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Sindrome da rubéola congénita
e a ocorréncia de cardiopatias congénitas

Congenital rubella syndrome and the occurrence of congenital heart disease

Jodo A Granzottil, Fernando TV Amaral?, Cristiane A Sassamoto’, Marcos A Nunes?, Marcos A Grellet®

Resumo

Durante um periodo de 5 anos, 20 criangas portadoras da
Sindrome da Rubéola Congénita foram avaliadas com o obje-
tivo de se documentar a incidéncia e o tipo de cardiopatia
presentes. Cardiopatia congénita foi encontrada em 45% dos
casos, sendo o PCA o defeito mais freqiiente, seguido pela CIV
e CIA. Defeitos auditivos ocorreram em 83% dos doze casos
estudados. Lesdo oftdlmica foi detectada em 69% dos treze
casos avaliados, a catarata foi a lesdo mais freqiiente. Associ-
acdo de 66% entre lesdo oftdlmica e cardiopatia foi detectada.
Em relagdo ao indice nutricional, 70% estava entre o percentil
25 e 50. A incidéncia de defeitos congénitos e a documentacio
de um niimero expressivo de casos num periodo curto de tempo,
indicam uma prevalénciaimportante da sindrome e conseqiien-
te necessidade de controle mais rigido dos programas de
vacinacao.
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Introducao

A rubéola foi reconhecida como entidade especifica
em 1815!, sendo posteriormente caracterizada como do-
enga benigna em 18662. Em 1941, Gregg? descreveu a
triade de surdez, catarata e cardiopatia em filhos de maes
infectadas no 1° trimestre de gestacdo. Entretanto, somen-
te apds o impacto sécio-econdmico provocado pela epide-
mia nos EUA entre 1962 e 19654, a comunidade foi
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Abstract

Aiming to document the incidence and type of associated
congenital heart disease, 20 children affected with the
congenital rubella syndrome have been evaluated during a 5
year period, starting 1988. Congenital heart disease was detect-
edin45% of the cases. Persistent ductus arteriosus was the most
frequent finding, followed by ventricular and atrial septal
defects. Hearing disturbances ocurred in 83% of the 12 cases
studied. Ophtalmic lesions appeared in 69% of the 13 cases
analysed, congenital cataracts being the most frequent one. An
association of 66% was found between ofthalmic and heart
lesions. Regarding the nutritional index, 70% of the cases were
situated between the 25™ and 50t percentile. The relevant
incidence of congenital defects and the documentation of an
important number of cases in a short period of time point out to
a significant prevalence of the syndrome with imperative need
improve the vaccination programs.
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alertada para a gravidade do problema. Neste periodo,
foram registrados 12,5 milhdes de casos, com mais de
11.000 fetos mortos pela infecg¢do e 20.000 recém-nasci-
dos com a sindrome da rubéola congénita.

Posteriormente a grande epidemia nos EUA, virios
estudos culminaram com a descoberta da vacina, e seu
licenciamento foi obtido em 1969. A profilaxia com a
vacinagdo € recomendada entre 1 ano e a puberdade, sendo
que a vacinacao de mulheres adultas s6 deverd ser feita se
aprova de inibi¢do da hemoaglutinagao for negativa, além
da possibilidade de gravidez ter sido afastada com segu-
ranca no momento da vacinag@o e nos 6 meses seguintes.
Ap6s o licenciamento da vacina nos EUA, o programa de
vacinacdo reduziu a ocorréncia de 1064 casos/ano para
apenas 20 casos/ano, mostrando uma tendéncia para a
extingdo da doenca.
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A Sindrome da Rubéola Congénita envolve vdrias
malformacde na dependéncia da fase da gestacao em que
a viremia se instalou. A catarata e as lesdes cardiovascu-
lares sdo manifestacdes freqiientes quando a infeccdo
materna ocorre durante as primeiras oito semanas, e a
surdez tende a ocorrer quando essa agressdo acontece nas
primeiras dezesseis semanas, fato esse relacionado a em-
briologia dos 6rgdos>-0. O objetivo deste trabalho é relatar
as repercussoes cardiacas encontradas num grupo de paci-
entes portadores de rubéola congénita. Paralelamente se-
rio descritas as lesdes oftalmicas e neurosensoriais, assim
como as repercussdes sobre o estado nutricional.

Pacientes e Métodos

Durante o periodo de 1988 a 1992, um estudo prospec-
tivo foi feito com 20 criangas, 10 do sexo masculino,
portadoras da sindrome da rubéola congénita. Esses paci-
entes foram avaliados no ambulatério de Cardiologia
Pediatrica do Hospital das Clinicas da Faculdade de Me-
dicina de Ribeirdo Preto com objetivo diagndstico e tera-
péutico. A idade variou de 1 més a 7 anos, e o diagndstico
sindromico foi estabelecido baseado nos achados clinicos
e no teste de hemoaglutinacdo positivo. A idade materna
variou de 18 a 32 anos (x: 24 + 4 anos). O “screening”
cardiolégico constou de exame fisico seguido por avalia-
cdo radiolégica, eletrocardiogrifica e ecocardiogréfica
bidimensional e com doppler a cores. O exame auditivo foi
realizado em 12 pacientes (60%), através de audiometria
condicionada, audiometria de tronco cerebral e impedan-
ciometria. Avaliacdo oftalmoldgica completa foi realiza-
da em 13(65%) pacientes. A andlise do estado nutricional
foi feita através do indice pondero-estatural, que consiste
no quociente entre peso/estatura pelo indice peso/estatura
no percentil 50% da tabela estatura/idade e peso/estatura
do National /Center for Health Statistics (NCHS)”.

Resultados

Avaliacdo Cardiologica: nove (45%) pacientes apre-
sentavam alteracdes cardiacas com a seguinte distribui-
¢ao: persisténcia do canal arterial (PCA) - 3; comunicacao
interventricular (CIV) - 2; comunicagdo interatrial (CIA)
- 2; estenose pulmonar supravalvar - 1 e Doenca de Ebstein
-1, (Tabela 1). Nos antecedentes obstétricos, todos tinham
relato de rubéola clinica no 1° e 2° trimestre de gestacgao,
principalmente no 2° e 3° més de gravidez.

Tabela 1 - Presencade defeitos associados com arubéola congé-

nita
Defeitos congénitos Presente Ausente Total
Cardiopatia congénita 09 11 20
Déficit auditivo (BERA) 10 02 12
Déficit visual 09 04 13
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Avaliacdo Auditiva: a presenca de defeito auditivo
ocorreu em 10 (83%) entre os 12 pacientes estudados,
sendo a disacusia neurosensorial profunda a lesdo mais
encontrada.

Avaliagdo Oftalmologica: nove (69%) dos 13 pacien-
tes avaliados estavam acometidos. Catarata isolada foi a
lesdo mais comumente encontrada, 55% (n=>5). Microof-
talmia e catarata associada ocorreu em 2 (23%) casos,
retinopatia em 1 (11%) e atrofia da iris em 1 (11%) caso.

Estado Nutricional: o indice pondero-estatural foi
obtido em 18 criangas. Nessas, 70% estavam entre os
valores 0,75 e 1,0, ou seja, entre o percentil 25 e 50 do
indice nutricional.

Entre os 9 casos com alteragdes cardiacas, 6 estavam
associados a catarata, 1 a surdez isolada e 2 a surdez € a
catarata simultaneamente. Entre os 9 casos de lesdo oftél-
mica, 6 (66%) tinham cardiopatia congénita, enquanto os
4 sem lesdo oftdlmica ndo tinham cardiopatia.

Avaliacdo Neurologica: nesta casuistica tivemos tam-
bém 4 casos de microcefalia e 2 de porencefalia.

Discussao

Nosso material, registrando uma ocorréncia de 45% de
casos com cardiopatia, € compardvel com dados de outros
trabalhos. Cooper® encontrou 52% de cardiopatia em seus
casos, sem porém especificar o tipo de defeito. Gregg?
encontrou 56% de incidéncia, enquanto Givens?, mais
recentemente, relatou 58% de incidéncia em seus pacien-
tes. O tipo de lesdo encontrada na nossa casuistica também
€ similar aos relatos existentes: PCA foi a lesdo mais
comumente encontrada, seguida de CIV, CIA e Estenose
Pulmonar. Essas lesdes podem ser consideradas simples,
com grande possibilidade de evolugdo favordvel, mesmo
se tratamento cirdrgico for necessario. Todavia, a estenose
de ramos pulmonares pode apresentar localizacdo e gravi-
dade varidveis. A suspeita clinica dessa entidade é baseada
na deteccao de sopro sist6lico no foco pulmonar nos casos
com estenose proxima da valva pulmonar, como ocorreu
em | dos nossos pacientes, ou no achado de sopro continuo
difuso, principalmente no dorso e axilas, naqueles casos
com lesdes periféricas multiplas. As lesdes proximais
podem ser amenizadas através do cateterismo terapéutico,
enquanto as lesdes intraparenquimatosas sdo de dificil
acesso e limitam as possibilidades terapéuticas. Segundo
Stoermer!?, baseado no seu achado de 9 (39%) em 23
pacientes estudados, pacientes com PCA e estenose pul-
monar associada t€m relagdo importante com rubéola
congénita. Cardiopatias menos freqiientes podem ocorrer,
como um caso de estenose subvalvar adrtica recentemente
relatado!!. A ocorréncia destas cardiopatias difere da
encontrada na populacdo geral, em que a cardiopatia
congénita mais comum € a CIV (25%) e ndo a persisténcia
do canal arterial. Outra particularidade € que a doenca de
Ebstein (malformagdo da valva trictspide) é muito rara,
assim como a estenose pulmonar periférica. A existéncia
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destas duas cardiopatias demonstra, com clareza, que a
génese desses defeitos na rubéola congénita difere da
populacdo geral, em que predomina a heranga poligé€nica.

As afecdes auditivas e oculares, freqiientemente rela-
tadas na sindrome!2, foram de prevaléncia importante nos
nossos casos (83% e 69% respectivamente), e o desenvol-
vimento neuropsicomotor dessas criancas parece estar
relacionado a essas deficiéncias, além da encefalite e da
microcefalia que podem ocorrer. Outras manifestagdes da
rubéola congénita sdo retardo do crescimento intrauterino,
defeitos cerebrais, hepatite, meningoencefalite, hepato-
megalia, esplenomegalia, trombocitopenia, pneumonia
intersticial e lesdes Gsseas.

Um aspecto interessante é a possivel associagdo mais
estreita entre lesdo oftdlmica e cardiopatia. Geltzer! en-
controu uma incidéncia de 56% de cardiopatia entre os
seus casos sem lesdo oftdlmica e de 96% nos casos com tal
lesdo. A simultaneidade da ocorréncia de cardiopatia e de
lesdo oftalmica, provavelmente, relaciona-se com o peri-
odo da embriogénese, em que ocorreu a lesdo. Na 32
semana de gestagcdo, o tubo cardiaco encontra-se muito
préximo ao neural, o que poderia explicar a simultaneida-
de das lesdes, aumentando a incidéncia da oftalmopatia.
No material de Givens®, a prevaléncia de cardiopatia nos
pacientes com lesdo oftdlmica foi de 62%, enquanto a
prevaléncia de lesdo oftdlmica nos pacientes com cardio-
patia foi de 82%. No nosso trabalho os nidmeros sio
semelhantes: 66% de cardiopatia nos casos com lesdo
oftdlmica, e prevaléncia de lesdo oftdlmica, em 75% dos
casos portadores de cardiopatia.

O presente estudo, mostrando uma incidéncia impor-
tante de defeitos congénitos, revela as graves repercussdes
da rubéola congénita e a importincia da utilizacdo da
vacina do virus atenuado como tentativa de soluc¢do final
do problema, lembrando, entretanto, que nenhum trata-
mento beneficia o recém-nascido. Além disso, o virus da
rubéola continua sendo encontrado na urina, na orofaringe
€ nos vdrios 6rgdos apds o nascimento, devendo esses
neonatos serem afastados de gestantes.

Concluimos que esta casuistica, documentando local-
mente 20 casos num periodo de 5 anos, aponta para uma
prevaléncia importante da sindrome da rubéola congeénita,
indicando a necessidade de controle mais rigido dos pro-
gramas de vacinacdo, ja que, nos EUA?J, a ocorréncia atual
€ de 20 casos/ano, indicando uma tendéncia para a extin-
¢ao da doenca.
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