação in-
terventricular: 126, 28,5%, 1,569).

Anomalias não cardíacas associadasforam detectadas
em 104 (24%) pacientes: doenças sindrômicas em 51 (tab. III)
e anomalias não sindrômicas em outras 53 crianças (tab. IV).

A tendência à não realização de operações paliativas,
dando-se preferência às corretivas antecedeu a data de iní-
cio desde estudo, a despeito do que 52 (11,8%) pacientes
foram submetidos a tais procedimentos, dado o alto risco
que apresentavam para operações corretivas por ocasião
do diagnóstico. Procedimentos percutâneos foram realiza-
dos em 29 (6,6%) e operações corretivas em 154 (34,9%). O
índice total de mortalidade foi de 10% (óbitos após procedi-
mentos paliativos: 7; após procedimentos percutâneos: 2;
após operações corretivas: 14).

Quatorze defeitos evoluíram para resolução espontâ-
nea, todos  confirmados por ecocardiografia [11 (8,8%) comu-
nicações interventriculares e 3 (8,8%) defeitos interatriais].

Das 441 crianças estudadas, 346 (78%) tiveram segui-

Tabela I - Distribuição dos pacientes segundo a idade

Idade n %

<1 mês 81 18
1 – 3  meses 102 23
4 – 6  meses  69 16
7 – 12 meses  97 22
1 ano  55 12
2 – 4 anos 24 5
5 – 9 anos 13  3

Total 441 100

Tabela II - Freqüências diagnósticas de acordo com a
classificação hierárquica

Diagnósticos n % n:1000

Heterotaxia 15 3,4  0,186
Ventrículo único 12 2,7  0,149
Ventrículo esquerdo hipoplásico 8 1,8  0,099
Atresia tricúspide 7 1,6 0,087
Tronco arterioso 2 0,5 0,024
Dupla via de entrada de ventrículo direito 5 1,1 0,062
D-Transposição de grandes artérias 8 1,8 0,099
L-Transposição das grandes artérias 3 0,7 0,037
Canal atrioventricular 36 8,1 0,448
Drenagem anômala total de veias pulmonares 6 1,4 0,074
Atresia pulmonar 5 1,1 0,062
Tetralogia de Fallot 33 7,5 0,411
Coarctação da aorta 17 3,8 0,211
Comunicação interventricular 125 28,3 1,557
Estenose aórtica 19 4,3 0,236
Estenose pulmonar 41 9,3 0,510
Comunicação interatrial 34 7,7 0,423
Persistência do canal arterial 26 5,9 0,323
Outros (*) 39 8,8 0,485
Total 441 100,0 5,494

(*) Válvula aórtica bicúspide:15;3,4;0,186 – Prolapso de válvula mitral
com regurgitação: 6; 1,4; 0,074 – Dilatação idiopática de artéria pulmo-
nar: 3; 0,7; 0,037 – anomalia de Ebstein: 3; 0,7;0,037 – Bloqueio
atrioventricular completo: 2; 0,5; 0,024 – prolapso de válvula mitral
associado a dilatação de raiz aórtica: 2; 0,5;0,024  (agenesia de artéria
pulmonar direita, banda anômala isolada em ventrículo direito, agenesia
de válvula pulmonar, duplo arco aórtico, válvula mitral em pára-quedas,
insuficiência mitral congênita, janela aorto-pulmonar, hipoplasia de
ventrículo direito: 1; 0,25; 0,012 para cada anomalia ).
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mento completo ao longo do período de estudo. Em 35 cir-
cunstâncias, não foi possível estabelecer qualquer contato
posterior com as respectivas famílias e 26 crianças abando-
naram o seguimento em virtude  de causas psico-sociocul-
turais. Entre as que não retornaram houve predomínio das
que foram submetidas a operações corretivas. Dessa forma,
não foi possível determinar a mortalidade cirúrgica tardia.

Discussão

Nem todos os defeitos cardíacos congênitos são evi-
dentes no início da infância. Assim, estudos de prevalência
que envolvam também crianças com mais de um ano de vida
obviamente podem detectar número maior de casos. Por ou-
tro lado, o conjunto das cardiopatias vistas em unidades de
internação de qualquer grande hospital destinado a cuida-

dos terciários, provavelmente não representa a população
em seu todo.

O reconhecimento e o diagnóstico das cardiopatias
congênitas mais provavelmente ocorrem entre crianças que
nasceram e/ou vivem em  centros urbanos modernos ou
cerca deles, onde geralmente existe interesse especial em re-
lação ao problema, além de  recursos necessários para dia-
gnóstico completo e tratamento adequado. O estudo epi-
demiológico que mais provavelmente permite obter resulta-
dos confiáveis sobre a real  incidência das cardiopatias
congênitas é aquele que abrange um grande número de nas-
cimentos e no qual a incidência das cardiopatias é determi-
nada com base em dados populacionais oficiais 5.

Nos últimos 40 anos foram realizados vários estudos
sobre o índice estimado de cardiopatia congênita em gru-
pos populacionais, assim como sobre  a distribuição das le-

Tabela III - Associação entre doenças sindrômicas e categorias diagnósticas

Síndrome n % Categoria diagnóstica  n %

Trissomia 21 28 55 Canal atrioventricular 17 33
Comunicação interventricular 9 18
Persistência  de canal arterial 2 4

Rubéola congênita 10 20 Comunicação interventricular 1 2
Estenose pulmonar 3 6

Comunicação interatrial 1 2
Persistência de canal arterial 3 6

Outros 2 4
Marfan 2 4 PVM + dilatação de raiz aórtica 2 4
Trissomia 13 1 2 Canal atrioventricular 1 2
Beckwith-Wiedeman 1 2 Estenose pulmonar 1 2
Pierre Robin 1 2 Tetralogia de Fallot 1 2
Cornelia de Lange 1 2 Comunicação interventricular 1 2
Holt-Oram 1 2 Comunicação interatrial 1 2
Coffin-Lowry 1 2 Comunicação interatrial 1 2
Não definida 2 4 Estenose aórtica 2 4
Associação CHARGE 2 4 Atresia tricúspide 1 2

Comunicação interventricular 1 2
Associação VACTERL 1 2 Ventrículo único 1 2
Total 51 100 51 100

PVM- prolapso de válvula mitral.

Tabela IV - Anomalias extracardíacas e categorias diagnósticas

Categoria diagnóstica Anomalias   extracardíacas
 n % leve  moderada grave

Heterotaxia - - 1 1 2
Ventrículo único - - 1 1 2
Atresia tricúspide 1 1 - 2 4
Dupla via de saída de VD - 1 1 2 4
Transposição de grandes artérias 1 3 - 4 8
Canal atrioventricular 1 4 2 7 13
Atresia pulmonar 2 - - 2 4
Tetralogia de Fallot 3 1 1 5 9
Coarctação da aorta - 1 - 1 2
Comunicação interventricular 6 8 2 16 30
Estenose aórtica 1 - - 1 2
Estenose pulmonar 1 1 - 2 4
Comunicação interatrial 1 1 - 2 4
Outras 5 2 - 7 13
Total 21 23 9 53 100

VD- ventrículo direito.
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sões específicas. No decorrer desse longo período, impor-
tantes avanços diagnósticos e terapêuticos foram desen-
volvidos. A ecocardiografia trouxe notável aperfeiçoamen-
to na precisão diagnóstica,  que anteriormente só era obtida
por meio de métodos invasivos. Por sua própria experiência,
Tubman e cols. 6 concluíram que a Doppler-ecocardiografia
deve ser admitida como sendo o gold standard para a detec-
ção das cardiopatias congênitas.

A relação entre o número de crianças portadoras de car-
diopatia congênita e o de nascidos-vivos foi de 5,494:1.000. A
média  obtida a partir de oito significativos trabalhos realiza-
dos nas duas últimas décadas, em diferentes regiões com
etnias diversas, é igual a 6,450:1.000 (tab. V).

Caso essa média pudesse ser aplicada à realidade de
Londrina, 77 casos de cardiopatia congênita não teriam
sido detectados entre os 80.262 nascidos-vivos no período
do estudo. Tal acréscimo corresponderia a 0,956:1.000 nas-
cidos-vivos. Tendo em vista que 20% das crianças com car-
diopatia congênita morrem no primeiro ano de vida, e que
5% das restantes morrem a cada ano nos quatro anos  sub-
seqüentes 15, seria possível admitir que, pelo menos, 53 cri-
anças com cardiopatia congênita ainda não diagnosticada
estariam vivendo na comunidade.

Os estudos relacionados na tabela V foram seleciona-
dos por incluirem a avaliação ecocardiográfica como critério
indispensável para o diagnóstico das cardiopatias congê-
nitas. Mesmo assim, os índices obtidos variam de 4,50 a 8,80
por 1.000 nascidos-vivos. Diferenças metodológicas - espe-
cialmente  a abrangência da atitude diagnóstica e o rigor no
critério de admissão dos casos - poderiam explicar discre-
pâncias tão significativas.

Ferencs e cols. 10 admitiram que critérios muito restriti-
vos podem constituir-se em vieses, quando se pretende ava-
liar a prevalência real das cardiopatias congênitas. Conceito
semelhante foi defendido por Hoffman e Christianson 16 e
também por Lorenzo e cols. 17 que, em estudo realizado na
Espanha, numa população de  38.674 escolares, com idades
entre 4 e 12 anos, todos sem diagnóstico prévio de cardiopatia
congênita, detectaram incidência de 2,3:1.000 e citam vários es-
tudos realizados em outras regiões,  com resultados similares.

No presente estudo foram incluídas todas as crianças
portadoras de cardiopatia congênita, nascidas de 1989 a
1998 no município de Londrina. A adoção desse critério per-
mitiu que 92 (21%) pacientes com idade acima de um ano

Tabela V - Prevalência (n: 1.000 nascidos-vivos) em diferentes
regiões, nos últimos 20 anos

Autores n:1000

Abu-Harb M, et al. 7 Inglaterra 1985-1990 4,70
Alexis C, Ishmael RG 8 Barbados 1988-1990 5,50
Bower C, Ramsay JM 9 Austrália 1984-1993 7,65
Ferencz C, et al. 10 Estados Unidos 1981-1984 4,50
Grabitz RG, et al. 11 Canadá 1981-1984 5,54
Greh V 12 Malta 1990-1994  8,80
Klimentova T, et al. 13 Eslováquia 1981-1987 7,81
Schoetzan A, et al. 14 Alemanha 1984-1991 7,13
Média 6,45

fossem incluídos. Caso o critério de admissão tivesse sido
mais restrito, considerando apenas  crianças com menos de
um ano de idade, a prevalência teria sido reduzida para
4,348:1.000 nascidos-vivos, índice muito semelhante à mé-
dia  de 4,185:1.000 obtida a partir dos dados de três entre os
mais importantes estudos realizados na América do Norte,
que adotaram tal critério 4,10,11. Assim, nossa metodologia
está de acordo com o que Ferencz e cols. 10 assinalaram no
Baltimore-Washington Infant Study: “a avaliação sistemá-
tica de coortes, (....) é de grande valor para o estabelecimen-
to da prevalência das cardiopatias congênitas, utilizando
critério de admissão que inclua os escolares”. Por outro
lado, se apenas as cardiopatias congênitas diagnosticadas
por métodos invasivos em crianças no primeiro ano de vida
(222 casos) tivessem sido consideradas na presente casuís-
tica, o índice obtido teria sido de 2,765:1.000, muito próximo
do índice apresentado no Report of the New England Infant
Cardiac Program 4.

No estudo ora apresentado, as freqüências obtidas
para transposição das grandes artérias e para hipoplasia do
ventrículo esquerdo situaram-se significativamente abaixo
do esperado, provavelmente em decorrência do não diag-
nóstico de todos os casos. Na eventualidade de a verdadei-
ra prevalência desses defeitos ser igual à obtida em outros
estudos, oito casos de transposição das grandes artérias e
sete de hipoplasia do ventrículo esquerdo não foram  detec-
tados. Adotando essa hipótese, seria possível admitir que
tais pacientes, dada a gravidade das lesões, tivessem mor-
rido algumas horas ou poucos dias após o nascimento, an-
tes que o diagnóstico pudesse ser efetuado. Abu-Harb e
cols. 7 mostraram que o diagnóstico das cardiopatias congê-
nitas pode passar inadvertido em 30% das crianças durante
as primeiras semanas de vida. De acordo com os dados co-
lhidos por esses autores, cerca de 200 crianças morrem anu-
almente na Grã-Bretanha em decorrência de  cardiopatias
não diagnosticadas; concluem que a ocorrência de tais ca-
sos provavelmente seja ainda maior nos países onde o aces-
so a serviços especializados é mais difícil. Quando os óbitos
devidos a cardiopatias congênitas não diagnosticadas dei-
xam de ser levados na devida conta, obtém-se baixa preva-
lência de cardiopatias complexas, o que mascara o quadro
real. Assim, é necessário assegurar atitude diagnóstica
mais eficiente, por meio de programas de treinamento. Táis
programas, na opinião dos mesmos autores, devem envol-
ver os profissionais que atuam em berçários e na rede de
atenção primária, com o objetivo de incrementar o reconhe-
cimento das cardiopatias congênitas em recém-nascidos e
em lactentes pequenos, possibilitando tratamento precoce
e redução da mortalidade infantil. A tendência atual, no en-
tanto, está dirigida para a antecipação do diagnóstico, reali-
zando-o in utero, por meio da ecocardiografia fetal. Este
método é ainda pouco acessível para a população da maioria
dos centros urbanos do país, dados o seu custo e a carência
de profissionais habilitados.

As malformações cardiovasculares congênitas fre-
qüentemente estão associadas a outras anomalias. Segundo
Goodship e cols.18, o defeito cromossômico que com maior
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freqüência se acompanha de cardiopatia congênita é a tris-
somia 21. Mitchell e cols. 3 encontraram em sua série que
30,1% de todas as crianças com cardiopatia congênita ti-
nham também malformações extracardíacas, com elevado ín-
dice de mortalidade, salientando-se a síndrome de Down,
presente em 14% da casuística. Dados semelhantes foram
relatados por outros autores 4,6, 9,19.

No presente estudo, com  exceção de três pacientes
(síndrome de Marfan, 2; e síndrome de Coffin-Lowry, 1), as
anormalidades extracardíacas foram detectadas no primeiro
ano de vida. A condição mais freqüente foi a trissomia 21,
detectada em 28 pacientes, o que corresponde a 54,9% dos
pacientes sindrômicos e a 8,02% de todos os casos de car-
diopatia congênita. A segunda síndrome mais freqüente foi
a rubéola congênita, presente em 10  pacientes. A vacina
contra rubéola tornou-se disponível no sistema de saúde
pública do Paraná a partir de 1996, e o primeiro programa es-
tadual de vacinação destinado a mulheres em idade repro-
dutiva ocorreu apenas em 1998. As anomalias extracardía-
cas não sindrômicas, à semelhança do critério utilizado por
Fyler 4, foram arbitrariamente classificadas em: a) graves -
aquelas que representam ameaça importante à vida, sendo
passíveis apenas de tratamento suportivo; b) moderadas -
responsáveis por grau variável de incapacitação física, sen-
do passíveis de tratamento corretivo parcial; c) discretas -
com pequena repercussão no bem-estar dos pacientes e
sem implicar em risco de morte, sendo passíveis de correção
completa. No entanto, a combinação de qualquer anomalia

extracardíaca com cardiopatia congênita pode interferir de
forma importante no prognóstico tanto de uma como de
outra, fazendo com que a classificação adotada tenha mérito
apenas didático.

A ocorrência de oclusão espontânea de alguns defei-
tos congênitos já foi  bem documentada 4,20.

Na casuística ora apresentada, 11 (8,80%) pacientes
com comunicação interventricular e 3 (8,82%) com comuni-
cação inter-atrial tiveram seus defeitos ocluídos de forma
espontânea. Nenhum caso foi observado entre os portado-
res de persistência do canal arterial, uma vez que todos são
sistematicamente encaminhados para correção cirúrgica.
Na medida em que o presente estudo tem característica lon-
gitudinal, e que o acompanhamento dos pacientes com co-
municação interventricular ou inter-atrial é primordialmente
clínico na maioria dos casos,  espera-se que, nos próximos
anos, outras ocorrências de oclusão espontânea possam
ser detectadas.

Houve uma atenção especial direcionada aos pacien-
tes que não retornaram aos serviços. Muitos casos perten-
centes às camadas  mais pobres da população procedem de
famílias residentes na periferia da cidade e que trabalham na
zona rural, mudando de uma localidade para outra na depen-
dência das oportunidades de trabalho. A maioria delas é
constituída por pessoas de baixo grau de instrução e que,
por isso, não têm compreensão adequada a respeito da
condição dos pacientes, como já foi bem comentado por
Allen e cols 2.
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