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Resumo: Introducdo: as malformacBes congénitas sd0 a segunda maior causa de mortalidade entre os
recém-nascidos (RNs). Dentre as malformacfes congénitas, as malformacfes maiores sdo as
principais responsaveis pela mortalidade desta condicdo. Objetivos. identificar a incidéncia de
malformagdes congénitas maiores e sua mortalidade neonatal em um hospital terciario do Sul do
Brasil. Métodos. estudo retrospectivo, sendo incluidos os RNs com diagnostico pré-natal de
malformagdes congénitas, acompanhados pelo Servico de Medicina Fetal e Servico de
Neonatologia, nascidos nesta institui¢géo entre 2016 e 2018. As malformagdes foram classificadas
de acordo com o Cadigo Internacional de Doengas (CID 10). Excluidas malformagdes menores e
natimortos. Mortalidade neonatal foi definida como &bito ocorrido até 28 dias de vida
Resultados: De um total de 7016 nascimentos, 86 (1,2) apresentaram malformagéo congénita
maior. Do total de nascimentos, 51 (0,7) evoluiram para oObito, sendo que destes 26 (51),
apresentavam malformagdo congénita maior. A malformagdo mais frequente foi a de sistema
nervoso central (25,6), destacando-se a meningomielocele (11,6), seguida pelas malformagdes do
trato urinario (15,1) e maformagdes da parede abdominal (11,6). A maior causa de 6bito foi a
hérnia diafragmética (26,9), seguida por malformacBes do sistema nervoso central (23) e
sindromes genéticas (15,3). A idade gestacional (IG) foi determinante de mortalidade, entre os
sobreviventes a |G foi 37 +2 sem e entre os que foram a 6bito a IG foi 35 +4 sem (p=0,03).
Conclusdo: dentre os RNs com malformagdes congénitas maiores, a associacdo com menor idade
gestacional foi determinante de mortalidade, enfatizando a necessidade de adequado manegjo pré
e pos natal para um melhor desfecho.
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