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Resumo

Objetivo: analisar criticamente o aumento da incidência de
hidrocefalia na Maternidade do CAISM – UNICAMP, identificando
o(s) fator(es) que podem explicar esse aumento.

Casuística e métodos: estudou-se os portadores de hidrocefalia
nascidos no CAISM, no período de setembro de 1987 a dezembro de
1998, exceto as hidrocefalias secundárias a defeito de fechamento de
tubo neural. Os dados foram coletados a partir dos arquivos do
Programa de Genética Perinatal-CAISM, incluindo as fichas
ECLAMC e as do Ambulatório de Genética Perinatal, além de
prontuários médicos hospitalares dos recém-nascidos e/ou de suas
mães. As hidrocefalias foram classificadas em quatro grupos clini-
camente distintos. As incidências das hidrocefalias e suas tendênci-
as foram estudadas a partir do teste de tendência de Cochran-
Armitage.

Resultados: foram registrados 111 recém-nascidos portadores
de hidrocefalia (3,16/1.000 nascimentos). A incidência anual das
hidrocefalias mostra uma tendência em aumento significativa
(p=0,001), que se acentuou após 1992.  Dos 4 subgrupos de hidro-
cefalias (isoladas, associadas a infecção, associadas a síndromes
dismórficas e associadas a defeitos múltiplos), apenas entre as
isoladas foi observada tendência em aumento significativa (p=0,001).
A maioria, 85% (94/111), das hidrocefalias registradas no período
tinha diagnóstico pré-natal, e dessas, em 66% identificou-se um
encaminhamento para o CAISM devido a tal diagnóstico.

 Conclusões: o presente estudo sugere fortemente que a tendên-
cia em aumento das hidrocefalias no CAISM está associada ao
diagnóstico ultra-sonográfico pré-natal e conseqüente encaminha-
mento preferencial desses casos para o CAISM, dada a sua condição
de hospital de referência na região. Dentre os grupos clínicos de
hidrocefalia, a tendência em aumento se verifica especialmente no
grupo, etiologicamente heterogêneo, das hidrocefalias isoladas.
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Abstract

Objective: to investigate the increasing incidence of
hydrocephaly at the Hospital CAISM-UNICAMP and to identify its
probable causes.

Methods: all children with hydrocephaly delivered at CAISM
from September 1987 to December 1998 were studied. Those children
presenting hydrocephaly due to neural tube defects were excluded.
Data were collected from medical records of the Perinatal Genetics
Sector (CAISM). Hydrocephaly incidence and statistical trend were
analyzed using the Cochran-Armitage test.

Results: during the study, 111 infants with hydrocephaly (3.16/
1,000 births) were identified. The annual incidence shows a significant
increasing trend of hydrocephaly cases (p = 0.001). This phenomenon
has been more evident since 1992. After classifying hydrocephaly in
four subgroups (i.e., isolated hydrocephaly, hydrocephaly associated
with congenital infection, syndromic hydrocephaly, and hydrocephaly
associated with multiple defects), only isolated hydrocephaly cases
show a significant increasing trend (p = 0.001). Ultrasonographic
prenatal diagnosis was performed in most hydrocephaly cases (85%,
94/111). In this group, 66% of the cases were transferred to CAISM
because of the diagnosis of hydrocephaly.

Conclusion: the present study strongly suggests that the
increasing trend of hydrocephaly at CAISM might be related to the
ultrasonography prenatal diagnosis. The subsequent referral of these
cases to CAISM is due to the fact that this center is located in a
Reference Hospital. Finally, among the hydrocephaly clinic groups,
the increasing trend is specially observed in the etiological
heterogeneous group of isolated hydrocephaly.

J Pediatr (Rio J) 2003;79(2):135-40: congenital hydrocephaly,
prenatal diagnosis, incidence, ultrasonography.

Incidência de hidrocefalia congênita

e o papel do diagnóstico pré-natal
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Introdução

O exame de ultra-sonografia (USG) tem permitido
diagnósticos cada vez mais precoces dos defeitos congêni-
tos (DC) durante a vida intra-uterina, e tem sido utilizado
como o principal método diagnóstico para rastreamento
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dos DC na população1. Como conseqüência, a maior utili-
zação da USG pelos obstetras, tanto na rotina quanto em
gestações de alto risco, tem aumentado a detecção de
anomalias fetais, dentre elas a hidrocefalia, cujo diagnósti-
co tem sido cada vez mais precoce.

A hidrocefalia, no passado identificada por um períme-
tro cefálico ao nascimento acima de 2 desvios padrão da
média, atualmente vem sendo definida como uma entidade
clínica caracterizada por um distúrbio da circulação liquó-
rica, que causa o acúmulo intraventricular do líquido cefa-
lorraquidiano, resultando em dilatação ventricular progres-
siva2. A hidrocefalia geralmente acontece como conse-
qüência de uma obstrução à circulação liquórica, que pode
ocorrer em vários locais, no forame de Monro, no aqueduto
de Sylvius, no forame de Magendie, no forame de Luschka,
ou no espaço subaracnoídeo. Sua etiologia pode estar
ligada a fatores de origem genética ou ambiental, ou ainda
tratar-se de uma herança multifatorial. A herança autossô-
mica recessiva tem sido proposta em vários casos de recor-
rência familiar3. A herança recessiva ligada ao X é conhe-
cidamente associada à estenose do aqueduto de Sylvius4, e
ocorre em cerca 2% das hidrocefalias congênitas5.

A hidrocefalia é dita congênita quando diagnosticada ao
nascimento, ou logo após, ou, como vem acontecendo mais
recentemente, durante o pré-natal.

A hidrocefalia tem sido uma das anomalias de mais fácil
detecção durante o pré-natal, seu diagnóstico pode ser feito
a partir do segundo trimestre de gestação, através de avali-
ações do tamanho ventricular, do tamanho do átrio ventri-
cular e da sua relação com o plexo coróide6.

Do ponto de vista clínico-dismorfológico, a hidrocefa-
lia pode ser dividida em isolada ou associada a outros
defeitos congênitos (DC). As isoladas, em geral, podem ser
decorrentes, ou estar associadas a malformações do SNC,
ou a infecções congênitas, especialmente a toxoplasmose.
Dentre as hidrocefalias associadas a outros defeitos congê-
nitos, encontram-se os casos clínicos com malformações
múltiplas e sem definição clínico-etiológica (polimalfor-
mados verdadeiros) e aqueles associados a síndromes dis-
mórficas. Mais de 400 quadros sindrômicos, com os mais
diversos tipos de etiologia, tem a hidrocefalia na sua cons-
telação de achados clínicos7,8. Outro grupo que ainda se
pode considerar é o das hidrocefalias secundárias aos
defeitos de fechamento de tubo neural (DFTN), que geral-
mente é analisado separadamente, por pertencer a uma
categoria de defeitos relativamente bem definidos.

A inicidência das hidrocefalias varia de 0,3 a 1,0/1.000
nascimentos1,9,10-14. Essas variações podem estar relacio-
nadas a diferenças étnicas e geográficas, além de diferenças
metodológicas, como casuística de base hospitalar ou po-
pulacional, inclusão ou não de natimortos e inclusão ou não
de hidrocefalias secundária ao DFTN.

De acordo com os dados apresentados nos últimos
documentos finais do programa Estudo Colaborativo Lati-
no-Americano de Malformações Congênitas (ECLAMC),

do qual o do Centro de Atenção Integral à Saúde da Mulher
(CAISM), na UNICAMP, é integrante desde setembro/
1987, vem sendo observado, nos últimos anos, um aumento
de alguns defeitos congênitos maiores, dentre eles a hidro-
cefalia. Esse aumento tem ocorrido principalmente em
hospitais universitários, como é o caso do CAISM, que é
uma maternidade universitária, de nível terciário e, portan-
to, referência na região15,16.

Com o objetivo de identificar possíveis fatores relacio-
nados ao aumento na incidência das hidrocefalias, em
especial os relacionados ao diagnóstico pré-natal, tomou-
se, para estudo, a população de recém-nascidos da Mater-
nidade do CAISM, durante um período de 11 anos.

Material e métodos

Os dados foram coletados a partir dos arquivos do
Programa de Genética Perinatal no CAISM, revisando as
fichas do ECLAMC, referentes à Maternidade do CAISM,
e do Ambulatório de Genética Perinatal (AGP). Além
desses, os prontuários hospitalares dos recém-nascidos
e/ou das mães também foram revisados. O período estuda-
do compreendeu setembro/1987 a dezembro/1998.

O ECLAMC é um programa de investigação clínica e
epidemiológica, de base hopitalar, que notifica recém-
nascidos portadores de defeitos congênitos, bem como
controles pareados por sexo, todos oriundos de maternida-
des sul-americanas, desde junho de 1967. Estão registrados
no programa todos os nascimentos, vivos, de qualquer peso,
e mortos com 500g ou mais.

O grupo das hidrocefalias foi classificado clinicamente
em 4 subgrupos: hidrocefalia isolada, hidrocefalia associa-
da a infecções congênitas, hidrocefalia associada a síndro-
mes dismórficas e hidrocefalia associada a outros defeitos
congênitos, sem diagnóstico clínico-etiológico definido
(polimalformados verdadeiros).

Analisaram-se as incidências das hidrocefalias e suas
tendências no período, utilizando-se o teste de tendência de
Cochran-Armitage. Analisou-se também o perímetro cefá-
lico ao nascimento, com intuito de averiguar eventuais
diferenças relacionadas ao diagnóstico pré-natal. Essa va-
riável foi estudada separadamente: (1) no grupo dos recém-
nascidos com hidrocefalia encaminhados com diagnóstico
prévio dessa anomalia e naqueles recém-nascidos cujos
encaminhamentos tiveram outros motivos que não a hidro-
cefalia, e (2) nos períodos de 1987 a 1991 e de 1992 a 1998.
O corte do período se dá no momento em que o diagnóstico
pré-natal por ultra-sonografia se intensifica e o Serviço de
Medicina Fetal começa a ser esboçado no CAISM. Para a
comparação das médias de posição e dispersão do períme-
tro cefálico foi usado o teste de Mann-Witney, e para a
distribuição do percentil do perímetro cefálico, o teste
exato de Fisher.

O projeto do presente estudo teve a aprovação da
comissão de pesquisa e de ética do CAISM-UNICAMP.
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Resultados

No período estudado (setembro/1987 a dezembro/1998),
observou-se um total de 35.112 nascimentos, dos quais,
2.015 apresentaram um ou mais defeitos congênitos (DC),
e desses, 111 apresentaram hidrocefalia; portanto, a inci-
dência de DC no CAISM foi de 5,74%, e a de hidrocefalia
foi de 3,16/1.000 nascimentos.

Os 111 casos de hidrocefalia foram assim classificados:
38 casos de hidrocefalia isolada, 23 casos de hidrocefalia
associada à infecção congênita, 16 casos associados a
síndromes dismórficas e 34 casos de polimalformados.
Além desses, 54 casos de hidrocefalia secundária à DFTN
foram observados no período estudado, porém não incluí-
dos na presente amostra.

Os valores das incidências anuais e totais de hidrocefa-
lia e dos subgrupos estão descritos na Tabela 1, e a repre-
sentação gráfica da incidência geral das hidrocefalias pode
ser observada na Figura 1. A tendência em aumento, obser-
vada no grupo das hidrocefalias, principalmente a partir de
1992, foi significativa (p=0,001). Quando esse grupo foi
subdividido nos tipos clínicos acima citados, apenas o
subgrupo das hidrocefalias isoladas apresentou tendência
em aumento significativa (p=0,001).

Em relação às variáveis estudadas nos 111 casos de
hidrocefalia, encontrou-se média de peso ao nascimento de
2.606g (DP=925), média de idade materna de 24 anos
(DP=6,1), média de idade paterna de 28,1 anos (DP=7,5),
razão de sexo de 0,9:1, incidência de 1,8% de gemelaridade
e 2,2% de consangüinidade parental. Houve um predomí-
nio de primigestas (46,8%) e de parto cesáreo (58,7%). A
idade gestacional na qual ocorreu o diagnóstico foi em

média 28,6 semanas (DP=5,4). A média do perímetro
cefálico ao nascimento foi 36,2cm, sendo 55,4% dos casos
acima do percentil 90. A média de idade gestacional ao
nascimento foi de 36,6 semanas.

Dos 111 recém-nascidos portadores de hidrocefalia,
91,1% (92/111) iniciaram o pré-natal em outro serviço,
tendo sido encaminhados ao CAISM devido ao diagnóstico
prévio de hidrocefalia (68 casos), ou por outras causas
(quatro casos por outras anomalias fetais e 20 casos por
patologia materna). Em 11 casos, não se sabe onde foi
realizado o pré-natal, as gestantes chegaram ao CAISM
para o parto. Foram analisadas as tendências da incidência
do subgrupo das hidrocefalias encaminhadas por diagnós-
tico pré-natal prévio de hidrocefalia, bem como do subgru-
po daquelas encaminhadas por outros motivos, entre as
quais se incluem os 11 casos encaminhados apenas para o
parto. Ambas apresentaram tendência em aumento signifi-
cativa (p=0,001 e p=0,043, respectivamente).

Em 94 casos (85,5%) o diagnóstico de hidrocefalia
ocorreu durante o pré-natal, em 6 (5,5%) foi imediatamente
após o parto, e em 10 (9,1%), pós-natal. Em relação aos
exames complementares, 102 (92,7%) gestantes realizaram
USG pré-natal, 75 (70,8%) recém-nascidos foram subme-
tidos a USG transfontanela, e 34 (32,7%) à TC de crânio. O
exame do cariótipo, por cordocentese, ou pós-natal, foi
realizado em 57 (54,8%) casos.

A média do perímetro cefálico (37,7cm) foi significati-
vamente maior no grupo das hidrocefalias encaminhadas
com diagnóstico prévio (p=0,007). Também houve um
predomínio de perímetro cefálico acima do percentil 90 (38
casos) nesse subgrupo, quando comparado ao subgrupo das
hidrocefalias encaminhadas por outras causas (34,3cm)
(Tabela 2). Quando se comparou o perímetro cefálico dos

Tabela 1 - Incidências anuais e totais, por 1.000 nascimentos,
das hidrocefalias e dos subgrupos (hidrocefalia iso-
lada, associada à infecção congênita, associada a
síndromes dismórficas e polimalformados) – perío-
do de setembro de 1987 a dezembro de 1998, na
maternidade do CAISM

Ano Inc. Isolada Infecção Sindrô- Polimal-

HC congênita mica formados

1987 0,00 0,00 0,00 0,00 0,00
1988 1,81 0,45 0,90 0,00 0,45
1989 0,72 0,36 0,00 0,00 0,36
1990 2,46 0,00 0,70 0,00 1,76
1991 1,91 0,64 1,27 0,00 0,00
1992 1,85 0,93 0,31 0,31 0,31
1993 4,24 1,13 0,28 1,13 1,70
1994 4,61 1,44 0,58 1,15 1,44
1995 4,44 0,74 1,48 0,74 1,48
1996 3,58 1,30 0,65 0,65 0,98
1997 3,39 1,70 0,57 0,28 0,85
1998 5,50 2,75 0,83 0,55 1,38

Total 3,16 1,09 0,66 0,46 0,97

Figura 1 - Incidência anual de hidrocefalia, síndrome de Down
e fenda lábio-palatina, de setembro de 1987 a dezem-
bro de 1998
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hidrocéfalos em dois períodos distintos (1987 a 1991 e
1992 a 1998), não se observou diferença significativa
(p=0,751) (Tabela 3).

A facilidade de detecção das hidrocefalias pela ultra-
sonografia pré-natal é bem conhecida na literatura. Pober,
Greene e Holmes, em estudo de 59 fetos com anomalias do
SNC, associadas ou não a outras anomalias, encontraram
uma acurácia de 90% para as hidrocefalias, 33% para outras
anomalias do SNC, e 24 % para anomalias extra-SNC18.
Nyberg et al. (1987) encontraram acurácia de 90% em
detectar hidrocefalia associada ou não a outras anomalias
do SNC19.

A tendência em aumento das hidrocefalias no CAISM,
no período estudado, principalmente a partir de 1992 foi
notada tanto no subgrupo de casos já encaminhados com
diagnóstico prévio de hidrocefalia fetal (68 casos - 66%),
quanto nos casos encaminhados por outros motivos (35
casos - 34%). A tendência em aumento no primeiro subgru-
po é favorável à interpretação da influência direta e real do
diagnóstico pré-natal na incidência geral das hidrocefalias
no CAISM. Corrobora essa afirmação o fato de ser a
hidrocefalia uma anomalia estrutural de muito fácil detec-
ção intra-útero18,19 e, portanto, capaz de influenciar direta-
mente na incidência ao nascimento desse defeito, quando a
avaliação dessa é feita tendo como população de base a de
nascimentos hospitalares, como no presente estudo.

Tomando-se como comparação dois outros diagnósti-
cos, a síndrome de Down e as fendas lábio-palatinas, ambos
passíveis de serem detectados durante o pré-natal, porém
menos freqüentemente diagnosticados nessa fase, ao menos
em nosso meio, não se observa aumento na incidência
desses defeitos na casuística dos nascimentos do CAISM no
mesmo período estudado. A freqüência de diagnóstico pré-
natal, entre os casos de hidrocefalias, foi de 85,5%, enquan-
to que, entre os casos de S. de Down e de fendas lábio-
palatinas, essas freqüências foram respectivamente de 7,5%
e 14,3%, (Figura 1). Apesar do exame de USG atualmente
ser, potencialmente, disponível para todas as gestantes que
fazem pré-natal na rede pública de saúde, nem sempre ele
é realizado e, na maioria das vezes, só é feito após o 1º
trimestre de gestação, quando não é mais possível a avali-
ação da transluscência nucal, principal medida para rastre-
amento da síndrome de Down20. As fendas lábio-palatinas,
por outro lado, embora passíveis de ser detectadas a partir
do início do segundo trimestre gestacional, dificilmente é
diagnosticada, porque o exame morfológico fetal não faz
parte da rotina em nosso meio.

A tendência em aumento no subgrupo das hidrocefalias
encaminhadas por outros motivos sugere mais um aumento
real na incidência de hidrocefalia. Porém, dentre esses
casos, observou-se 4 casos encaminhados por outros defei-
tos fetais e 20 casos encaminhados por patologias maternas,
ambas situações nas quais a atenção a essas gestantes é
aumentada, provocando maior derivação de tais pacientes
para hospitais terciários, no caso o CAISM, e contribuindo
para essa tendência.

Quando se analisa a incidência das hidrocefalias por
subgrupos (isoladas, associadas a infecção congênita, asso-
ciadas a síndromes dismórficas e associadas a outros defei-

Tabela 2 - Médias, desvios padrão e medianas do perímetro
cefálico (PC) nas hidrocefalias encaminhadas com
diagnóstico prévio, nas hidrocefalias encaminhadas
por outros motivos e nos períodos de 1987 a 1991 e
1992 a 1998

A diferença no PC dos encaminhados por hidrocefalia e outros encaminha-

mentos é significativa (p=0,0071).

Enc. Outros 1987 a 1992 a

HC enc.  1991 1998

Média 37,7 34,3 34,8 36,5

Desvio padrão 6,5 4,9 4,5 6,3

Mediana 37,0 34,0 35,5 35,0

Tabela 3 - Percentis do perímetro cefálico (PC) nas hidrocefa-
lias encaminhadas com diagnóstico prévio, nas hi-
drocefalias encaminhadas por outros motivos e nos
períodos de 1987 a 1991 e 1992 a 1998

O predomínio de PC>percentil 90 nos encaminhamentos por hidrocefalia é

significativo (p=0,034).

Enc. Outros 1987 a 1992 a

HC enc.  1991 1998

nº (%) nº (%) nº (%) nº (%)

<10 3 (5,4) 4 (13,3) 1 (6,3) 7 (9,2)

Normal 15 (26,7) 14 (46,7) 7 (43,7) 26 (34,2)

>90 38 (67,9) 12 (40,0) 8 (50,0) 43 (56,6)

Discussão

O CAISM, sendo um centro de referência, com um
serviço de medicina fetal atuante desde 1993, apresenta
uma alta incidência de DC (5,7%), quando comparada à
incidência populacional de 3%17, e com a incidência geral
do ECLAMC (2,7%)16. Em relação às hidrocefalias, a
incidência mundial conhecida é de 0,3 a 1,0/1.000 nasci-
mentos1,9-14. No ECLAMC, durante o período entre 1982
a 1998, a incidência registrada de hidrocefalia foi de 0,74/
1.00016. No presente estudo, detectou-se uma incidência de
hidrocefalia quase cinco vezes maior - 3,16/1.000. Entre
esses recém-nascidos, foram observados predomínio de
parto cesáreo (58,7%) e de prematuros (média de idade
gestacional ao nascimento de 36,6 semanas), com média de
peso insuficiente ao nascimento (2.606g). Esses dados são
compatíveis com um grupo de defeitos congênitos graves,
como é o caso da hidrocefalia.

Incidência de hidrocefalia congênita... – Cavalcanti DP et alii
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tos estruturais), apenas o subgrupo das hidrocefalias isola-
das apresentou tendência em aumento significativa (Tabela
1). Pareceria, num primeiro momento, que um aumento real
de hidrocefalia estaria ocorrendo, porém convém lembrar
que, sendo as hidrocefalias isoladas um grupo muito hete-
rogêneo do ponto de vista etiológico, seria mais difícil
aceitar a hipótese de que vários fatores etiológicos, ao
mesmo tempo, estivessem agindo, direcionando um au-
mento na incidência dessa anomalia. De qualquer modo,
essa análise permitiu afastar um aumento nas incidências de
grupos relativamente bem definidos, como o das infecções
congênitas e o das síndromes dismórficas.

Conforme era esperado, na presente amostra, houve um
predomínio de macrocefalia (55,4% dos casos com percen-
til de perímetro cefálico maior que 90). A média do períme-
tro cefálico ao nascimento e o predomínio de perímetro
cefálico maior que o percentil 90 foram maiores no grupo
das hidrocefalias encaminhadas com diagnóstico prévio,
sugerindo que as hidrocefalias maiores, portanto mais gra-
ves, são mais precocemente detectadas e provavelmente de
diagnóstico pré-natal mais fácil. A semelhança dos períme-
tros cefálicos entre os dois períodos analisados (1987 a
1991 e 1992 a 1998) afasta uma hipótese inicial dos autores
de que o aumento na incidência de hidrocefalia, no segundo
período, estaria diretamente associado à detecção de au-
mento ventricular por USG pré-natal, sem aumento no
perímetro cefálico. No entanto, é interessante notar que dos
111 casos, 29 apresentavam perímetro cefálico normal e,
em 7 casos o perímetro estava abaixo do percentil 10
(Tabela 3). Portanto, 36 casos não teriam sido detectados na
ausência de USG pré-natal, já que tais casos não apresenta-
vam alterações morfológicas ao nascimento. É plausível
sugerir, portanto, que ao invés de um aumento real na
incidência das hidrocefalias durante o período estudado,
havia, na verdade, um subdiagnóstico de hidrocefalias ao
nascimento antes do incremento do uso do ultra-som no
período pré-natal. Em outras palavras, o que hoje parece ser
um aumento na incidência da hidrocefalia ao nascimento,
na realidade, está refletindo um subdiagnóstico dessa ano-
malia no passado.

Além do papel do exame de USG pré-natal e das
características hospitalares do CAISM, hospital universitá-
rio e de referência regional, no período estudado, ocorre-
ram alguns eventos que certamente contribuíram para al-
guns resultados encontrados. O programa de Genética
Perinatal, dentro do CAISM, iniciado em 1993, permitiu
que os DC fossem melhor investigados, aumentando, por
exemplo, os diagnósticos sindrômicos, que sem essa inves-
tigação seriam chamados apenas de polimalformados. O
Serviço de Medicina Fetal do CAISM, iniciado também em
1993, contribuiu e continua contribuindo para um maior
encaminhamento de gestantes de alto risco por causas
fetais. Esses eventos propiciaram uma maior atenção aos
defeitos congênitos e melhores condições de diagnóstico e
tratamento de pacientes mais graves, como é o caso da
hidrocefalia.
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