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INTRODUCAO

E do conhecimento geral que a consanguini-
dade influencia a incidéncia total e relativa das
doencas genéticas nas populagbes. Sabe-se
que os casamentos consanguineos fazem va-
riar o numero de situagdes autossémicas reces-
sivas e, duma forma mais discreta, o risco do
aparecimento e repeticdo de anomalias multi-
factorais (1; 2; 3).

(') H.S.M. — Servigo Pediatria-Unidade de Genética.
(3) D.G.C.S.P. — Divisdo de Epidemiologia.

O estudo de Schull (1; 3) que incidiu sobre
a descendéncia de filhos de primos em 1.° grau
e que teve a duracao de 10 anos, evidenciou
um franco aumento da mortalidade perinatal e
infantii quando comparado com a descendéncia
de nao consanguineos, verificando-se um li-
geiro aumento (0,7 %) no aparecimento de mal-
formagbes importantes.

Ligagbes incestuosas conduziram a um au-
mento de 30% na ocorréncia de mortalidade
ou malformagdes graves nas criancas geradas
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por essas ligagbes (1), assim como um aumento do
atraso mental sem anomalias detectaveis em cerca
de metade dessas criangas.

Populagbes com endogamia elevada, fechadas,
possuem um conjunto de doengas genéticas raras,
algumas s6 descritas na respectiva populagao. E este
0 caso de comunidades judias (por exemplo a Ashke-
nazi), comunidade Amish (nos EUA, estudadas por
V. Mckusich), comunidades libanesas (estudadas por
der Kaloustian e Colab (4), comunidades ciganas,
paquistanesas (3), etc.

A existéncia de genes recessivos patolégicos em
todos os individuos normais é a causa do aumento
de incidéncia destas doengas (1; 2; 3; 4; 5). Quando
existe parentesco e, obviamente, ascendentes co-
muns, o aparecimento de patologia nao depende duma
associacéo fortuita de genes raros — variavel com a
frequéncia do gene na populagdo — mas sim duma
associagao preferencial, na qual a possibilidade de
existéncia do mesmo gene vai depender do chamado
coeficiente de consanguinidade dos pais «F» (proba-
bilidade de existéncia em qualquer locus de dois ale-
los idénticos, provenientes dum ascendente comum).
Este coeficiente estd calculado para a maioria das
situacoes de parentesco (Quadro ). Embora muitas
destas ligagbes sejam impedidas e dificultadas pela
Igreja e pelo Estado, nem sempre estas restrigoes
estdo directamente relacionadas com o risco genético
e estdo ligadas a aspectos sociais, culturais, religio-
s0s e econdmicos. A variagdo de pais para pais e
de religido para religidao € muito grande (Quadro I).

QUADRO |

RESTRICOES LEGAIS AO CASAMENTO
E COEFICIENTE DE CONSANGUINIDADE «F»,
NAS VARIAS LIGAGOES COM PARENTESCOQ

CASAMENTOS REINO UNIDO EUA PORTUGAL| «F»
Entre Irm@os -... - vaes llegal ilegal llegal |1:4
Paickitho oo vt liegal llegal liegal |1:4
Avd(6)-Neta(0) ........ llegal llegal liegal |1:8
Tio(a)-Sobrinha(o) ..... llegal llegal Legal |18
(42 Estados)
Meios-Irméos ......... llegal llegal llegal |1:8
Meio Tio-Sobrinho(a) . . . llegal liegal Legal |1:16
(18 Estados)
Primos (1.° giaud)= . s Legal llegal Legal |[1:16
(30 Estados)
Duplamente Primos ....| Legal llegal Legal |1:18
(1 Estado)

Estudos conduzidos por Ten Kate e colab. (6) con-
firmam a existéncia frequente de consanguinidade
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«escondida» ou «ignorada» entre os dois membros
dum casal cuja respectiva origem geografica se en-
contre a curta distancia.

Por outro lado, populagoes isoladas ou derivadas
duma pequena populagao fundadora, podem possuir
genes recessivos muito raros com uma frequéncia
geral elevada nao chegando porém nunca Os seus
membros a um coeficiente de consanguinidade entre
si superior a primos em 1.° grau (1:16).

Populagbes com uma longa tradicao de alta con-
sanguinidade parecem por vezes possuir um risco
menor de aparecimento de doengas recessivas, como
se verificou na India ao comparar as Anomalias Congé-
nitas e a Mortalidade Perinatal — no grupo de filhos de
pais consanguineos e de pais nao consanguineos (1).

De tudo o que foi afirmado podemos concluir que
s6 populagdes desprovidas de genes patolégicos re-
cessivos poderiam realizar casamentos consanguineos
sem risco, o que leva a considerar a consanguinidade
um problema respeitante quer a geneticistas, quer a
especialistas de Saude Publica (3; 7; 8; 9; 10; 11).

O caélculo de incidéncia de casamento consangui-
neos pode ser feito de varias formas:

1. Estudo prospectivo numa amostra da populagao
com validade estatistica. E o método ideal mas
oneroso e dificil de executar.

2. Estudo retrospectivo baseado nos registos de
casamento das pardquias nos paises catolicos
(7; 8). A Igreja Catdlica considera necessaria
dispensa especial para casamentos entre tio(a)-
-sobrinha(o) e primos de 1.°, 2.° graus. Até ao
Século XX essa dispensa abrangia também os
primos em 3.° grau. E um estudo bastante rigo-
roso se houver um numero suficiente de casa-
mentos religiosos na populagao a estudar, o que
se tem verificado em Portugal. Como exemplo,
refira-sé o estudo efectuado para o periodo de
1939 a 1969, na Diocese do Porto por Tavares
M. P. e Ribeiro M. E. que mais adiante se des-
creve (7).

3. Estudo retrospectivo baseado em dados oficiais
obtidos através de recenseamentos. Se as infor-
macodes forem fidedignas permitem uma avalia-
¢ao continua e completa da consanguinidade.

4. Inguéritos em locais apropriados, por exemplo
em maternidades. Devem ser realizados em va-
rios estabelecimentos do territério de modo a
permitir estimar a incidéncia para o Pais ou area
a estudar.




Em Portugal existe pouca informacéo sobre casa-
mentos consanguineos (5). No entanto, ha alguns
dados indiciadores duma consanguinidade moderada-
mente elevada relativamente a outros paises da Eu-
ropa e aos Estados Unidos da América (7).

No referido estudo da Taxa de Consanguinidade
na Diocese do Porto (7), foram encontrados valores
de 118 (*) que se aproximam dos da Franga (110) (*)
e dos da Espanha (203) (*), embora longe dos verifi-
cados noutros paises europeus como a Holanda (1) (*).

Freire-Maia, em 1957 (5), cita niveis de consangui-
nidade em diferentes paises e apresenta dados por-
tugueses do Instituto Nacional de Estatistica (INE)
relativos a incidéncia de casamentos consanguineos
com valores francamente mais elevados que os de
Italia e Holanda, também obtidos por Institutos Ofi-
ciais.

Finalmente em 1977 P. Tachen e colab. (2) afirmam,
sem referenciar! ..., a alta consanguinidade existente
entre os emigrantes portugueses comparativamente
a populagao francesa.

Todos estes dados, incompletos e até contradito-
rios, justificam uma tentativa de avaliagao destes va-
lores no momento actual, comparando, se possivel,
distritos com condi¢des geogréficas étnicas e culturais
diferentes.

MATERIAL E METODOS

O Instituto Nacional de Estatistica publica anual-
mente no seu volume «Estatisticas Demogréaficas»
(12) uma informagao respeitante aos «casamentos
celebrados». Nesta informagéo, os casamentos encon-
tram-se agrupados segundo a forma de celebragéo,
regime de bens, parentesco, idade dos cénjuges, es-
tados civis anteriores e por Distritos, nas Regides
Auténomas e nas cidades de Lisboa e Porto.

No item «parentesco dos conjuges» encontram-se
descriminadas as situagbes «sem parentesco», «tio(a)
e sobrinha(o)», «primos» e «cunhados».

Fomos informados que estes dados s3o recolhidos
pelos funcionérios do registo civil (na altura do casa-
mento) e fazem parte de um inquérito preenchido em
impresso proprio e enviado, posteriormente, ao INE.

O registo de «primos» refere-se a primos de 1.° grau
(resultantes de casamentos de filhos de irmaos).

Entre os casamentos «com parentesco» existe o
item «cunhados» que foi obviamente excluido do nosso
estudo, por ndo haver entre estes consanguinidade
aumentada.

(*) /100000

Foram estudados casamentos compreendidos entre
o ano de 1980 e 1986 (inclusivé) em Portugal Conti-
nental e Regides Auténomas dos Acores e Madeira.
O numero total de casamentos realizados durante
este periodo foi de 504 631. O numero total de casa-
mentos de «culto catdlico» foi de 374 421 (74 %).
O Distrito da Guarda registou os percentuais mais
elevados ao longo do periodo, com cerca de 94% e o
de Setubal o mais baixo com 39%.

Calculo do coeficiente de consanguinidade:

Com o objectivo de avaliar as consequéncias gené-
ticas da consanguinidade, Sewall Wright propds o cal-
culo de um coeficiente que ponderasse a probabili-
dade de cada uma das situagdes de facto (casamento
entre primos, entre tios e sobrinhos, etc., obtendo-se
um valor médio para a regido ou pais, pelo somatério
das contribuicbes parciais dos casamentos com pa-
rentesco (8; 11).

Este coeficiente traduz a probabilidade de que um
individuo receba num locus especifico, dois genes que
sd0 idénticos por descendéncia e originarios de um
antepassado comum.

Assim, por exemplo, numa populacdo de 100 ca-
sais:

Se, 5 sdo primos em primeiro grau (F = 1/16), 7 séo
primos em segundo grau (F = 1/64) e os restantes
88, nao sao reconhecidamente parentes, temos que
o valor médio da taxa de consanguinidade se obtém
pelo somatério das probabilidades parciais.

[(5/100) x (1/16)] + [(7/100) x (1/64)] =
0.0031 + 0.0011 = 0.0042

A incidéncia total de casamentos consanguineos
foi para o periodo estudado de 0,293% ou seja, cerca
de 3 casamentos em cada mil celebrados. O célculo
desta incidéncia foi realizado apés exclusdo dos ca-
samentos «entre cunhados» dos casamentos com pa-
rentesco.

A incidéncia relativa dos casamentos entre primos
e entre tio(a)/sobrinha(o) (proibidos nalguns paises,
ver Quadro ) foi respectivamente de 0,229% e 0,064 %
no periodo de 1980 a 1986. No primeiro caso apesar
de algumas flutuagdes a situagao aparenta uma certa
estabilidade, enquanto que entre tio(a) e sobrinha(o)
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parece estar a decrescer, nomeadamente desde 1982,
tendo atingido o valor de 9 (*) em 1986 (Figura 1).

FIGURA 1

CASAMENTOS COM PARENTESCO EM PORTUGAL
(1980-1986)
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A incidéncia de casamentos consanguineos por Dis-
trito foi a que consta da Figura 2. !

Verifica-se que no periodo considerado as Regides
Auténomas da Madeira e dos Agores apresentam os
valores mais elevados respectivamente com 85,0 (*)
e 59,6 (*), varias vezes acima da taxa de consangui-
nidade registada para Portugal (22,3) (*) e para a ge-
neralidade dos paises europeus.

Para além da insularidade, outros factores como o
isolamento geogréfico e certas tradigbes culturais tém
certamente contribuido para os elevados indices re-
gistados, como é o caso de Braganga com 42,3 (*)
e Guarda com 30,7 (*). Regides mais afluentes regis-
taram menores taxas de consanguinidade destacando-
-se o Distrito do Porto com 12,5 (*).

A Figura 3 ilustra de forma mais clara as regides
com taxas de consanguinidade acima da média do
Pais, no periodo considerado.

(*) /100000

FIGURA 2

CONSANGUINIDADE NOS DISTRITOS DO CONTINENTE
E REGIOES AUTONOMAS, NO PERIODO DE 1980-1986
(/100000)

/ Legenda:
r : E: « 22.26
. MADEIRA V4 22.26-37.95
: 7 f BZ2R 37.96-5365
2 il 53.66 - 69.35

69.36 - 85.05

FIGURA 3

TAXA DE CONSANGUINIDADE NOS DISTRITOS
ACIMA DA MEDIA DO PAIS
(1980-1986)
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PORTUGAL, SIMULTANEAMENTE JOVEM

E ENVELHECIDO

Teresa Amaral Martins

Uma breve andlise a distribuigao etaria da popula-
¢ao de cada um dos distritos e regides autbnomas
nos anos de 1975, 1981 e 1987 sugeriu-nos um apro-
fundamento do estudo nos individuos de idade inferior
a 15 anos e igual ou superior a 65 anos, a fim de

se conseguir localizar geograficamente no Pais, as
populagbes mais jovens e mais envelhecidas.

O quadro seguinte traduz assim a evolugéo percen-
tual dos grupos estudados, nos anos acima referidos.

EVOLUGAO DA PERCENTAGEM DE JOVENS E DE IDOSOS
NA POPULAGAO DE PORTUGAL (')

1987
DR % POPUL. < 15 ANOS % POPUL. = 65 ANOS

E REGIOES AUTONOMAS 1975 1981 1987 1975 1981 1987
CONTINENTE . s e e o s 27,5 253 219 99 115 12,5
VTS e R e e 32,3 27,6 23,6 8,4 10,0 10,8
Belah . o sl ity S te el 22,2 21,1 19;0 12,2 16,7 18,1
Blaga. . oo i e e 37,3 32,1 27,1 7,3 8,7 9,0
Braganca ... oo e g e 313 25,7 20,8 11,2 13,8 15,3
CasteloBranco = o0 ot e 23,4 20,5 17,9 14,5 7.9 19.5
Caimbral ..o i s e 23,9 23,1 20,3 12,8 14,2 15,1
EVora = ivoioe ok B 20,3 20,9 19,3 12,2 15,0 16,5
Baro: .o e s e 19,3 21,1 19,8 15,1 15,0 17,4
Guarda- - o e e e e 26,9 22,4 19,5 14,5 17,6 18,8
Eeiria i v el i s e 269 24,6 21,4 10,1 11,7 13,0
Kisboa i v v v i 23,0 23,0 20,0 9.6 10,3 11,9
Bodalegre .. . ol v 19 7 19,6 17,9 14,5 18,3 19,9
Porto . i .o i 32,2 28,1 24,0 7.3 8,7 9,3
Santgremis i a e e 23,1 221 19,2 12 7 14,3 159
Setdbal™: "ol L o e e 23,1 24,7 21,7 7,3 8,8 10,3
Vidna do:Castelo == 1 - b oo o 31,1 27,0 22,6 11,4 14,0 14,8
Vil Real 7 e 34,3 28,7 23,3 9,2 7 12,7
WSO L e e s 30,7 27,5 23,6 17 13,6 14,4
R A -dos:Acores .= o 33,1 29,7 26,9 9,2 913 15,8
B-AdaMadeira..-.oci i = ia 38,6 30,8 24,7 8,2 10,5 14,0
folal . e 27,9 255 221 9.9 1.5 12,6

(") Base para os calculos: estimafivas da populagéo residente em 31 de Dezembro de cada ano, elaboradas pelo INE.
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De salientar que, para os menores de 15 anos, 0s
valores percentuais minimos sao atingidos em 1975
por Faro, em 1981 por Portalegre e em 1987 por
Castelo Branco/Portalegre. Quanto aos valores maxi-
mos, eles situam-se respectivamente para os mesmos
anos na Madeira e em Braga.

Para idades iguais ou superiores a 65 anos, 0s
valores percentuais minimos correspondem sempre
a Braga, posicdo que é compartilhada em 1975 por
Setubal e Porto e em 1981 pelo Porto; os maximos
situam-se em Faro em 1975 e em Portalegre nos
outros 2 anos.

Curioso é ainda notar que para os menores de 15
anos, a amplitude do intervalo da variagao percentual
é de 19,3 em 1975, passando para 12,5 em 1981 e
para 9,0 em 1987, o que faz pensar a médio prazo,
na tendéncia para uma homogenizagao entre os dis-
tritos e as regides em estudo.

Pelo contrario no que respeita aos individuos de
idade igual ou superior a 65 anos, a amplitude do
intervalo tem valores crescentes, sendo de 7,8 em
1975, 9,6 em 1981 e 10,9 em 1987, reflectindo assim
grandes assimetrias ao nivel distrital e regional.

Quais os factores que estdao na base da viragem
em termos demograficos «novo-velho»?

Sem duvida que entre eles, sdo sempre de apontar
como principais, em Portugal, os fenémenos migrato-
rios; no entanto devem ser considerados como contri-
butos importantes o abaixamento da taxa de natali-
dade e o aumento da esperanga de vida. De referir
gue este ultimo indicador tem para o grupo etario
65-69 e no periodo de 1984 a 1987, o valor de 13,95
para o sexo masculino e de 17,15 para o sexo femi-
nino (3).

Vejamos entdo no gréafico quais sao as terras por-
tuguesas «mais velhas», em 1987.

Para melhor visualizagcdo, optamos pela elaboragao
do grafico segundo uma ordem decrescente.

A sua leitura € assim uma base importante de de-
cisdo no estabelecimento de prioridades ao nivel dis-
trital e regional, com vista a garantir o bem estar na
chamada «3.% idade».

PERC. DE INDIVIDUOS COM 65 E MAIS ANOS
PORTUGAL — 1987

22
18
4 16
B 114
e 12
" 10
] i
& ;
B 4
B I
. PLT;EB [.VBU L-E.E : Fa : B : WJ .*'kL‘-T;BN J/BUL"{C I;\"I I/MBILE [JVR - & !- Fil ]-E:F! =
Legenda:
PL — Portalegre FA — Faro BN — Braganga MD — Madeira AV — Aveiro
CB — Castelo Branco EV — Evora CO — Coimbra LE — Leiria SE — Setubal
GU — Guarda SA — Santarém VC — Viana do Castelo VR — Vila Real PO — Porto
BE — Beja AC — Agores VI — Viseu LI — Lisboa BR — Braga

(®) Fonte: Estatisticas demogréaficas 1987 — INE.




NOTIFICACAO DA PAROTIDITE

— Resultados dos primeiros 16 meses

Margarida Meirinho

A parotidite epidémica, mais conhecida por papeira,
€ uma «doenca virica infecciosa aguda considerada
geralmente como benigna, mas que, na realidade,
pode causar complicagcbes de certa gravidade, tais
como pancreatite, orquite, meningoencefalite e ainda
sequelas, como esterilidade e surdez» (*).

Na linha do que tem vindo a ser seguido por outros
paises, em Abril de 1987 com a publicagdo da Por-
taria n.° 148/87, de 4 de Marco, Portugal passou a
incluir, no seu Programa Nacional de Vacinagéo, a
vacina contra a parotidite associada as vacinas contra
0 sarampo e a rubéola (VASPR).

E, também, esta portaria que determina que a pa-
rotidite epidémica passe a ser uma doenga de decla-
ragao obrigatéria.

Embora a parotidite possa ser considerada uma
doenga sazonal com maior incidéncia nos meses que
antecedem o Verao, verifica-se que hé casos notifica-
dos ao longo de todo o ano, com menor frequéncia
nos meses de Outono (Grafico 1).

Observando o Grafico 1, nota-se entre 0s meses
de Abril e Agosto (em 1987 a notificacdo iniciou-se
em 7 de Abril e em 1988 s6 temos dados disponiveis
até Agosto) um decréscimo nas notificagoes.

Poder-se-a atribuir este decréscimo a um menor
numero de casos de parotidite ou, apenas, a uma
quebra no entusiasmo da sua notificagao?

Outra hipétese que se podera colocar é a da redu-
¢ao do numero de parotidites como consequéncia da
vacinacao. Perguntamo-nos, no entanto, se isto po-
dera ser ja uma realidade.

GRAFICO" 1

PAROTIDITES
(1987-1988)
Numero de casos notificados

500

400
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I 1987 E 1988

De acordo com as notificagbes, as idades mais
atingidas sdo as compreendidas entre 1 e 14 anos
(80,0%), notando-se uma maior frequéncia no sexo
masculino (Quadro 1). '

QUADRO 1

CASOS DE PAROTIDITE NOTIFICADOS POR GRUPO ETARIO E SEXO
CONTINENTE E REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

GRUPO ETARIO <1 1-4 5-14 15-24 25-34 35e+ IGN TOTAL
E SEXO
ANOS H M H M H M H M H M H M H M H M
2 K3 7 Ao oo T v 2 o 131 8| 280 | 195 718 | 565 93 89 34 51 50 46 30 25 (1218 | 979
2 e tg sy o 4 2| 161 | 170 | 469 | 385 60 49 22 34 20 36 16 15| 752 | 628
Diferenca 1987-1988 ...... =29 —6|-119 |- 88 |-249 |-180 | —33 | —50 | =12 | =17 | =30 | —10 | —14 | —10 |—466 |—351

(*) Portaria n.° 148/87, de 4 de Margo.




Analisando o numero de notificagdes por distrito
verifica-se que os distritos que maior nimero de ca-
sos notificaram foram: Viseu, Aveiro, Santarém e Bra-
ganca (Quadro 2).

QUADRO 2

CASOS DE PAROTIDITE NOTIFICADOS, .
POR DISTRITO E REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

E REGIglESST TJSOSNOMAS A98CE) 1908 (T"
CONTINENTE = =02 o 2195 1378
AVBIID . - e T 282 239
Bejg v o e s s 165 96
Braga: ...l s e 44 29
Braganca == oo a0 230 139
Castelo BranCo ... -ovis i T 23
Coimbra-.=. 7. o o 88 19
Evora- - & b 93 17
BaD i e 30 17
Guarda .. .~ 8 2

Leida . 0 o e e 13 Lyl

filboas s e e 133 64

Poralegre == e o s — —

Porte: o . .. i v 103 137
Santarém: . ... .. 288 150
Setibal:l i o 28 125
Vianado Castelo .............. 81 64
NilazzReali o= s il o = 46 58
MASBU. /i< Zooil e e 446 147
R. A.da Madeira.............. 2 1
Total. == = - 2197 1379

(*) Estao incluidas as notificagbes de Marco a Dezembro.
(**) Estéo incluidas as notificagbes de Janeiro a Agosto.

Verificando-se que aqueles distritos nao sdo os mais
populosos, (Quadro 3) poder-se-a aceitar que os mé-
‘dicos destas areas estdo mais sensibilizados para a
notificagao?

Assim, nao é possivel comparar a incidéncia entre
os distritos dada a grande variabilidade de participa-

cado dos médicos no sistema de notificacdo das -

doengas de declaragéo obrigatéria.

QUADRO 3

DISTRIBUICAO PERCENTUAL
DOS CASOS DE PAROTIDITE NOTIFICADOS,
POR DISTRITO E REGIAO AUTONOMA DA MADEIRA

DISTRITO E REGIAO DISTRIBUIGAO PERCENTUAL
AUTONOMA DA MADEIRA Casos notificados (*) Populagao 1-14 anos
CONTINENTE + - 99,9 96,96
Aveito .. ... 14,6 712
Belga — . . o 7.3 1,52
Braga =+ .. o v 2,0 9,48
Braganga ‘... ... . 10,3 173
Castelo Branco ........ 3,9 1,81
Comibra s 7 3,0 4,13
Evela . -~ .. 3,1 1,53
Eao - ... - 1,3 3,06
Guarda —© ... . 0,3 1,73
bemia™. 0 1,8 4,23
Lisboa .« oo 55 19,45
Porfalegre: - - o e 1,11
Bostla .~ = =~ = . 6,7 18,22
Santatem . 12.2 4,03
Selibal. -« - o 4,3 7.75
Viana do Castelo ....... 4,1 2,74
MiaBeal .. . 2,9 2,79
NiSBU- s v e 16,6 4,53
R. A. da Madeira....... 0,1 3,04
Total ... ... 100,0 100,0

(*) Média de casos 1987-1988.

CONCLUSOES

e Diminuiu o nimero de casos notificados em 1988
(Abril a Agosto) em cerca de 52%.

e Na totalidade dos casos notificados (todas as ida-
des) o sexo masculino representa 55,0 %.

e Como se verifica uma descida em todas as idades
e nao existem dados dos doze meses do ano, é
impossivel, nestas condigdes, concluir do efeito da
vacina.

e O decréscimo do numero de notificagdes de 1987
para 1988 (— 818 casos) ndo podera ser somente
atribuido a falta dos dados referente aos meses
de Setembro a Dezembro de 1988, dado que, se
a tendéncia se mantiver, até final do ano serao
notificados menos de 200 casos.
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