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Resumo: [INTRODUÇÃO] - Mundialmente, as malformações congênitas do sistema nervoso central (MC-
SNC) representam 25% de todas as anomalias congênitas (AC) e são uma das principais causas 
de mortalidade neonatal em nascidos vivos (NV) com AC. [OBJETIVOS] - Analisar, no Estado 
de São Paulo (ESP), a tendência temporal da prevalência, mortalidade neonatal e letalidade de 
NV com MC-SNC entre 2004 e 2015. [METODOOLOGIA] - Estudo populacional realizado com 
uma base vinculada dos dados das declarações de NV e de óbitos dos filhos de mães residentes 
no ESP entre 2004-2015, que incluiu todos os NV com idade gestacional ?22 semanas e/ou peso 
ao nascer ?400g. MC-SNC foi definida pela presença dos códigos Q00-Q07 (CID-10) nas 
certidões de óbito e/ou NV e classificada como isolada (apenas códigos Q00-Q07) ou não isolada 
(com códigos de AC não relacionados a MC-SNC). Morte neonatal associada a MC-SNC foi 
definida como óbito entre 0-27 dias após o nascimento em NV com MC-SNC. Foram calculadas 
as taxas de prevalência, mortalidade neonatal e letalidade da MC-SNC. A variação percentual 
anual (APC) com intervalo de confiança de 95% (IC95%) das taxas foram estimadas por Prais-
Winsten. Kaplan-Meier estimou o tempo até o óbito. [RESULTADOS] - Dos 7.237.628 RN 
incluídos, 7526 (0,1%) tinham MC-SNC e 2935 (39,0%) morreram durante o período neonatal. 
MC-SNC isolada foi observada em 5475 NV, com 1525 (28%) óbitos neonatais. Dos 2051 NV 
com MC-SNC não isolada, 1410 (69%) morreram no período neonatal. A prevalência e a 
letalidade neonatal da MC-SNC como um todo foram estacionárias, enquanto a mortalidade 
neonatal foi decrescente (APC -1,66, IC95% -3,09 a -0,21). Para MC-SNC isolada houve redução 
na prevalência (APC -3,00, IC95% -4,66 a -1,30), mortalidade neonatal (APC -4,74, IC95% -6,87 
a -2,57) e letalidade (APC -1,90, IC95% -3,29 a -0,49). Para MC-SNC não isolada, a prevalência 
aumentou (APC 6,54, IC95% 3,54 a 9,62), a mortalidade neonatal foi estacionária e a letalidade 
diminuiu (APC -4,98, IC95% -7,35 a -2,54). O tempo até a morte associada a MC-SNC foi de 18 
horas após o nascimento. [CONCLUSÃO] - Entre 2004 e 2015 no ESP, a prevalência da MC-
SNC foi estável, com mortalidade decrescente. A letalidade foi decrescente para a MC-SNC 
como um todo, para MC-SNC isolada e para MC-SNC não isolada, contudo a mortalidade 
permaneceu elevada, principalmente no primeiro dia após o nascimento.
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