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1. Introducao

Ao longo dos anos, temos observado a incorporagao
da Cardiologia Fetal na pratica diaria da Cardiologia
Pediatrica. O que antes era restrito a poucos estudiosos
do coragao fetal lentamente incorporou-se aos servigos
que lidam com cardiopatia congénita (CC). Além do
conhecimento da fisiologia e da anatomia cardiaca
fetal normais, a ecocardiografia fetal gerou amplo
conhecimento da histéria natural e modificada das
anomalias do coracdo intradtero. O beneficio do
diagnéstico fetal tornou-se inquestiondvel ao longo
dos anos. Pioneiros na drea trataram de desmistificar
o exame do coragao do feto e provar a importancia
do rastreamento das anomalias cardiacas em exames
obstétricos. As taxas de detecgao pré-natal cresceram
e, com isso, o interesse da ecocardiografia fetal deixou
de ser apenas um instrumento diagnéstico, passando
a uma ferramenta importantissima para auxiliar o
tratamento medicamentoso e, progressivamente,
intervencionista de anomalias especificas, que se
apresentam na vida fetal.

Atualmente, vasta literatura sustenta a prética da
Cardiologia Fetal. Além do diagndstico da anomalia,
diferentes particularidades anatdmicas e funcionais
podem ser identificadas intrattero, com implicages
na conducdo pré-natal, no planejamento do parto
e no manejo pés-natal. O diagnéstico pré-natal
certamente implicou em um maior nimero de
cardiopatias complexas nos hospitais de Cardiologia
Pediatrica. Criancas com cardiopatias complexas,
que anteriormente nao sobreviviam ao periodo
neonatal imediato e faleciam nas maternidades sem
diagnéstico, hoje exigem um manejo cada vez mais
cuidadoso e especifico daqueles envolvidos com
a Cardiologia Pediatrica, modificando a pratica da
Cardiologia neonatal.

Apesar da vasta literatura pertinente a Cardiologia
Fetal, devido ao niimero restrito de casos, a bibliografia
carece de estudos com grandes populagdes ou
processos de comparagao e randomizagao, sendo as
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informacdes muito baseadas em estudos observacionais
e de descrigio de amostras pequenas ou de casos
clinicos. No entanto, o conhecimento acumulado j&
é suficiente para o desenvolvimento de declaragoes
cientificas ou diretrizes.

Em abril de 2014, a American Heart Association
(AHA) lancou a primeira diretriz de Cardiologia Fetal,
englobando todos os aspectos envolvendo a pratica
nesta drea, incluindo rastreamento, diagnéstico,
terapéutica medicamentosa e intervencionista,
aconselhamento, programagao do parto e tratamento
neonatal. Diante deste documento extremamente
completo e de grande utilidade, aceitamos o desafio de
reunir profissionais que se dedicam a Cardiologia Fetal
das diferentes regides do Brasil para estabelecermos,
juntos, algumas diretrizes adaptadas a nossa realidade,
levando em consideracdo também o conhecimento
gerado em nosso pais.

Acreditamos que as informagbes reunidas neste
documento sejam de grande utilidade para os
profissionais que enfrentam, em sua pratica didria, o
desafio de lidar com as possiveis anormalidades que
acometem o coracao fetal.

2. Rastreamento e Diagnostico das
Cardiopatias Fetais

2.1. Introducao

Um dos grandes objetivos do diagnéstico pré-natal é
a detecgao das CC graves, cujo prognéstico depende,
na maior parte das vezes, do planejamento do parto
em centro de referéncia especializado.”? Embora
a ecocardiografia fetal, tradicionalmente indicada
para gestantes de alto risco, seja bastante acurada,
a maioria dos recém-nascidos cardiopatas ainda
nasce sem diagndstico em todas as partes do mundo.
Isto porque muitos casos de cardiopatias congénitas
ocorrem em grupos de baixo risco e ndo sao detectados
pelo rastreamento no momento do ultrassonografia
pré-natal.**

O conceito de rastreamento pré-natal das CC foi
sugerido pela primeira vez em 1985, quando era
recomendada a incorporagdo da projegao de quatro
camaras na rotina ultrassonografica obstétrica.® Ha
mais de 25 anos, paises como Franga, Inglaterra
e Espanha recomendam que o coragao fetal
seja examinado no momento da ultrassonografia
obstétrica de rotina. No entanto, ap6s tantos anos
de investimento em programas educacionais de
treinamento, ainda é grande a variagdo regional
nas taxas de detecgdo pré-natal das cardiopatias.
O classico estudo de Garne et al.,” realizado em 20
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centros europeus, mostrou taxa de deteccao global
de cardiopatias fetais bastante baixa (25%), sendo
a Franca o pais com melhor desempenho (48%),
seguida pela Espanha (45%), Alemanha (40%) e
Inglaterra (35%). Muitos estudos mostraram que a
taxa de detecgao pré-natal de cardiopatias melhora
significativamente com a expansao dos planos de corte
para andlise cardiaca, mas permanece bem abaixo de
50% e segue defasada em relagdo a detecgao pré-natal
de outras formas de malformagdes congénitas.®®

Diante deste cenario, alguns advogam que a
ecocardiografia fetal deva ser indicada para todas as
gestantes, uma vez que, em maos experientes, pode
detectar préximo de 100% de todas as anomalias
cardiacas na vida fetal, sendo considerada o padrao-
ouro para diagnéstico cardiaco fetal."3

Embora seja quase intuitivo que a detecgao
pré-natal das cardiopatias melhore os resultados
perinatais, ndo tem sido facil provar cientificamente
esta impressdo, por conta da dificuldade de se
compararem os grupos com diagndstico pré e
pos-natal, que apresentam caracteristicas bastante
peculiares e discrepantes. O grupo com diagnéstico
pré-natal apresenta, muitas vezes, ébito fetal ou
neonatal precoce antes da cirurgia, sendo o espectro
das anormalidades cardiacas fetais muito mais grave,
pela inabilidade do ultrassom obstétrico em rastrear
cardiopatias mais simples, resultando em mortalidade
global mais alta. Por outro lado, o grupo com
diagnéstico pds-natal que sobreviveu ao periodo fetal
e neonatal precoce, até chegar a um centro tercidrio
para tratamento, j& demonstra alguma vantagem
constitucional para a sobrevivéncia.>

Estudo francés comparando evolugao perinatal entre
bebés com transposicao das grandes artérias com e sem
diagnéstico pré-natal provou, pela primeira vez, que
o diagndstico pré-natal diminuiu significativamente a
mortalidade pré e pés-operatéria.™ Outros estudos
sugeriram melhores resultados para Sindrome de
Hipoplasia do Coracdo Esquerdo (SHCE) e coartagao
da aorta, quando diagnosticadas na vida fetal.’*'®

Esforgos e recursos devem ser direcionados para
a difusdo de ensino e a propagagdo de treinamento
necessdrias para se alcangar um padrao melhor e
mais uniforme de rastreamento pré-natal das CC pelo
ultrassom obstétrico, uma vez que a realizagdo da
ecocardiografia fetal especializada em todas as gestantes
é utdpica e nao adotada como politica de salide nos
paises desenvolvidos." 3"

Na tabela 2.1 estao dispostos os principais fatores de
risco para cardiopatia fetal, divididos em risco absoluto
= 2% e < 2%.
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Tabela 2.1 - Condigoes clinicas que aumentam o risco para cardiopatia fetal, sendo consideradas as indicagdes para a ecocardiografia fetal

Risco absoluto > 2% CRINE
Diabetes melito materno pré-gestacional IIA
Diabetes melito materno diagnosticado no primeiro trimestre IIA
Fenilcetondria materna de dificil controle 1A
Anticorpos maternos anti-RO e anti-LA (SSA/SSB) lla/B
IECA lla/B
Ingestdo materna de medicagées Acido retinoico I'B
Anti-inflamatérios ndo hormonais no terceiro trimestre I/A
Rubéola materna no primeiro trimestre lIC
Infecg@o materna com suspeita de miocardite fetal IIC
Gestacéo por reprodugao assistida lla/A
CC em parente de primeiro grau (mae, pai ou irmao portador) IIB
Heranga men_deligna associada a CC em i
parente de primeiro ou segundo graus
Suspeita de CC pelo ultrassom obstétrico/morfoldgico IIB
Suspeita de anomalia extracardiaca pelo ultrassom obstétrico/morfolégico IIB
Cariotipo fetal anormal lIC
Ritmo cardiaco fetal irregular, bradicardia ou taquicardia lIC
Translucéncia nucal aumentada > 95% (= 3 mm) lla/A
Gestacdo gemelar monocorionica IIA
Hidropisia fetal ou derrames IIB
Risco absoluto entre 1 e 2%
Anticonvulsivantes IIb/A
Litio 11b/B
Ingestdo materna de medicages Vitamina A lIb/B
Inibidores seletivos da recaptacéo da serotonina (somente paroxetina) IIb/A
Anti-inflamatdrios ndo hormonais em primeiro e segundo trimestre lIb/B
CC em parente de segundo grau lIb/B
Anormalidade fetal do corddo umbilical ou da placenta lIb/C
Anomalia venosa intra-abdominal fetal IIb/C
Risco absoluto < 1%
Diabetes melito materno gestacional com HbA1c < 6% /B
Inibidores seletivos da recapta(;éq da serotonina WA
Ingestédo materna de medicacdes (todos exceto paraxatin)
Agonistas da vitamina K (varfarina) /B
Infecg@o materna diferente da rubéola com apenas soroconverséo 1113
CC isolada em algum parente distante B

(sem ser de primeiro ou segundo graus)

CC: cardiopatia congénita; CR: classe de recomendagéo; HbA1c: hemoglobina glicada; IECA: inibidores da enzima conversora de angiotensina; NE: nivel de evidéncia.

Fonte: Adaptado de Donoffrio et al.”
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2.2. Rastreamento do Coracao Fetal ao Ultrassom
Morfologico

Considerando todos estes aspectos, propomos uma
metodologia de avaliacdo do coragao fetal de forma
muito simples, que vem sendo aplicada em vérios
paises do mundo. A grande vantagem desta avaliacao
sistematizada do coragdo é que ela elimina a obtengao
de projegdes e cortes complexos, evitando manobras
mais dificeis, que tomam tempo e desanimam o
examinador — que negligencia esta parte importante
do exame morfoldgico.

Nesta técnica, o exame do coragdo fetal se
inicia a partir de um corte transverso do bebe,
que parte do abdome fetal sem a necessidade da
rotacdo do transdutor, apenas basculando-o da regiao
infradiafragmatica até o mediastino superior passando
por seis andares, como demonstrado na figura 2.1.

Portanto, para o adequado rastreamento das
principais CC, recomenda-se que seis etapas
sejam seguidas.

2.2.1. Etapa 1 - 12 Andar: Avaliacao do Abdome para
Determinar o Situs Cardiovisceral

Esta projecdo é identificada por um corte transverso
do abdome fetal, na regido subdiafragmatica, e permite
determinar o situs abdominal. E necessario, inicialmente
identificar os lados direito e esquerdo do feto; em seguida,
deve-se confirmar que o estbmago estd no lado esquerdo
fetal e o figado, a direita. Além disto, deve-se observar que
a aorta descendente encontra-se posterior e a esquerda,
proxima ao corpo vertebral, e a veia cava inferior esta
anterior e a direita, dentro do parénquima hepatico.

2.2.2. Etapa 2 - 22 Andar: Projecao de Quatro Camaras

Esta projecdo é obtida com um corte transversal do
térax fetal imediatamente acima do diafragma. Observa-se
0 coragao ocupando um terco do térax, e sua maior parte
estd situada no hemitérax esquerdo, com a ponta voltada
para a esquerda. O septo interventricular deve fazer um
angulo de, aproximadamente, 452 com a linha média.

Figura 2.1 - Padronizagéo do rastreamento do coragéo fetal fazendo-se uma varredura do coragao fetal da regido infradiafragmatica em diregéo cranial. Sdo 6 andares
sendo o 1° da regido abdominal para identificagéo do situs cardiovisceral; 0 2° a projegéo de 4 camaras cardiacas; 0 3° a via de saida do ventriculo esquerdo; 0 4° a
via de saida do ventriculo direito; 0 5° a vista dos 3 vasos (3VV) e 0 6° 0 plano dos 3 vasos e traqueia.

AAo: arco adrtico; T: traqueia; AD: atrio direito; AE: atrio esquerdo, Ao: Aorta; AO: aorta; AP: artéria pulmonar; Asc: ascendente; C: coluna vertebral; DA: ducto arterioso;
E: estémago; VCI: veia cava inferior; VCS: veia cava superior; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo; VSVD: via de saida do ventriculo direito.

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(5):600-648
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O primeiro passo para a andlise cardiaca fetal é
a identificagdo da coluna. Oposta a coluna, estd a
parede anterior do térax ou esterno. Abaixo deste,
esta o ventriculo direito, que se caracteriza pela banda
moderadora e pela valva tricspide, implantada alguns
milimetros mais préxima do dpice. Retornando a
coluna, a aorta descendente é vista anteriormente
como um circulo no mediastino e, a sua frente, esta o
atrio esquerdo (AE). A identificacao do AE é feita pela
proximidade com a coluna vertebral e a movimentagao
caracteristica da valvula do forame oval. As outras
estruturas intracardiacas entdo podem ser analisadas,
como o atrio direito e o ventriculo esquerdo, que devem
ter dimensdes semelhantes as camaras contralaterais.
As valvas atrioventriculares devem ser analisadas em
relacdo a dindmica e ao tamanho dos anéis valvares.

Resumindo, devemos iniciar a andlise da projegao de
quatro camaras pelos seguintes pontos de referéncia:

¢ Coluna.
¢ Aorta descendente em corte transverso.

* AE, identificado como o mais préximo da
aorta descendente, com a vélvula do forame oval
movimentando-se em seu interior.

* Ventriculo a direita, com ponta “preenchida” por um
musculo, que é a banda moderadora do ventriculo direito.

* Existem dois atrios de tamanhos aproximadamente
iguais.

* Existem dois ventriculos de tamanhos, espessura
e contratilidade aproximadamente iguais (o ventriculo
direito pode parecer discretamente maior).

* Os septos atrial e ventricular encontram as valvas
atrioventriculares no centro do coracdo, lembrando a
imagem de uma cruz — a “crux cordis”.

* O septo interventricular deve ter aspecto integro
e fazer um angulo de aproximadamente 452 com a
linha média.

* Duas valvas atrioventriculares com orificio de
abertura iguais. A insercao do folheto septal da valva
tricGspide é mais préxima do apice cardiaco, resultando
em uma diferenca minima no nivel de implantacdo. As
vezes, esta diferenga de implantagao é bem dificil de ser
observada, resultando em uma grande dificuldade de se
excluir o diagnéstico de defeito do septo atrioventricular
com valva Gnica.

* O septo interatrial pode ser visto com o forame
oval e sua vélvula, basculando dentro do AE.

* A chegada das veias pulmonares no AE deve ser
identificada pelo bidimensional e confirmada pelo
Doppler colorido ou Power Doppler.

A falha na obtencdo de uma projegao de quatro
camaras normal durante o ultrassom obstétrico é

indicagdo absoluta de realizar o ecocardiograma
fetal pelo especialista em Cardiologia Fetal. Embora
a projecao de quatro camaras tenha grande valor no
rastreamento da normalidade ao evidenciar o tamanho
proporcional entre as cadmaras cardiacas, por nao
passar pela aorta e artéria pulmonar, ela ndo define
cardiopatias do tipo transposicdo das grandes artérias,
tetralogia de Fallot (T4F), tronco arterioso comum, entre
outras. Nas tabelas 2.2 e 2.3, encontram-se dispostas
as cardiopatias comumente associadas com a projecao
de quatro cdmaras normal e anormal, respectivamente.

2.2.3. Etapa 3 — 32 Andar: Via de Saida do Ventriculo
Esquerdo

As vias de saida com suas respectivas artérias sao
visualizadas a partir da projecdo de quatro camaras,
basculando-se o transdutor em direcdo ao polo
cefélico do feto. A primeira via de saida encontrada
por esta manobra é a de saida do ventriculo esquerdo

Tabela 2.2 - Cardiopatias comumente associadas com posigdo de
quatro camaras normal

Tetralogia de Fallot

Transposigao das grandes artérias

Tronco arterioso comum

Anomalias do arco adrtico

Estenose valvares aértica e pulmonar leves

Comunicagdes interventriculares perimembranosas

Tabela 2.3 - Cardiopatias comumente associadas com posigao de
quatro camaras anormal

Atresias das valvas mitral e adrtica

Atresias das valvas trictspide e pulmonar

Anomalia de Ebstein/ displasia da valva tric(spide

Defeito do septo atrioventricular

Comunicagdes interventriculares grandes

Ventriculo Gnico

Estenoses das valvas adrtica e pulmonar graves

Coartagdo da aorta

Drenagem anémala total de veias pulmonares

Cardiomiopatias

Tumores cardiacos
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na projecao de cinco cdmaras, que se posiciona a
esquerda, com angulagdo de saida da aorta voltada
para a direita, em direcao ao ombro direito do feto. Este
corte permite a visualizagdo da continuidade do septo
membranoso com a parede anterior da aorta, que é
crucial para se afastar a possibilidade de cavalgamento
da aorta, caracteristicos da T4F tronco arterioso comum
entre outras anomalias complexas.

2.2.4. Etapa 4 — 42 Andar: Via de Saida do Ventriculo Direito

Apbs a demonstracao da via de saida do ventriculo
esquerdo, atingimos a segunda via de saida, que é a do
ventriculo direito. A via de saida do ventriculo direito
“abraga” a via de saida do ventriculo esquerdo e, ao
dar origem a artéria pulmonar, tem angulagao cruzada e
dirige-se da direita para a esquerda. As grandes artérias
sao simétricas no inicio da gestagao, sendo que, ao longo
dos segundo e terceiro trimestres, a artéria pulmonar
passa a ser discretamente maior que aorta.

2.2.5. Etapa 5 — 52 Andar: Projecao dos Trés Vasos

Esta é uma forma especial de se analisar a artéria
pulmonar emergindo do ventriculo direito e permite
notar sua relagdo espacial com a aorta e a Veia
Cava Superior (VCS). Continuando-se com imagens
transversas do térax fetal, esta projecdo é ainda mais
cefalica, sendo observada no plano do mediastino
superior. Inicialmente, observamos os trés vasos que, da
direita para a esquerda, correspondem a VCS, a aorta e
a artéria pulmonar. Além de observarmos a ordem dos
vasos, deve-se avaliar também se eles se encontram de

forma alinhada, sendo a VCS mais posterior e a artéria
pulmonar mais anterior, com a aorta no centro. Outro
aspecto muito importante desta projecao é que os vasos
apresentam dimensbes crescentes, isto €, aorta um
pouco maior que a VCS e artéria pulmonar um pouco
mais calibrosa que a aorta." Neste plano se observam
os bronquios direito e esquerdo.

2.2.6. Etapa 6 — 62 Andar: Projecdo dos Trés Vasos e
Traqueia (3Vt)

Em plano imediatamente acima, isto €, basculando-
se mais um pouco o transdutor em direcao cefdlica,
obtém-se a vista dos dois grandes arcos se conectando
com a aorta toracica descendente. A esquerda seria o
canal arterial saindo da artéria pulmonar e a direita, a
aorta, ambos se conectando com a aorta descendente,
o que faz uma figura que lembra o formato da letra
“V”. A traqueia aparece como uma estrutura anecoica
circundada por uma linha hiperecoica que corresponde
a cartilagem, estando situada a frente do corpo vertebral
levemente mais a direita.

Nesta projecdo, o arco aértico se volta para a
esquerda, sendo isto definido justamente pela relagao
deste com a traqueia. Se a traqueia se encontra a direita
do arco aértico, entdo ele esta voltado para a esquerda
e vice-versa. Ressalta-se que o uso do mapeamento
de fluxo a cores deve ser utilizado em todas as etapas
do rastreamento, mas tem particular importancia
nesta Gltima projecdo. Espera-se que ambos os arcos
apresentem fluxo na mesma direcdo, e, por isto, tenham
a mesma cor ao color, sempre direcionado do coragao
para a aorta tordcica descendente (Figura 2.2).

Figura 2.2 - A aorta e artéria pulmonar aparecem alongadas, direcionando-se para a aorta descendente. Ambas convergem para a aorta formando a impresséo de uma
letra “V". A traqueia se encontra a direita do arco adrtico, demonstrando que este desce a esquerda. Ao mapeamento de fluxo em cores se observa que o fluxo dos dois
grandes arcos tem a mesma diregéo, isto é, saindo do coragéo em diregéo a aorta toracica descendente.

AAo: arco adrtico; AD: arco ductal; T: traqueia; VCS: veia cava superior.
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2.3. Rastreamento das Cardiopatias Congénitas pelo
Ultrassom Morfologico de Primeiro Trimestre

Sendo a Cardiopatia Congénita (CC) o defeito
congénito grave mais comum e menos diagnosticado
pelo ultrassom obstétrico de rotina, o desafio dos Gltimos
anos tem sido descobrir um método de rastreamento
precoce de cardiopata fetal, uma vez que a maioria dos
fetos cardiopatas nasce de maes que ndo apresentam as
indicagoes cldssicas para a ecocardiografia fetal.

Estudos antigos mostraram uma sensibilidade de
até 40% na deteccdo de cardiopatias congénitas em
fetos com Translucéncia Nucal (TN) aumentada entre
11 e 14 semanas de gestacdo (acima do percentil 99).
Enfocando fetos com TN aumentada e cariétipo normal,
foi demonstrada incidéncia de cinco a sete vezes maior
de cardiopatia neste grupo.2%-22

A literatura mais recente mostra sensibilidade
em torno de 13,5%, para deteccdo de anomalias
cardiacas sendo que a medida da TN = 3,5
mm deve ser considerada uma indicagao para a
ecocardiografia fetal.?>2

A anélise Dopplerfluxométrica do sistema
cardiovascular fetal também é aplicada para rastrear
cardiopatias fetais, que podem ou nao estar associadas
a cromossomopatias. Varios trabalhos advogam que o
fluxo alterado do ducto venoso, isto é, o aparecimento
da onda reversa durante a contracao atrial (onda “a”)
em fetos com TN = 3,5 mm aumenta em trés vezes
a probabilidade de CC, enquanto que um padrdo
de fluxo normal diminui pela metade o risco de
cardiopatia.?’ A presenga de insuficiéncia tricGspide
no primeiro trimestre gestacional esta altamente
associada as trissomias. Quando presente em fetos
cromossomicamente normais, observa-se aumento
em oito vezes do risco de cardiopatia. A etiologia
da insuficiéncia tricGspide de primeiro trimestre
é incerta, sabendo-se apenas que desaparece
concomitantemente com a normalizagao da espessura
da nuca.*

2.4. Ecocardiografia Fetal

E muito importante que antes do inicio do
ecocardiograma sejam obtidas informagdes a respeito
da idade gestacional, da histéria obstétrica pregressa, de
possiveis doencas maternas ou do uso de medicacoes
de risco para cardiopatia fetal e a indicagdo do exame.
Isso ja orienta o cardiologista quanto ao risco para
anomalias cardiacas.

O equipamento utilizado pode ser especifico para
ecocardiografia ou para ultrassonografia, desde que
tenha um programa para coracao fetal/ecocardiografia.
Transdutores convexos (ultrassonografia) ou setoriais

(ecocardiografia) permitem a obtengdo de boas
imagens, lembrando que a maioria dos transdutores
convexos ndo dispde de Doppler continuo, que pode
ser Gtil em casos de estenoses ou refluxos valvares.
Os transdutores volumétricos permitem melhorar a
imagem bidimensional em gestantes obesas e exames
realizados no primeiro trimestre gestacional, mas
nado sao imprescindiveis para a prética diaria, sendo
considerados tecnologia sofisticada e com aplicacao
restrita devido a sua indisponibilidade na maioria
dos centros.

A partir de 18 semanas, todas as estruturas cardfacas
podem ser analisadas pelo ecocardiograma. Esta é a
idade gestacional inicial na qual o ecocardiograma
deve ser realizado. As melhores imagens, no entanto,
sdo obtidas entre 24 e 28 semanas, quando o coragao
ja apresenta dimensdes maiores, o feto ainda se
movimenta bem e os 0ssos ndo constituem barreira
significativa ao ultrassom. Vale ressaltar que a avaliacao
precoce do coragdo pode ser realizada seja pela via
transvaginal como pela transabdominal (apés a 142
semana); geralmente esta indicada em gestantes
com alto risco para cardiopatia fetal, particularmente
quando a triagem do primeiro trimestre é indicativa
de anomalia cardiaca.?

E fundamental que o cardiologista fetal tenha
conhecimento dos conceitos de ultrassonografia basica,
particularmente no que se refere a situagao e a posicao
fetal. Antes de iniciar a avaliacdo do coracdo, deve-se
determinar a apresentagao do feto, identificando seus
lados direito e esquerdo. O principal marcador do lado
esquerdo do feto é o estdbmago. Em situagdes de situs
inversus ou ambiguos, ele pode estar mal posicionado,
nao podendo ser usado como marcador do lado
esquerdo fetal.

A melhor imagem do coragdo é obtida a partir do
abdome, escorregando-se o transdutor discretamente
em direcdo ao térax. Embora também seja possivel a
obtengao de imagens através do térax ou dorso, visto
que os pulmoes fetais sdo preenchidos por liquido e
nao oferecem barreira a passagem do ultrassom, sdo
imagens de qualidade inferior, principalmente no final
da gestacdo, quando a ossificagao das costelas e coluna
representa importante barreira a passagem do ultrassom.
Nesta situagdo, para melhorar a qualidade da imagem,
muitas vezes é necessario solicitar que a gestante fique
em decubito lateral esquerdo ou direito.

Dificuldades podem ocorrer na presenca de
polidramnio e obesidade materna. O polidramnio
é uma situagdo que pode dificultar ou até mesmo
impossibilitar a realizagdo da ecocardiografia, pois o
feto se posiciona mais distante do transdutor e tende
a se movimentar muito, dificultando a realizacdo de
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medidas e o posicionamento da amostra volume de
Doppler para obtencao dos tragados habituais. Nesta
situagdo, o feto pode ser trazido mais préximo do
transdutor, colocando-se a gestante em posicdo de
quatro apoios em seus joelhos e cotovelos. A obesidade
materna também dificulta a qualidade técnica da
ecocardiografia e, muitas vezes, a obtengdo da imagem
cardiaca é possivel apenas pelo uso de uma compressao
mais vigorosa do transdutor, ou pela utilizagao de
transdutores setoriais de baixa frequéncia, como os
usados para a ecocardiografia de adultos.

Uma vez que o coragao fetal foi localizado,
sdo necessdrios apenas pequenos movimentos do
transdutor, para que todas as estruturas cardiacas
sejam analisadas, pois o coragdo fetal se encontra
relativamente distante do transdutor e pequenos
movimentos significam grandes mudangas de angulo.
Considera-se uma ecocardiografia fetal completa
quando o coragdo pdde ser examinado da direita para
a esquerda e de uma extremidade a outra, em planos
similares ao da ecocardiografia convencional pés-natal.

Diferentemente do que se preconiza para o
rastreamento obstétrico de malformacoes cardiacas, a
ecocardiografia fetal deve constar de todas as projegdes
possiveis — e nao apenas dos planos transversais como

dos longitudinais do feto, permitindo diferentes visdes
das mesmas estruturas, para que todos os detalhes
anatomicos possam ser examinados.’ Neste sentido
devem ser incluidas, no exame, as projecoes de eixo
longo dos arcos aértico e ductal (Figuras 2.3 e 2.4), eixo
das veias cavas (Figura 2.5) e eixo curto dos ventriculos
e dos vasos da base (Figuras 2.6 e 2.7).

2.5. Ecocardiografia Fetal e Técnicas de Imagem a
Serem usadas

Profissionais experientes na drea de imagem, como
ultrasssonografistas, radiologistas ou ecocardiografistas
podem avaliar o coracao fetal com alto grau de precisao
diagndstica. A determinagdo de quem deve ou pode
realizar um ecocardiograma fetal transcende as normas
éticas do bom convivio profissional, sendo praticamente
impossivel impedir um médico nao cardiologista
de estudar e tornar-se competente na realizacdo da
ecocardiografia fetal, apenas por ndo ser cardiologista.
Por isso, as sociedades médicas internacionais de
ecocardiografia e ultrassonografia fizeram um consenso
sobre o que seria a ecocardiografia fetal e qual o tipo
de analise deve englobar, diferenciando-a de um
rastreamento estendido.

Figura 2.3 - Corte longitudinal estrito do feto mostrando um eixo longo do arco adrtico. O formato do arco adrtico é semelhante ao de uma bengala.
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Figura 2.4 - Plano longitudinal direcionado levemente mais anterior e para o lado esquerdo do feto, mostrando o eixo longo do arco ductal. O arco ductal tem uma

angulagdo diferente do adrtico e se assemelha a um taco de golf.
AP: artéria pulmonar; APE: étrio esquerdo.

Figura 2.5 - Plano longitudinal fetal com inclinagdo mais posterior mostrando o eixo das cavas.
AD: atrio direito; VCI: veia cava inferior; VCS: veia cava superior.

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(5):600-648 610



Diretriz Brasileira de Cardiologia Fetal - 2019

Diretriz

Figura 2.6 - Projecéo de eixo curto ou transversal dos ventriculos. Este plano permite analisar o nimero e a posigédo dos musculos papilares dos ventriculos direito
e esquerdo. Tem grande utilidade também para detecgéo de formas mais sutis de defeito do septo atrioventricular quando se apresenta com dois orificios valvares.

A: anterior; E: estémago; P: posterior; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

Figura 2.7 - Projegéo eixo curto dos vasos da base. Este plano mostra bem a relagéo das grandes artérias, estando a aorta no centro do coragdo e a via de saida do
ventriculo direito (VD) circundando a aorta. Esta é uma excelente proje¢do para identificagéo de CIVs perimembranosas e de obstrugbes pulmonares devido ao desvio

anterior do septo infundibular observado na tetralogia de Fallot.
Ao: artéria pulmonar; AoD: aorta descendente; AP: artéria pulmonar; APD: artéria pulmonar direita; APE: artéria pulmonar esquerda.
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Baseados na diretriz da AHA publicada em 2014,
quanto ao ecocardiograma fetal, dividimos em
elementos obrigatérios (Classe de Recomendacdo 1),
aqueles cuja inclusdo no exame é opcional, sendo
razodvel sua inclusao (Classe de Recomendacao Ila) ou
que talvez seja razoavel podendo ser incluidos (Classe
de Recomendacao Ilb) (Tabela 2.4)."”

3. Estratificacao dos Servicos que
Trabalham com Cardiologia Fetal e seus
Potenciais Terapéuticos

As cardiopatias congénitas sdo as malformagoes mais
frequentemente relacionadas com a morbimortalidade
na infancia, principalmente no periodo neonatal.?®
Sua incidéncia tem sido estimada em 6 a 12 por
1.000 nascidos vivos. Na vida fetal, estima-se que
esta incidéncia seja até cinco vezes mais elevada,
sendo esta diferenca justificada pelos dbitos fetais.?”-*
Aproximadamente 50% dos casos apresentam
repercussdo hemodindmica precoce, com necessidade
de tratamento intervencionista ou corregao cirdrgica
no primeiro ano de vida."” A associacdo com
malformagoes extracardiacas pode ser observada em
até 50% dos acometidos, aumentando ainda mais
as morbimortalidades pré e pés-operatéria.’® Vale
ressaltar que o tratamento de cardiopatias congénitas
é considerado o maior custo hospitalar por doencas
congénitas em paises de primeiro mundo.*'

A realizagdo da ultrassonografia precoce do primeiro
trimestre e a maior utilizacdo da ecocardiografia fetal
nos Gltimos anos tém contribuido para um aumento
do diagnéstico intrattero de cardiopatias congénitas,
com consequente melhor evolugao perinatal delas. No
entanto, a ecocardiografia fetal ainda ndo se encontra
universalmente disponivel em nosso pafs, havendo
maior concentragdo de profissionais com formagao
em Cardiologia Fetal nas Regioes Sul e Sudeste, e um
ndmero mais restrito nas Regides Norte, Nordeste e
Centro-Oeste, sendo que, nos Estados destas Gltimas
regides, a disponibilidade desta ferramenta fica
principalmente restrita as capitais e pouco disponivel
no Sistema Unico de Sadde (SUS).*>3

Temos observado uma tendéncia de declinio da taxa
de mortalidade infantil no Brasil nos Gltimos anos, com
reducdo de 77% em 22 anos, caindo de 62 mortes por
1.000 nascidos vivos, em 1990, para 14 por 1.000, em
2012.35 As mortes no primeiro ano de vida representam
90% da mortalidade no grupo etario de zero a 4 anos,
com 68% ocorrendo no periodo de zero a 28 dias.
As anomalias cardiacas congénitas sao identificadas
como responsdaveis por grande parte destes indices,
particularmente no perfodo neonatal.*

Estima-se que, no Brasil, ocorram aproximadamente
25.700 novos casos de cardiopatias congénitas por
ano, distribuidos da seguinte forma pelas diferentes
regides: Norte 2.758; Nordeste 7.570; Sudeste 10.112;
Sul 3.329 e Centro-Oeste 1.987.°° Em 2010, foram
notificados ao Sistema de Informacdo sobre Nascidos
Vivos (SINASC), do Ministério da Satde, 1.377 casos
de nascidos com CC, o que representa apenas 5,3% do
estimado.?® Atualmente, existem cerca de 40 servicos
credenciados junto ao Ministério da Satde que realizam
cirurgia cardiaca pediatrica, sendo a distribuicao bastante
heterogénea, com maior concentragdo dos servigos nas
Regides Sul e Sudeste (62%). De acordo com os dados
do Departamento de Informética do Sistema Unico de
Satde (DATASUS) de 2002, o défice de cirurgia cardiaca
em CC nas Regides Norte e Nordeste é de 93,5% e
77,4%, respectivamente.’* Como a implantagao da
Cardiologia Fetal estd diretamente relacionada aos
servigos de cirurgia cardiaca pediatrica, a situagao
atual no pais, no que tange ao diagnéstico fetal, ainda
é bastante heterogénea.*

Os servigos que trabalham com Cardiologia Fetal
podem ser estratificados em trés niveis:

* Nivel 1: servicos que fazem o diagnéstico de
anomalias cardiacas estruturais e funcionais fetais,
acompanham o feto cardiopata e orientam quanto
ao nascimento.

* Nivel 2: servicos que, além do diagnéstico das
anomalias cardiacas estruturais e funcionais fetais,
tém equipe multidisciplinar composta por obstetra,
cardiologista pediatrico, cardiologista intervencionista e
cirurgido cardiaco pediatrico, e conduzem a terapéutica
ao nascimento.

* Nivel 3: servigos que, além do diagnéstico
e do seguimento do feto cardiopata, tém equipe
multidisciplinar composta por obstetra, cardiologista
pediétrico, cardiologista intervencionista e cirurgido
cardiaco pediatrico, permitindo que sejam realizadas
intervencgoes invasivas intradtero.

Atualmente, a maioria dos centros de Cardiologia
Pediatrica no Brasil que contam com Cardiologia
Fetal encontram-se nos niveis 1 e 2. As intervencoes
intraltero sdo restritas a um ndmero muito pequeno
de fetos que apresentam patologias e particularidades
anatémicas bastante especificas para que se beneficiem
da terapéutica fetal. Por isto, ndo se justifica mais que um
ou dois servigos com estas caracteristicas no nosso pars.

E fato que serd necessaria a criagdo de novos
servigos de Cardiologia Pediatrica e fetal, assim como
a ampliagdo do nimero de cirurgias cardiacas e de
intervengdes percutdneas realizadas para o tratamento
de tantos cardiopatas congénitos. Porém, por diversas
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Tabela 2.4 - Ecocardiograma fetal obrigatorio, opcional ou com realizagao recomendada

Elementos essenciais e obrigatorios (Classe I)

Situs cardiovisceral

Posicéo cardiaca

Derrame pericardico

Conexdes venosas sistémica e pulmonar

Morfologia atrial

Morfologia do septo atrial

Conexdo atrioventricular

Morfologia dos ventriculos, dimensao e analise comparativa das dimensdes

Anatomia cardiovascular ao bidimensional Conexdo ventriculoarterial

Morfologia das valvas atrioventriculares, dimenséo e analise comparativa das dimensdes

Morfologia das valvas semilunares, dimens&o e analise comparativa das dimensdes

Morfologia do septo interventricular

Anatomia das grandes artérias, dimens&o e analise comparativa das dimensdes

Projecéo de 3 vasos e 3VT

Morfologia do arco adrtico

Morfologia do arco ductal

Artérias pulmonares proximais

Veias cavas superior e inferior

Forame oval

Valvas atrioventriculares e vias de entrada dos ventriculos

Septo interventricular

Valvas semilunares e vias de saida dos ventriculos

Mapeamento de fluxo a cores
Ducto venoso

Veias pulmonares

Grandes artérias

Artérias pulmonares direita e esquerda

Arcos aortico e ductal

Valvas atrioventriculares e vias de entrada dos ventriculos

Valvulas semilunares e vias de saida dos ventriculos

Ducto venoso

Veia umbilical

Doppler pulsatil
Artéria umbilical

Veias pulmonares

Grandes artérias

Arco ductal

Medida da frequéncia cardiaca e avaliagao
do ritmo cardiaco
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Elementos opcionais (classe lla e IIb)

indice cardiotoracico

Dimensdes atriais

Dimensdes ventriculares

Diametros das valvas atrioventriculares

Biometria cardiaca geral

Diametros das valvas semilunares

Diametro da aorta ascendente e tronco da artéria pulmonar

Diametro do arco aértico e ductal

Diametro das artérias pulmonares

Biometria fetal

Mapeamento de fluxo a cores

Artérias e veias umbilicais

Veia cava superior e inferior

Doppler pulsatil

Ramos pulmonares

Artéria cerebral média

Doppler continuo

Outras modalidades de Doppler

Doppler tecidual

Fragdo de encurtamento ventricular

indices de fungéo cardiaca adicionais

indice de desempenho miocardico

Célculo do débito cardiaco

questdes de ambito politico e econdmico, sabemos que
estas mudangas s6 ocorrerao a médio e longo prazo.

Visando maximizar o encaminhamento de fetos
cardiopatas para os centros de referéncia ja existentes
e tendo em vista que a suspeita de CC estrutural pode
ser feita por obstetras durante o ultrassom morfoldgico,
parece interessante que os profissionais envolvidos
na assisténcia de gestantes participem como figuras
importantes na dindmica da Cardiologia Fetal, no papel
de rastreador e encaminhador para o ecocardiografista
fetal.”*8 Caso a cardiopatia tenha sido rastreada em
cidade que nao disponha de servigo especializado, a
gestante cujo feto apresente cardiopatia de repercussao
neonatal deve ser “regulada” pelas centrais de regulacao
do SUS (estadual ou federal). Com isso, é possivel
solicitar o Tratamento Fora de Domicilio (TFD), para o
centro especializado mais préximo, sendo este processo
regulado via Central Nacional de Regulagdo de Alta
Complexidade (CNRAC), determinado pela portaria
1.020 do Ministério da Satde, publicada em maio de
2013, que instituiu as diretrizes para a organizagdo
da Atencdo a Satde na Gestacdo de Alto Risco. Cabe
salientar que a Gestagcao de Alto Risco é “aquela na
qual a vida ou a satide da mae, do feto ou do recém-

nascido tém maiores chances de serem atingidas que
as da média da populagdo considerada”.*

O cardiologista fetal deverd, entdo, definir se
a cardiopatia diagnosticada intradtero necessita e
preenche critérios que justifiquem o manejo por
intervencgdo intrauterina, ou se a terapéutica deve ser
instituida no periodo pés-natal imediato, definindo
também se o caso necessita ser encaminhado para
centros de referéncia nivel 2 ou 3 disponiveis no nosso
pafs. Ressalta-se ainda que nem todos os centros
considerados nivel 2 conseguem resolver todos os tipos
de anomalias neonatais. Por isso, o profissional que
referencia a gestante para a central de regulacao deve
especificar muito claramente que tipo de anomalia
estd encaminhando e de qual o tipo de atendimento
especializado o caso necessitard. Sabe-se que a SHCE
e suas variantes, por exemplo, tém altissima incidéncia
fetal e apenas poucos centros no nosso pais dispoem
de resultados operatérios satisfatérios para tal anomalia.

Com o intuito de facilitar a visualizagao do fluxo das
gestantes quanto as suas necessidades de atendimento
cardiolégico especializado, desenvolvemos um
fluxograma, que se encontra na figura 3.1.
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Pré-natal

Realizar USGs morfologicas de 1° e 2°
trimestres

Fatores de risco para
SIM cardiopatia fetal

Suspeita de
cardiopatia
fetal?

ou rastreamento
incompleto do coragéo

Ecocardiograma fetal

a partir de 20 +—
Seguir semanas
pré-natal l

Confirmada
cardiopatia
fetal?

Seguir
pré-natal
Cardiopatias de Cardiopatias complexas
apresentagao clinica fora ou de apresentacédo
do periodo neonatal clinica neonatal

Realizar pré-natal em servigo
especializado, com suporte para parto e
atendimento perinatal especializado

Encaminhamento apos o parto para
tratamento da cardiopatia

Figura 3.1 - Fluxo de atendimento na Cardiologia Fetal.
US: ultrassonografia.
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4. Classificacao e Hierarquizacao da
Gravidade das Cardiopatias Fetais

Com o surgimento da medicina fetal como
especialidade e os recentes avangos observados na
aquisicdo da imagem ultrassonografica, a deteccao
de fetos com malformagdes congénitas tem sido
cada vez mais frequente, possibilitando o tratamento
mais precoce e reduzindo, de forma significativa,
a mortalidade fetal e neonatal.*® No contexto da
Cardiologia Fetal, o diagnéstico antenatal permite o
acompanhamento das patologias, com potencial de
descompensagao hemodinamica intradtero, além de
auxiliar na programacao dos casos cujas cardiopatias
apresentardo repercussao hemodinamica no perfodo
neonatal imediato. Levando em consideracdo o
comportamento das alteragdes cardiacas na fase
fetal, é particularmente importante saber quais
alteragbes cardiacas podem evoluir com repercussao
hemodindmica ainda no periodo intradtero e quais irdo
necessitar de alguma conduta antes do nascimento, quer
seja por administracdo de medicagao, por intervengdo
intrauterina ou até antecipagao do nascimento.*’

Podemos classificar as alteragbes cardiacas no feto
em estruturais e funcionais. A maioria das cardiopatias
estruturais ndao apresenta comprometimento
hemodindmico na fase intrauterina devido a fisiologia
da circulagdo fetal. A repercussao clinica ocorrerd ap6s
o nascimento com o fechamento fisiolégico dos shunts
intracardiacos. Coracoes anatomicamente normais
também podem apresentar comprometimento de sua
fungdo, seja por acometimento miocérdico, alteragoes
do débito ou ritmo cardiacos ou modificacoes do fluxo
nos shunts intracardiacos. Estas condicoes tendem a
apresentar repercussao hemodindmica no feto e podem
necessitar de tratamento antes do nascimento.

Eimportante ressaltar aimportancia doacompanhamento
multidisciplinar diante do feto cardiopata, considerando
a possibilidade de associacado com sindromes genéticas
ou malformagdes extracardiacas graves, o que eleva
significamente a mortalidade pds-natal.

Desta forma, classificamos as cardiopatias fetais
em trés grupos, conforme seu potencial de evolugdo,
repercussao hemodinamica intraltero e origem
estrutural ou funcional (Tabela 4.1).

4.1. Grupo | — Cardiopatias sem Repercusao
Hemodinamica Fetal

4.1.1. Estruturais

Deste grupo fazem parte os defeitos cardiacos simples
ou complexos que habitualmente ndo apresentam
progressdo ou descompensagdo hemodindmicas na

Tabela 4.1 - Classificagao das anomalias fetais quanto ao
comportamento intrautero

Grupo Apresentagao fetal

Cardiopatias sem repercussdo hemodinamica no feto
| A. Estruturais
B. Funcionais

Cardiopatias com repercussdo hemodinamica no feto
Il A. Estruturais
B. Funcionais

1l Cardiopatias fetais com prognéstico pés-natal reservado

fase fetal, ndo necessitam de tratamento no periodo
gestacional e ndo alteram a conduta obstétrica. Os
principais exemplos de cardiopatias deste grupo séo as
cardiopatias de shunt esquerdo-direito (Comunicagao
Interatrial, Comunicacao Interventricular, Defeito
do Septo Atrioventricular e janela aortopulmonar);
cardiopatias com obstrugdo leve das vias de saida direita
ou esquerda, como Estenose Pulmonar Valvar, Estenose
Adrtica e Coartagao de Aorta discreta; e cardiopatias
congénitas complexas como T4F com obstrugao
leve ao fluxo pulmomar, Transposicdo Corrigida das
Grandes Artérias, Dupla Via de Saida do Ventriculo
Direito,coragoes univentriculares sem obstrugoes ou
com obstrugdes leves aos fluxos sistémico e pulmonar.

4.1.2. Nao Estruturais

Neste grupo, sdo incluidas as alteragdes do ritmo
cardiaco tipo extrassistoles supraventriculares isoladas
e refluxo da valva trictspide discreto isolado.

4.2. Grupo Il — Cardiopatias com Repercussao
Hemodinamica no Feto

4.2.1. Estruturais

Deste grupo, fazem parte os defeitos cardiacos que
podem comprometer o desenvolvimento das estruturas
cardiacas ao longo da gestacdo, como as obstrugdes
criticas ou total dos fluxos de saida dos ventriculos,*>#3
os defeitos com potencial de desencadear insuficiéncia
cardiaca devido a presenca de insuficiéncias valvares
graves,** e as anomalias que necessariamente precisam
do forame oval patente para desvio de fluxo de uma
camara a outra (atresia ou obstrugao grave no plano das
valvas atrioventriculares), sendo os principais exemplos
a SHCE e a Atresia Tricspide (AT).** Este grupo
merece especial atencdo, pois, eventualmente, pode
apresentar evolucdo mais favoravel, caso sofra uma
intervengdo invasiva ainda na fase fetal (vide Capitulo
de Intervengdes Fetais).*
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4.2.2. Funcionais

As disfungoes primarias miocdardicas no feto
tém etiologias variadas. Podem ser causadas por
miocardites (geralmente virais), alteragdes estruturais
das fibras miocérdicas (miocardio ndo compactado,
doencas de depédsito como mucopolissacaridoses ou
glicogenoses), serem secundaria ao diabetes melito
materno e a algumas condigdes genéticas.***” As
arritmias cardiacas graves (taquiarritmias sustentadas
e bloqueio atrioventricular total — BAVT) levam a
dilatacdo das cdmaras cardiacas, refluxos das valvas
atrioventriculares e disfuncdo miocardica.*® As
taquiarritmias sao consideradas condigbes emergenciais
em Cardiologia Fetal devido ao risco de hidropisia e
6bito fetal, sendo a maior parte delas passivel de
tratamento medicamentoso.*’

Os tumores cardiacos sdo raros. Dentre eles,
o rabdomioma é o mais prevalente na vida fetal.
Podem ser Gnicos ou miltiplos, e aumentarem suas
dimensdes durante a vida fetal.*® Ecocardiogramas
seriados estdo indicados pelo risco de desencadearem
arritmias, obstrucoes das vias de entrada e saida
ventriculares ou compressdo de estruturas cardiacas.
Alteracoes funcionais dos shunts intracardiacos
causam desequilibrio na redistribuicdo do fluxo
sanguineo fetal. A constricdo do canal arterial é a mais
frequente e serd discutida detalhadamente em capitulo
adiante.”" A restricao do fluxo, através do forame oval,
e a agenesia do ducto venoso sdo condigOes raras.
Ambas evoluem com dilatagdo das camaras direitas,
podendo levar a insuficiéncia cardiaca fetal.>*%
Fistulas de alto débito podem levar a dilatagao
e a disfuncdo das camaras cardiacas e hidropisia
fetal. As mais frequentes sdo aneurisma da veia de
Galeno, hemangio-hepatoblastoma, malformagao
arteriovenosa pulmonar, tumores vascularizados como
o teratoma sacrococcigeo ou cervical e o feto receptor
na sindrome de transfusao feto-fetal.***> Anemias graves
decorrentes de infegdes virais ou incompatibilidades
sanguineas podem levar a insuficiéncia cardiaca. A
hemodindmica fetal também pode ser comprometida
por compresses extrinsecas ao coragao fetal, como
hérnia diafragmética, malformagao adenomatosa cistica
pulmonar e tumores pericardicos. A monitorizagao
ecocardiogréfica nesse grupo de alteragdes funcionais
deve ser seriada, habitualmente quinzenal, podendo
este intervalo ser mais curto se houver agravamento da
descompensagdao hemodinamica. O progndstico das
cardiopatias fetais com risco de insuficiéncia cardiaca
pode ser avaliado utilizando-se o escore cardiovascular
publicado por Huhta.*®
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4.3. Grupo lll - Cardiopatias em Fetos com Prognéstico
Pés-Natal Reservado

Este grupo corresponde a cardiopatias muito graves
em que qualquer tentativa de tratamento termina
em quase 100% de 6bito. Estdo incluidos: as formas
graves de isomerismo atrial esquerdo que cursam
com BAVT associado a obstrucbes das vias de saida
e hipertrofia miocdrdica, as malformagdes osbtrutivas
criticas associadas a miocardio ndo compactado, os
piores espectros da anomalia de Ebstein ou displasia
da valva trictspide associados a hipoplasia pulmonar,
aneurismas do ventriculo esquerdo com insuficiéncia
cardiaca congestiva fetal e cardiopatias associadas a
sindromes cromossdémicas com progndstico reservado
(trissomias do 13 e 18). Neste grupo, 0 acompanhameto
multidisciplinar, incluindo suporte psicoldgico ao casal,
deve ser priorizado, mas o nascimento pode ser em
hospital com suporte basico (Tabela 4.2).

5. Condutas nas Principais Cardiopatias Fetais

Um dos grandes desafios para o médico rastreador
e cardiologista pediétrico é saber exatamente o que
fazer diante de uma gestante cujo feto apresenta CC.
Afisiologia fetal tem caracteristicas proprias e permite
uma evolugdo intradtero benigna para a maioria das
anomalias cardiacas. Entretanto, ao nascimento,
o comportamento destas cardiopatias pode ser
rapidamente devastador, necessitando, por vezes, da
atuagao imediata apds o clampeamento do cordao
umbilical. Por outro lado, pequenas anormalidades
cardiacas fetais podem ser supervalorizadas e levar a
verdadeiros transtornos na condugao final da gestagdo
e do parto, pela dificuldade de se saber o que cada
anomalia pode realmente impactar na satde do
bebé apds o nascimento. Embora o diagnéstico pré-
natal venha sendo possivel ha mais de 40 anos, o
entendimento do comportamento destas anomalias
nos perfodos pré e poés-natal vem tornando-se mais
claro nos dltimos anos, gragas a melhoria da acuracia
diagnéstica e a introducao de terapias fetais, levando
ao progressivo conhecimento de sua histéria natural.
Por estes motivos, nos propusemos a separar as
cardiopatias fetais de acordo com as suas evolugdes
intradtero e ap6s 0 nascimento, para que sirva como
guia quanto a necessidade de encaminhamento
para parto em local especializado ou atendimento
no préprio local do diagnéstico (Tabela 5.1 a 5.8).
Dividimos as CC em subgrupos com e sem repercussao
hemodindmica fetal, com e sem progressao intraltero
e a possivel evolugdo pds-natal.
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Tabela 4.2 - Distribui¢ao das cardiopatias fetais, de acordo com a classificagéo.

Anomalias cardiacas

Grupo
Cardiopatia congénita de shunt: CIA, CIV, DSAV e janela Ao-P

1A Cardiopatias congénitas obstrutivas leves: EP, EAo e CoAo

Cardiopatias congénitas complexas sem obstrugdes aos fluxos sistémico ou pulmonar: T4F, TGA complexa, DVSVD, coragdes univentriculares e TCGA
1B Extrassistoles isoladas; IT leve isolada

Cardiopatias com obstrugéo critica aos fluxos sistémico ou pulmonar: APSI, EPVC, EAoC e SHCE

IA Cardiopatias dependentes de shunt no plano atrial: SHCE e variantes, TGA e AT

Cardiopatias com insuficiéncias valvares graves: anomalia de Ebstein e displasia da valva triclspide, agenesia da valva pulmonar, IM grave primaria ou

secundaria, IT secundaria e insuficiéncia da valva truncal

B Miocardiopatias e miocardites, arritmias, tumores obstrutivos, compressées extrinsecas (HDC e MACP), constricdo ductal, forame oval restritivo, agenesia de

ducto venoso, MAVs, STFF e gestagdo gemelar com 1 feto acardico

Cromossomopatias incompativeis com a vida, malformagdes mdltiplas, associagdes de defeitos cardiacos que sao incompativeis com corregao, anomalia de
Ebstein/displasia tricispide de formas muito graves com hipoplasia pulmonar, aneurismas ou diverticulos de VE associados a hidropisia fetal

APSI: atresia pulmonar com septo interventricular integro; AT: atresia tricuspide; CIA: comunicagéo interatrial; CIV: comunicagéo interventricular; CoAo: coarctagdo
de aorta; DSAV: defeito do septo atrioventricular; DVSVD: dupla via de saida do ventriculo direito; EAo: estenose adrtica; EAoC: estenose adrtica valvar critica;
EP: Estenose pulmonar; EPVC: estenose pulmonar valvar critica; HDC: hénia diafragmatica congénita; IM.: insuficiéncia mitral; IT: insuficiéncia tricispide; Janela
Ao-P: janela aortopulmonar; MACP: malformagédo adenomatosa cistica pulmonar; MAVs: malformagées arteriovenosas; SHCE: sindrome de hipoplasia do coragédo
esquerdo; STFF: sindrome de transfuséo feto-fetal; T4F: tetralogia de Fallot; TCGA: transposicdo corrigida das grandes artérias; TGA: transposigéo das grandes

artérias; VE: ventriculo esquerdo.

Tabela 5.1 - Grupo IA. Cardiopatias fetais estruturais sem repercussdo hemodinamica intraltero e sem necessidade de atendimento neonatal
imediato. Classe de Recomendag&o/Nivel de Evidéncia: IB."41:57-%

Cardiopatia Evolugéo intrautero Seguimento intrautero Parto Avaliagao pos-natal
oV Aconselha-se repetir o exame  Via de parto de acordo com a Avaliagao .cardlologlca
DSAV . NN " na maternidade ou em
Estavel algumas semanas antes do indicag&o obstétrica - X
CIA ) X consultério, apos a alta
nascimento Centro nivel 1 .
Janela Ao-P hospitalar

Ao-P: aortopulmonar; CIA: comunicagéo interatrial; CIV: comunicagéo interventricular; DSAV: defeito do septo atrioventricular.

Tabela 5.2 - Grupo IA. Cardiopatias fetais estruturais sem repercussdo hemodinamica intrattero, mas que podem progredir na vida fetal,
podendo ou ndo necessitar de atendimento neonatal imediato. Classe de Recomendagao/Nivel de Evidéncia: IB."15%

Cardiopatia Evolugéo intradtero Seguimento intrautero Parto Avaliagéo pés-natal
Via de parto de acordo com a
indicagao obstétrica
T4F Apos o diagnéstico repetiroe  Centro nivel 1 ou em centros nivel 2 Em todos os casos, ha
DVSVD Podem progredir para restricdo  exame a cada 4 a 6 semanas,  ou 3, caso se observe evolugéo para necessidade de avaliagdo
TGA complexa significativa aos fluxos sendo muito recomendado um piora da condigdo hemodinamica cardiolégica associada a
TCGA sistémico ou pulmonar Nnovo exame poucas semanas intraltero ou que precipite ecocardiograma, antes da
AT antes do nascimento descompensagao neonatal imediata alta hospitalar

(obstrugdes significativas aos fluxos
sistémico e pulmonar)

AT: atresia tricuspide; DVSVD: dupla via de saida do ventriculo direito; T4F: tetralogia de Fallot; TCGA: transposigéo corrigida das grandes artérias; TGA: transposicdo
das grandes artérias.
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Tabela 5.3 - Grupo IB. Cardiopatias fetais funcionais sem repercussao hemodinamica intrautero e sem necessidade de atendimento neonatal
imediato. Classe de Recomendagéo/Nivel de Evidéncia: IB."4157-5

Cardiopatia Evolugéo intrautero Seguimento intrattero Parto Avaliagéo pos-natal
. Aconselha-se repetir o exame  Via de parto de acordo com a Avaliagdo cardiolégica na
Extrassistoles . A o . .
Estavel algumas semanas antes indicagéo obstétrica maternidade ou em consultério
IT leve . . X )
do nascimento Centro nivel 1 apos a alta hospitalar

IT: insuficiéncia trictspide.

Tabela 5.4 - Grupo lIA. Cardiopatias fetais estruturais com probabilidade de repercussdo hemodinamica intradtero, possibilidade de
tratamento fetal e necessidade de atendimento neonatal imediato. Classe de Recomendagéo/Nivel de Evidéncia: IB."4!57-%

Cardiopatia Evolugéo intrautero Seguimento intrautero Parto Avaliagéo pos-natal

Aconselha-se repetir o
exame periodicamente
(2 a4 semanas)

Avaliag&o cardiolégica imediata
APSI necessita

Risco de hipoplasia ventricular ) L ~ Sem hidropisia, parto normal tratamento neonatal
EPV . . - ) Diante de sinais de evolugéo . . ; .

Risco de disfuncéo ventricular e L . induzido ou cesariano programado EPV e EAo podem necessitar
APSI| e intrattero, considerar R

hidropisia fetal . - Com hidropisia, parto tratamento neonatal nas
EAo . ) intervencao fetal entre :
Ebstein Risco de shunt circular 29 & 32 semanas cesariano programado formas graves
Risco de arritmia fetal Centros nivel 2 e 3 Anomalia de Ebstein depende de

Em caso de shunt circular,
considerar indugéo da
constrigao ductal

atresia pulmonar funcional ou néo e
da hipoplasia pulmonar

APSI: atresia pulmonar com septo integro; EAo: estenose adrtica; EPV: estenose pulmonar valvar.

Tabela 5.5 - Grupo llIA. Cardiopatias fetais estruturais que necessitam inexoravelmente de tratamento neonatal. Classe de Recomendagao/
Nivel de Evidéncia: IB."74157%

Cardiopatia Evolugao intradtero Seguimento intrautero Parto Avaliagdo pos-natal

TGA simples Aconselha-se repetir o exame

SHCE eriodicamente Avaliagéo cardiologica neonatal imediata
IAA0 ACIA pode ser restritiva % 4a6 Parto normal A maioria é cardiopatia dependente de canal arterial
CoAo critica durante a gestagéo é,aa:: SaH CE oj?/r:riii::tz)é induzido e necessita de infusao continua de prostaglandina,
DATVP Embora sejam cardiopatias com CIA sinificativamente (programado) e tratamento intervencionista ou cirdrgico dentro da
TAC complexas, tendem a se " 9 . ou cesariano primeira semana de vida
S - restritiva, deve-se considerar - .
Cardiopatias manter estaveis e sem intervenao fetal programado DATVP e TAC sao cardiopatias que cursam com ICC
complexas com repercussao hemodinamica ao Realizar uma nova avaliagéio Centros nivel e HP precoces e, por isso, necessitam de tratamento
restricao significativa longo da gestagao 2e3 dentro das primeiras semanas de vida, mesmo ndo
aos fluxos sistémico poutcas;,emagas sendo dependentes do canal arterial patente
ou pulmonar antes do parto

CIA: comunicagéo interatrial; CoAo: coarctagdo de aorta; DATVP: drenagem anémala total de veias pulmonares; HP: hipertensao pulmonar; IAAo: interrupgdo de
arco aortico; ICC: insuficiéncia cardiaca congestiva; SHCE: sindrome de hipoplasia do coragéo esquerdo; TAC: tronco arterioso comum; TGA: transposi¢do das
grandes artérias.

Tabela 5.6 — Grupo lIB. Cardiopatias fetais funcionais com repercussao hemodinamica. Classe de Recomendagéo/Nivel de Evidéncia:
"bc.17,41,57-59

Cardiopatia Evolugéo intrautero Seguimento intratitero Parto Avaliagédo pés-natal
Restrigéo do FO Com hidropisia, parto
Restrigao do DA cesariano programado Avaliag&o cardiolégica
Derrame pericardico Controle com ecocardiograma Sem hidropisia parto normal neonatal imediata
Compressdes extrinsecas Podem evoluir com disfungdo seriado a cada 4-6 semanas induzido ou cesariano Podem necessitar de
Anemia ventricular e hidropisia fetal Interveng&o no periodo fetal, programado. intervengao clinica,
Fistula arteriovenosa de alto se necessaria Centros nivel 2 e 3 intervencionista ou cirirgica
débito Avaliar a necessidade de logo ap6s o nascimento
STFF antecipagao parto

DA: ducto arterioso; FO: forame oval; STFF: sindrome de transfuséo feto-fetal.
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Tabela 5.7 - Grupo IIB. Cardiopatias fetais ndo estruturais que podem evoluir com repercussido hemodinamica. Classe de Recomendagao/

Nivel de Evidéncia: | C.74157%

Evolugéo

Cardiopatia I Seguimento intratitero Parto Avaliagédo pés-natal
intrautero
Conduta cardiologica de
. acordo com o diagnostico
Parto normal em centro nivel 1 em caso de .
) ) I O tratamento geralmente é
Podem evoluir com Seguimento frequente taquiarritmias totalmente controladas ou ) -
S S X o N medicamentoso com excegéo
Cardiomiopatias hidropisia fetal (semanal ou a cada 15 dias), cardiomiopatias sem repercusséo
- : e A de alguns tumores, que
Arritmias Podem necessitar a depender do diagnéstico e hemodinamica fetal. ) )
= o . . necessitam ser retirados
Tumores tratamento da repercussdo hemodindmica  Parto cesariano programado em centros niveis 2 e 3 . .
- L L devido ao seu carater
medicamentoso das mesmas nos casos de arritmias e hidropisia

obstrutivo ou compressivo,
com comprometimento
hemodinamico

nao resolvidas intradtero

DA: ducto arterioso; FO: forame oval; STFF: sindrome de transfuséo feto-fetal.

Tabela 5.8 - Grupo lll. Cardiopatias fetais associadas a sindromes genéticas ou malformagdes extracardiacas. Classe de Recomendagao/

Nivel de Evidéncia: llb C."74157-%

Cardiopatia Evolugéo intraitero

Seguimento intrattero

Parto Avaliagéo pés-natal

Malformagdes multiplas
Sindromes associativas
Trissomias
Triploidias
Outras anomalias genéticas

Podem evoluir com
hidropisia fetal a
depender da anomalia

genética ou extracardiaca extracardicas

A depender da viabilidade
fetal ou neonatal e do
prognéstico das anomalias

Fetos ou neonatos inviaveis
podem nascer em centro nivel 1,
preferencialmente de parto
vaginal espontaneo
Fetos ou neonatos viaveis podem ter
parto normal induzido ou cesariano
programado em centros nivel 2 e 3
Considerar suporte de equipes de
cuidados paliativos

Conduta cardiolégica guiada de
acordo com o prognostico das
anomalias ou cromossomopatias
associadas

DA: ducto arterioso; FO: forame oval; STFF: sindrome de transfuséo feto-fetal.

6. Constricao Ductal Fetal: Tratamento e
Prevencao

A circulagao fetal tem caracteristicas especificas,
sendo morfolégica e funcionalmente diferente da
extrauterina. Anatomicamente, o ducto arterioso é parte
da via de saida do ventriculo direito, desempenhando
papel fundamental ao direcionar o fluxo sanguineo
para porgdes inferiores fetais. Basicamente, o ducto
arterioso conduz 80 a 85% do débito ventricular direito
para a aorta descendente.®® Sua estrutura histoldgica
é composta por uma camada muscular espessa, que
aumenta com o avango gestacional. Seu mecanismo
constritivo é facilitado pela orientagdo circunferencial
das fibras musculares, especialmente da camada
externa.® Devido a estas caracteristicas histoldgicas,
sua paténcia é mediada por multiplos fatores. Tais
alteracbes luminais sdo capazes de causar complicagdes
fetais e neonatais graves, como insuficiéncia cardiaca,
hidropisia, hipertensao pulmonar persistente neonatal
e até mesmo 6bito.*>¢*

Classicamente, o uso materno de indometacina e/
ou outros medicamentos anti-inflamatdrios interfere

no metabolismo das Prostaglandinas (PG), causando
constricdo ductal.®®” No entanto, muitos casos de
constrigdo ductal e hipertensao pulmonar neonatal nao
estao relacionados com o uso de tais substancias, sendo
taxados como idiopaticos.®

Recentemente, um ndmero crescente de evidéncias
mostrou que ervas, frutas, castanhas e uma vasta
diversidade de substidncias comumente utilizadas na
dieta didria possui efeitos na cascata da inflamagao,
culminando com a reducao da sintese de PG.%*7° Esta
acdo anti-inflamatéria, especialmente dos polifenéis,
quando ingerida no terceiro trimestre gestacional,
influencia na dindmica do ducto arterioso fetal.”’78

6.1. Prevaléncia, Diagnastico, Repercussao e Prognostico
da Constricao do Ducto Arterioso Fetal

A prevaléncia da constricdo ductal detectada em
uma amostra de conveniéncia de 16.079 registros de
ecocardiogramas fetais, no terceiro trimestre gestacional,
em um periodo de 11 anos, excluindo-se quaisquer
outras anormalidades concomitantes, no municipio
de Porto Alegre (RS), foi de 2,7% (435 casos). Neste
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periodo, ocorreram 207.323 nascimentos vivos, sendo
a amostra representativa de 7,75% dos nascimentos.”’

Estudos experimentais mostram que a constrigdo
ductal fetal resulta em aumento da camada média
da artéria pulmonar, o que gera aumento secunddrio
da resisténcia vascular pulmonar intrauterina.®
Assim, a maioria dos estudos sobre hipertensao
pulmonar persistente do neonato baseia-se no modelo
experimental de constricao ductal fetal induzida pela
administragao de indometacina.®' Constrigbes ductais
moderadas ou cronicas levam a hipertensao pulmonar
por aumento da camada média e pela consequente
constricdo arterial pulmonar. O aumento sustentado
da pés-carga ventricular direita é capaz de levar a
alteragdes morfolégicas, funcionais e histoldgicas
no miocardio do ventriculo direito.?? A disfuncdo
ventricular de casos relacionados ao uso materno de
medicamentos pode ser completamente revertida ap6s
sua suspensao. No entanto, a persisténcia da disfungao
pode até mesmo conduzir a isquemia miocardica com
disfuncao papilar.t>88* A disfungao cardfaca fetal é
descrita como uma das caracteristicas do fechamento
ductal fetal e, em casos graves, interrupcao da gestagao
por antecipagao do parto deve ser considerada, quando
ja atingida a maturidade fetal.8> A evolugao clinica
pos-natal depende da severidade da insuficiéncia
ventricular direita intrauterina e da resposta ao aumento
da resisténcia vascular pulmonar.®

O prognéstico a longo prazo é incerto, porém,
em casos de evolugdo favoravel inicial, geralmente
ndo existem complicagbes cronicas. Todavia, apds a
ocorréncia de insuficiéncia cardiaca fetal, as alteracoes
funcionais podem persistir durante todo o periodo
neonatal, até mesmo nos casos de evolugao benigna.

O diagnéstico ecocardiogréfico de constrigao ductal
fetal é baseado na presenca de fluxo turbulento no

ducto, com aumento da velocidade sistdlica (> 1,4 m/s),
aumento da velocidade diastdlica (> 0,3 m/s) e reducao
do indice de pulsatilidade (IP) (< 2,2). Na primeira
publicagdo, o ponto de corte do IP era 1,9,% porém
estudos recentes tém considerado um limiar maior.”%
Com o aumento da pés-carga secundaria a constricao
ductal, o coragdo apresenta sinais de crescimento em
estagios mais precoces, resposta hipertréfica, com
hiperplasia (sendo substituida por apoptose), aumento
da proporgao das camaras direitas, aumento da relagdo
entre a artéria pulmonar e a aorta, e abaulamento do
septo interventricular para o ventriculo esquerdo.®*°
E importante salientar que o diagnéstico de constrigdo
ductal e a avaliagdo de sua gravidade nao podem ser
estabelecidos unicamente em termos de varidveis
categdricas, tipo “sim” ou “ndo”, mas baseiam-se em
varidveis continuas, com um espectro de repercussao
(leve, moderada ou grave) que pode ser sumarizado
na tabela 6.1.

Sendo assim considera-se:

Constrigao leve: 3 a 7 pontos, sendo obrigatérios os
trés primeiros.

Constricdo moderada: 8 a 14 pontos, sendo
obrigatérios os trés primeiros Constricio grave: > 15
pontos, sendo obrigatérios os trés primeiros

Como o efeito vasoconstritor do ducto arterioso é
dose-dependente,”’ sdo comuns o desaparecimento
das alteragbes hemodindmicas e o ndo desenvolvimento
de disfuncao cardiaca fetal/neonatal apds a suspensao
das substancias constritoras.? 2% Até mesmo em
casos severos de constricdo ductal apds uso de drogas
inibidoras das PG, sua suspensao reduz as velocidades
siatélica e diastélica ductais, com melhora das
alteracoes hemodinamicas.®’ Nao estd relatada reversdo
espontanea da constricdo ductal importante, sem a
retirada do fator causal.

Tabela 6.1 - Critérios diagnésticos e classificagdo segundo a gravidade da constri¢ao ductal

Critérios 1 ponto cada 2 pontos cada 3 pontos cada
Velocidade sistélica, m/s* 1,40-1,69 1,70-1,99 22,00
Velocidade diastélica, m/s* 0,30-0,34 0,35-0,39 20,40
indice de pulsatilidade* 2,2-2,1 2,0-19 <18
Relagéo VDIVE 1,30-1,59 1,60-1,79 >1,80
Relagdo AP/AO 1,30-1,59 1,60-1,79 >1,80
Abaulamento septal para a esquerda 0- +/4 ++/4 /4 - 4[4
Regurgitagéo trictspide 0-+4 ++/4 /4 - +++4/4

AQ: aorta; AP: artéria pulmonar; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.
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Em casos mais graves, a antecipagdo do parto
pode ser necessaria, com medidas de ressuscitagao
cardiopulmonar neonatal imediata. Embora ainda ndo
esteja definida a relagdo entre a duracao do quadro pré-
natal de constrigdo ductal e a prevaléncia e gravidade
da hipertensao pulmonar neonatal, o ideal é que seja
a menor possivel. Assim, o momento da antecipagao
do parto leva em conta a maturidade pulmonar fetal,
a severidade das manifestagdes de constrigao ductal e
a presenga ou nao de caracteristicas progressivas em
sua evolucdo.®? E obviamente importante remover
imediatamente a causa para permitir uma recuperagao
e uma resolucdo precoce do processo.

6.2. Papel das Substancias Anti-Inflamatoérias na Génese
da Constricao Ductal Fetal

A acdo dos Anti-inflamatérios Nao Esteroides (AINES)
resulta da inibicdo da sintese de PG ocasionada pela
inativacdo das enzimas Ciclo-Oxigenase 1 (COX-1) e
2 (COX-2).% Este efeito inibitério reduz a formacao
de PGG2 e, consequentemente, das PGs e PGF2.9:%8
O uso desta classe de medicamentos para tratamento
de trabalho de parto prematuro, pré-eclampsia e
crescimento intrauterino restrito permitiu avaliar seus
efeitos sobre as COXs e a constricao ductal.

A indometacina € a droga mais estudada, sendo seu
efeito sobre a COXs reversivel apds sua excrecao.”'® Ela
atravessa livremente a barreira placentdria, a partir do
segundo trimestre gestacional.’ No entanto, a resposta
fetal a indometacina é individual, variando em estudos
com fetos gemelares.'? Os relatos de constricdes antes
da 272 semana gestacional sao raros, porém ocorrem
até mesmo com 22 semanas.®> Outros medicamentos
inibidores da sintese de PG estdo envolvidos na
constricdo ductal fetal, com efeitos dose-dependentes
bem documentados, como, por exemplo, a dipirona,
a escopolamina, a fluoxetina e a sertralina.®°1103-111

Os glicocorticoides também agem sobre a paténcia
ductal. Seus efeitos ocorrem pela redugdo da formagéo
de PG e da sensibilidade ductal a PGE2, com efeitos
dose-dependentes.”>'* O uso concomitante com
indometacina possui efeito sinérgico e duplica a
incidéncia de constricao ductal fetal.'™

6.3. Acoes Anti-Inflamatoérias e Antioxidantes dos Polifenois

Os compostos fendlicos ou polifendis estdo descritos
na literatura como desempenhando agao principal
como anti-inflamatdrios e antioxidantes, demonstrando
efeitos positivos na satde cardiovascular, cancro,
diabetes e doencas neurodegenerativas.’*'"’

A capacidade antioxidante destes compostos é
fundamental ao organismo, para neutralizar a agao das

espécies reativas de oxigénio,""® que, quando produzidas
em excesso e ndo destruidas pelas defesas antioxidantes
endégenas, podem interagir com o DNA, as proteinas
e os lipideos, culminando no desenvolvimento de
doengas como cancer, por exemplo.''%120

Os polifenéis também desempenham papel
importante na inibicdo da cascata inflamatéria, com
acdo semelhante aos AINES, podendo interferir na
sintese das PGs. A cascata inflamatdria € iniciada pela
ativagdo da Fosfolipase A2 (PLA2), estimulada, por
exemplo, por compostos como trombina, bradicinina ou
epinefrina, ao se ligarem aos receptores de membrana.
A PLA2 ativada hidroliza o Acido Araquidénico (AA) —
ou outros acidos graxos poli-insaturados semelhantes
— dos fosfolipides da membrana. O AA, por sua vez,
por acdo da enzima COX-2, da inicio a cascata de
formacdo de PG e Tromboxano (TX). Alguns AINEs,
como a indometacina, por exemplo, inibem a cascata
inflamatéria por acdo inibitéria sobre a COX-2,
mecanismo que vem sendo estudado para explicar o
efeito semelhante dos polifenéis neste processo.

Os polifendis exercem seus efeitos anti-inflamatérios
por uma variedade de alvos moleculares, que podem
ser divididos em duas vias: dependente e independente
do AA. COX, lipoxigenase e PLA2 sao mediadores
inflamatorios da via dependente de AA. A ativagao
destas proteinas leva a liberagao de AA (um ponto de
partida para a resposta inflamatéria geral) e promove a
liberacao de moléculas pré-inflamatérias.* Por outro
lado, Oxido Nitrico Sintase (NOS), Fator Nuclear Kappa
B (NF-kB) e Receptor Ativado por Proliferador de
Peroxissoma (PPAR) promovem a inflamagao por meio
de vias independentes do AA.

6.4. Resumo das Evidéncias para 6 Manejo da
Constricao Ductal

O tratamento e a prevengdo da constricdo ductal
na vida fetal tem como pedra angular a reducao da
exposicdo do concepto a agentes que determinem
interferéncia na biossintese das PGs E1 e E2.

A cadeia metabdlica da produgao de PGCs pode ser
inibida em diversos niveis, como na diminuicdo da
produgdo de AA a partir dos fosfolipidios, pela inibicao
da PLA2, como ocorre com os corticosteroides, na
reducdo da transformagdo do AA em PGG2, mediada
pela inibicao da COX-1 e COX-2, pelo uso materno de
AINES farmacolégicos ou naturais (alimentos ricos em
polifendis) e pela inibicdo da isomerase, responsavel
pela sintese de PG, TX e prostaciclina.

O efeito inibitério dos AINES sobre a biossintese
das PGs ja foi amplamente demonstrado. Metandlise
conduzida a partir de uma revisao sistematica de 25

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(5):600-648

622



623

Diretriz Brasileira de Cardiologia Fetal - 2019

Diretriz

ensaios clinicos randomizados, que avaliaram o risco
de constricdo ductal fetal em gestantes expostas e ndo
expostas a AINEs, concluiu que o risco de constricdo
ductal é 15 vezes maior em fetos agudamente expostos
a estes do que em nao expostos.*®

Muiltiplos ensaios clinicos randomizados, revisoes
sistematicas e metanalises ja estabeleceram que os
polifendis, em suas diversas formas de apresentacao
e presentes na alimentagdo, tém definida agdo anti-
inflamatéria e antioxidante, que culmina com a inibi¢ao
das PG circulantes, com diversificados desfechos clinicos.

A International Federation of Gynecology and
Obstetrics (FIGO) publicou, em 2015, as recomendagbes
oficiais para nutricao na gestacao, e no item “Substancias
a serem evitadas”, diz, textualmente:

“No terceiro trimestre da gestagdo, as gestantes
devem evitar o consumo de alimentos com altas
concentragoes de polifendis, pelo seu efeito sobre
o fluxo no ducto arterioso, causado pela inibicao da
sintese de prostaglandinas.” (grifo nosso)'*

Especificamente com relagdo aos desfechos
“alteracao do fluxo ductal e constricio ductal”, em
fetos expostos a dieta materna rica em polifendis, os
estudos desenvolvidos no Brasil ao longo da piramide
de evidéncias, desde os trabalhos experimentais e
caso-controles, até os ensaios clinicos, demonstraram,
de forma inequivoca, que:

* O consumo de cha verde, erva mate e suco de uva,
alimentos com altas concentragbes de polifenéis, causa
constricdo ductal em modelo experimental de fetos de
ovelha no terco final da gestacao.™'

* Existe relacdo de causa e efeito entre o consumo
experimental materno de cha verde e a constricao
ductal no final da gestagdo, em modelo experimental
de fetos de ovelhas.”

* O consumo materno elevado de polifendéis induz
constricao ductal fetal em ovelhas, com aumento da
excregao urindria de polifendis totais e alteragdes nos
biomarcadores de estresse oxidativo, caracterizando as
agoes anti-inflamatdria e antioxidante dos polifenéis.'*?

* A administracdo experimental de dose dnica
de cacau a ratas no terceiro tergo da gestacao
causa constricdo ductal equivalente a causada pela
indometacina.'

* Fetos humanos normais no terceiro trimestre,
expostos ao consumo materno de polifenéis acima
do percentil 75 da média populacional, apresentam
pior dinamica do fluxo no ducto arterioso e aumento
das relagoes de diametro ventricular direito-esquerdo
(maiores velocidades de fluxo e maior didmetro do
ventriculo direito), do que os expostos ao consumo
materno de polifenéis abaixo do percentil 25.7°
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* Fetos humanos normais submetidos a intervencdo
nutricional dirigida (restrigdo de alimentos ricos
em polifendis) no terceiro trimestre mostram, apds
2 semanas, diminuigdo das velocidades sistélica e
diastélica ductais, aumento do indice de pulsatilidade
e diminuicao das relagoes ventriculo direiro/ventriculo
esquerdo e artéria pulmonar/aorta, ndo ocorrendo
modificagdo desses parametros no mesmo periodo em
fetos controles nao submetidos a intervencao.””

* Fetos humanos com constricdo ductal no terceiro
trimestre mostram, em mais de 95% dos casos, reversiao
dos sinais ecocardiogréficos desta condigao, assim como
de sua repercussao hemodinamica, apés 3 semanas de
dieta restrita em polifendis, ndo ocorrendo mudancas nos
parametros avaliados em fetos controles na mesma idade
gestacional, em que a intervengao nutricional de restricao
da ingesta materna de polifendis ndo seja realizada.”

* A suplementacao de capsulas com polifendis inibe
o aumento fisiolégico da PGE2 e outros marcadores de
inflamacao e estado redox em mulheres em idade fértil
em uso de anticoncepcionais hormonais combinados.'*

* Aintervencao dietética para retirada materna dos
alimentos ricos em polifendis no terceiro trimestre,
em fetos com constricdo ductal, é acompanhada pelo
aumento dos niveis plasmaticos de PGE2, com melhora
desta condicdo.'

* Um questionario de frequéncia alimentar
com 52 itens ja validado, ap6s avaliacdo de sua
reprodutibilidade, para quantificar o consumo de
alimentos ricos em polifendis em gestantes da Regiao
Sul do Brasil, pode ser utilizado na pratica clinica.”

6.5. Conclusoes

6.5.1. Recomendacdes para o Tratamento da Constricao
Ductal

Diante do diagnéstico ecocardiografico fetal
de constricao ductal, devem ser recomendadas a
suspensdao completa de farmacos com acdo anti-
inflamatéria (AINEs) e a restricao de alimentos ricos em
polifendis na dieta materna, constituidos por produtos
com concentragdo = 30 mg/100 g de alimento,
conforme recomendacoes da tabela 6.2, com o
propésito de manter um cardépio balanceado, com as
necessidades de micronutrientes adequadas para esta
fase gestacional, porém com concentracdo reduzida de
polifendis totais, abaixo de 125 mg ao dia, ou seja, do
percentil 25 de consumo’® (Classe de Recomendagao:
[; Nivel de Evidéncia: A). Se possivel, na eventualidade
de consumo materno de outros medicamentos com
possivel acdo anti-inflamatéria (corticosteroides,'?®
aspirina,'” dipirona,’®""® fluoxetina,'®'?* paroxetina,
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Tabela 6.2 - Recomendagdes para restricao de alimentos ricos em polifendis apos 28 semanas de gestagao para tratamento da constrigao ductal

Alimento a ser restrito

Opgoes de substitutos

Beterraba crua: consumir, no maximo, 2 colheres de sopa ao dia

Beterraba e cenoura cozidas

Alface: consumir, no maximo, 10 folhas médias ao dia

O ideal é consumir menos

Ameixa preta/vermelha com pele: consumir, no maximo, 1 unidade pequena ao dia

Abacaxi, péra e maca vermelha sem casca

Amora: consumir, no maximo, meia xicara ao dia

Abacaxi, acerola e limdo

Mag& vermelha com casca: ndo consumir com casca

Magé verde e magé vermelha sem casca

Laranja/suco: ndo consumir

Abacaxi, acerola, lim&o e tangerina*

Mamao: consumir, no méximo, 1 fatia de formosa ao dia

Goiaba, acerola, lim&o e tangerina*

Morango: consumir, no méximo, 2 unidades grandes ao dia

Abacaxi, acerola, lim&o e tangerina*

Uvas preta/vermelha/rosa/suco: ndo consumir

Uva verde, péra e maga vermelha sem casca

Cha verde: nao consumir

Chas de frutas (saché)

Cha preto: ndo consumir

Chas de frutas (saché)

Cha de boldo: ndo consumir

Chas de frutas (saché)

Café: ndo consumir

Chimarrao: ndo consumir

Chocolate preto/ ao leito / amargo: ndo consumir

Chocolate branco

Achocolatado em pé: ndo consumir

Azeite de oliva: ndo consumir

Oleo de canola

Tempero verde: consumir, no maximo, 12 colheres de cha ao dia

Outros temperos naturais

* Consumir com moderag&o. Ao optar por consumir algum alimento da tabela restrita, consumir apenas uma vez ao dia, nas quantidades descritas no quadro. Fonte:

Adaptada de Amt et al.’”

sertralina,’® """ isoxsuprina’® e nafazolina),'"”
sua suspensao pode ser considerada (Classe de
Recomendacao: lla; Nivel de Evidéncia: C). Nos casos
em que ndo houver reversdo da constricdo ductal e
suas consequéncias apés a instituicao do tratamento, a
antecipagao do parto pode ser considerada, desde que
estabelecida a maturidade pulmonar fetal (Classe de
Recomendacao: Ilb; Nivel de Evidéncia: C).

6.5.2. Recomendacées para a Prevencao da Constricao
Ductal

Para a prevencao da constrigao ductal fetal, as gestantes
devem ser recomendadas a nao utilizarem AINEs no
terceiro trimestre da gestagdo independentemente
da via de administracdo (Classe de Recomendacao: I;
Nivel de Evidéncia: A). Também pode ser considerada
a recomendacdo de evitar a utilizacdo de outros
medicamentos com possivel agdo anti-inflamatéria
(corticosteroides,'® aspirina,'” dipirona, fluoxetina,'"”
paroxeting, sertralina,'®""" isoxsuprina'® e nafazolina'”)

(Classe de Recomendacao: lla; Nivel de Evidéncia: C).
E adequada a recomendacao de um consumo materno
moderado de alimentos ricos em polifendis, no terceiro
trimestre da gestagdo, ou seja, abaixo do percentil 75
de consumo,’® ou limitando o consumo dos alimentos
com concentragdo acima de 30 mg por 100 g, conforme
ilustrado na piramide alimentar da Figura 6.1. Esta
redugdo do consumo didrio de polifendis abaixo de
1.089 mg (percentil 75) mantém um cardapio adequado
para as necessidades nutricionais deste periodo
gestacional (Classe de Recomendagao: Ila; Nivel de
Evidéncia: C). Nas figuras 6.2 e 6.3, encontram-se
as recomendagdes para tratamento e prevengdo da
constricdo ductal respectivamente.

7. Arritmias Cardiacas no Feto: Diagnostico
e Tratamento

Os programas de rastreamento para deteccao
pré-natal de anormalidades cardiacas desenvolvidos
nas Gltimas 3 décadas, a partir da ecocardiografia
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PIRAMIDE ALIMENTAR

24

4563 ™

He¥/=

A.I.Emlr[tum uma concentracho elevada de polifendis totais em 100g ou em 100ml, ¢ que sBo con-
traindicados ou nlio trazem bane ficio nutricional no periode gestacional = chocolate prato, caké, chi-
marrdo e chas.

CONSUMO MODERADO

Alimentos acima de 30mg, mas que podem ser censumidos de forma moderada conforme porcdes
estabelecidas abaixo

- Blince: conswmar no méxima 10 folhes médias so dia

= Ameixa pretafvermetha com pele: consumir no mésma 1 unidade pequena ao dia
- cansumir ne maxime ¥ xicora ao dia

- Mach vermelha com cascs - CONSUMAr S£M & Ca5c8

= Laranjafsuca - Abé 1 unidade ao dia { 1 copo de 200ml dluido

= Mamibo: corsumir no mikima | fatia P de formosa ao dia

- Morang ir no méxime 2 unidedes grandes ac dia

- Livas pretafverrmelhal resafsuce - consurnic até 10 gemes [ dia - na mérsmo urna vez porsemans
= Azeite de cliva = consumir até | colher de chi ao dia

= Beterraba crua: consumir no méxima 2 colheres de sopa oo dia

- Ternpera verde: consumir no maximo 12 colheres de chb a0 dia

Alimentos com concentracBo inferior a 30mg em 100g = demais frutss e vegetais que nBo esiba ctadas na centro da
pirimide, ples ¢ farindceos em geral, cereais, Laticinios, comes & ovos.

Figura 6.1 - Pirdmide alimentar.
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RECOMENDAGAO PARA TRATAMENTO DE CONSTRIGAO
DUCTAL NO TERCEIRO TRIMESTRE GESTACIONAL

X

|

Substancias para
Restringir

|

Classe de
Recomendacao |;
Nivel de Evidéncia A

Anti-inflamatorios
nao esteroides

Alimentos com mais de
30 mg de polifenol/100g

l

|

Substancias em que a
suspenséo pode ser
considerada

!

Classe de
Recomendacao lla;
Nivel de Evidéncia C

Outros medicamentos
com possivel acao
anti-inflamatéria

NAO CONSUMIR Consumir conforme anexo 1 - Corticoides
-Laranja -Beterraba Crua - Hioscina
-Suco de Laranja - Alface :Ezgﬁﬁgam'na
- Cha Verde - Ameixa preta/vermelha - Inibodores da
- Cha Preto com pele recaptagéo da
- Cha de Boldo -Amora serotonina
- Café - Magavermelha com casca - Nafazolina
- Chimarr&o - Maméo - Dipirona
- Chocolate Preto - Morango ) Paracetgmol

. - Paroxetina
- Achocolatado em P6 - Tempero Verde
- Azeite de Oliva
- Uva preta/vermelha/rosa
- Suco de Uva

Figura 6.2 - Recomendagéo para tratamento de constrigao ductal no terceiro trimestre gestacional.
Na auséncia de reversao da constrigdo e suas consequéncias, apds o tratamento, a antecipagéo do parto pode ser considerada se a maturidade pulmonar fetal estiver

estiver estabelecida — Grau de Recomendagéo IIb; Nivel de Evidéncia C.

fetal, possibilitaram o melhor entendimento das
alteragdes do ritmo cardiaco que ocorrem neste
perfodo da vida. As arritmias cardiacas no feto podem
comprometer a evolugdo da gestagdo, sendo de
fundamental importancia sua identificagdo precoce, o
reconhecimento de seu mecanismo, suas consequéncias
hemodindmicas e a morfologia cardiaca fetal para o
planejamento terapéutico perinatal.

As irregularidades do ritmo cardiaco fetal acometem
aproximadamente 0,5 a 2% das gestagdes, e sao
responsaveis por 10 a 20% dos encaminhamentos
para avaliagdo cardiaca intrauterina. A alteragao do

ritmo cardiaco fetal mais prevalente é a extrassistolia,
que é benigna e cuja importancia relaciona-se
ao seu potencial em desencadear Taquicardia
Supraventricular (TSV) sustentada, naqueles casos em
que se apresentam bloqueadas. No entanto, algumas
arritmias cardiacas fetais sdo consideradas emergéncia
em Cardiologia Fetal, necessitando de diagndstico
e tratamento precoces, para modificar sua histéria
natural, determinando impacto na morbimortalidade
perinatal. BAVT, Flutter Atrial (FA) e TSV séo aquelas
que podem determinar consequéncias mais graves
para o concepto.'?®
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RECOMENDACOES PARA PREVENCAO DA CONSTRICAO
DUCTAL NO TERCEIRO TRIMESTRE GESTACIONAL
Substancias para .
L Substancias em que a
Restringir ~
suspensdo pode ser
| considerada
| |
Anti-inflamatérios ndo Alimentos com mais de )
esteroides 30mg de polifenol/100g Outros medicamentos com
{ possivel agdo anti-
l | inflamatéria
NAO CONSUMIR Limitar consumo conforme
Classe de - Ché Verde anexo 4
Recomendacio I; - Ché Preto - Beterraba Crua
Nivel de Evidéncia A - Cha de Boldo - Alface Classe de Recomendac3o Ila;
- Café - Ameixa preta/vermelha com Nivel de Evidéncia C
- Chimarrao pele
- Cha - Amora
- Chocolate preto - Maca vermelha com casca .
. - - Corticoides
- Cacau em po - Mamao L
- Hioscina
- Morango .
X - Escopolamina
- Laranjua/suco .
- Aspirina
- Uva preta/vermelha/rosa/suco - Fluoxetina
- Azeite de Oliva Isoxsuprina
- Isoxsupri
-Tempero Verde - Nafazolina
\ Y - Sertralina
- - Dipirona
Classe’de RecorpeAndggao Ila; - Paroxitina
Nivel de Evidéncia C
- Paracetamol
NA PRESENCA DE CARDIOPATIAS “DUCTO-DEPENDENTES”: PRE VEN(.'/TO RIGOROSA, cOM RECOMENDACA'O DE RESTRICA'O DE TODAS AS
SUBSTANCIAS COM POTENCIAL PARA CAUSAR CONSTRICAO DUCTAL (CLASSE DE RECOMENDACAO I, NiVEL DE EVIDENCIA C)

Figura 6.3 - Recomendagdes para prevengdo da constrigdo ductal no terceiro trimestre gestacional.

7.1. Avaliacao do ritmo cardiaco fetal e diagnéstico das
arritmias cardiacas no feto

No ecocardiograma fetal, a andlise da frequéncia
e do ritmo cardiaco é realizada a partir da avaliagao
simultinea da sistole atrial e ventricular. Para isto,
utilizam-se tanto os modos unidimensional (modo M),
bidimensional e o Doppler pulsétil, associados ou ndo
ao mapeamento de fluxo em cores. Considera-se ritmo
cardiaco normal quando a relagdo entre as contragdes
atriais e ventriculares for 1:1, com frequéncia cardiaca
variando entre 120 e 180 bpm.#8129-131

O modo M permite a avaliagdo do movimento
da parede atrial posterior (sistole atrial ou onda A),
concomitantemente com a abertura da valva adrtica
(sistole ventricular ou onda V). Este tracado é obtido
a partir da imagem bidimensional longitudinal do
coragdo, com o cursor posicionado de forma que
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atravesse o ventriculo direito, a valva aértica e o Atrio
Esquerdo (AE). O ritmo sinusal é identificado quando,
para cada movimento da parede atrial esquerda
(onda A), corresponder um movimento de abertura
da valva aértica (onda V), ou seja, uma condugao
atrioventricular (A:V) 1:1. Outra forma que pode ser
utilizada é posicionando-se o cursor simultaneamente
sobre a parede atrial (onda A) e ventricular (onda V). O
acréscimo do modo M colorido facilita a identificacao
do fluxo aértico durante a sistole ventricular, bem como
pode ser utilizado para identificagdo da atividade atrial
esquerda, a partir do fluxo mitral.

O Doppler pulsado também pode ser utilizado para
avaliagdo da sequéncia atrioventricular, permitindo a
demonstracdo concomitante da relacdo entre as ondas
atriais e ventriculares. Habitualmente, posiciona-se a
amostra-volume entre as vias de entrada e de saida do
ventriculo esquerdo, registrando-se, assim, os fluxos mitral
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(onda A) e adrtico (onda V). Além disso, o corte dos trés
vasos pode ser utilizado, colocando-se a amostra-volume
entre a VCS e a aorta, avaliando-se os fluxos destes vasos.
A onda A reversa do fluxo da VCS representa a contragao
atrial (onda A) e o tracado do fluxo aértico, a sistole
ventricular (onda V). Além disso, o Doppler pode ser
utilizado para andlise do ritmo cardiaco fetal, a partir dos
fluxos da veia e da artéria pulmonar. A amostra-volume
é colocada sobre o parénquima pulmonar, obtendo-se
o fluxo destes vasos, sendo a onda A representada pelo
fluxo pré-sistdlico na veia pulmonar e a onda V, pelo
fluxo sistdlico da artéria pulmonar.#%129-138

7.2. Extrassistolia

Extrassistoles ocorrem em 1 a 3% das gestagdes
e, habitualmente, sdo benignas, sem determinar
repercussoes para o feto. Algumas vezes, quando ha
bigeminismo, trigeminismo ou sdo muito frequentes (um
para cada trés a cinco batimentos cardiacos fetais), o
diagnéstico diferencial com extrassistoles ventriculares,

Tabela 7.1 - Manejo intrauterino do ritmo irregular

sindrome do QT longo e BAV de segundo grau pode ser
dificil. A presenga de bigeminismo bloqueado aumenta
o risco de desencadeamento de TSV."3141

7.2.1. Extrassistoles Supraventriculares Isoladas

O diagndstico é feito a partir da identificagdo de uma
atividade atrial (onda A) precoce, com ou sem atividade
ventricular, ou seja, conduzidas ou bloqueadas,
respectivamente. Podem ocorrer bi e trigeminismo,
pausas compensatérias e em salvas. Sdo consideradas
arritmias benignas e ndo necessitam de tratamento.
Quando conduzidas, cerca de 1% pode ser precursora
de taquiarritmias.*®

7.2.2. Extrassistoles Ventriculares

Identificadas na presenca de um batimento ectépico
ventricular, sem relagado com a conducao atrial.

Na tabela 7.1, encontra-se um resumo do manejo
intrauterino do ritmo irregular.

Diagnéstico Causa Manejo intrauterino CRINE Comentarios
BAV de segundo grau Autoimune Dexametasona IIb/B Pode parar progressao para BAVT
CC estrutural Seguimento semanal IIc Se dlsponlvgl, MCGf
para excluir SQTL
Canalopatia Seguimento semanal IIC
Observagao com avaliagéo FC fetal em
ESV ou ESSV frequentes Idiopético |ntervalos~semanal|s pelo lobstgtr_a até A 2% também tém BAV de primeiro ou
a resolugéo da arritmia (bigeminismo, segundo graus
trigeminismo ou ES a cada 3-5 batimentos)
! Quando ESSV, 0,5-1% risco de
Aneurisma da fossa oval
desenvolver TSV
Quando ESV, risco de TV
é desconhecido
A maioria dos episodios é de curta
duragéo e benigna
Avaliar causas secundérias
Causas secundarias
ESV ou ESSV frequentes Miocardite Observagag com avaliagao d? FC fetal em IIC
intervalos semanais
Avaliagdo frequente (intervalos de 1-2
semanas) da fungéo cardiaca e outros
parametros de ICC fetal
. Observagao com avaliagéo da FC fetal em
Tumores cardiacos : . IIc
intervalos semanais pelo obstetra
Aneurisma ou diverticulo Observagao com avaliagéo FC fetal em ic
ventricular ou atrial intervalos semanais pelo obstetra
Estimulantes maternos Observagao com avaliagdo FC fetal IIC

AQ: aorta; AP: artéria pulmonar; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.
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7.3. Bradicardia Fetal

Considera-se bradicardia fetal quando frequéncia
cardiaca fetal < 110 bpm. A identificagao da causa
e de seu mecanismo determina o tratamento,
quando necessdrio.

7.3.1. Bradicardia Sinusal

O ritmo cardiaco apresenta condugdo A:V 1:1 e
frequéncia cardiaca abaixo de 110 bpm. Frequentemente
é associada a resposta do tonus vagal secundaria a
hipéxia ou a compressdao do corddao umbilical pelo
transdutor. Algumas vezes, podem ser secundarias a
doengas maternas. Quando transitérias, geralmente séo
benignas, ndo necessitando de tratamento. No entanto,
aquelas persistentes significam sinal de anormalidade
fetal e devem ter sua causa tratada. 129134137141

7.3.2. Ritmo Atrial Baixo

Os principais mecanismos do ritmo atrial baixo
incluem deslocamento congénito da ativagdo atrial,
dano adquirido do né sinoatrial, canalopatia e supressao
secunddria da frequéncia do né sinusal. Podem ocorrer
nos isomerismos atriais direito ou esquerdo, com
frequéncia cardiaca fetal variando de 80 a 130 bpm.
Situagdes que determinam fibrose do né sinusal, como
presenga de anticorpos maternos anti-Ro/anti-LA ou
na de miocardite viral, podem cursar com evolugao
progressiva para o 6bito fetal. Além disso, o uso materno
de medicagbes, como sedativos e betabloqueadores,
pode diminuir a frequéncia do né sinusal. O ritmo atrial
baixo nao necessita de tratamento."’

7.3.3. Extrassistole Supraventricular Bigeminada
Bloqueada

As extrassistoles supraventriculares bloqueadas
apresentam condugdo A:V 2:1 e frequéncia ventricular
que varia de 75 a 110 bpm. Nao requerem tratamento.
No entanto, sabe-se que aproximadamente 10 a
13% podem evoluir para TSV, sendo recomendada
avaliacdo semanal dos batimentos cardiacos do feto
pelo ecocardiograma ou sonar."7/142

7.3.4. Bloqueio Atrioventricular Total

No BAVT, identifica-se uma dissociagdo completa
entre a atividade atrial e a ventricular, com frequéncia
ventricular usualmente abaixo de 60 bpm. Em 50 a
55% dos casos, ocorre malformagao do sistema de
condugao, consequente a cardiopatias estruturais,
como transposi¢cdo congenitamente corrigida dos
grandes vasos e isomerismo esquerdo.’#! /143146
Em 40%, estda associado a doenga autoimmune
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materna, com presenca de anticorpos anti-SSA/
SSB ou anti-Ro/LA.™2147

Apesar de nao disponivel no Brasil até o momento,
o risco aumenta quando houver a presenca de
anticorpo anti-Ro Kd-52 (sequéncia p200)."-'>3 Menos
frequentemente, pode ser de etiologia indeterminada.
Os fetos nao hidrépicos e, com frequéncia cardiaca,
acima de 55 bpm tém bom prognéstico. Nos fetos
imaturos, com hidropisia muito precoce e frequéncia
abaixo de 50 bpm, o prognéstico é mais reservado.
Os fetos com BAVT e cardiopatia estrutural, como
isomerismo esquerdo, tém mau progndstico.™

Em pacientes com doenca autoimune, recomenda-
se a dosagem de anticorpos maternos anti-SSA/RO.
Quando forem positivos, com ritmo cardiaco sinusal,
recomenda-se a medida do intervalo AV (PR mecénico)
semanalmente, da 182 a 262 semana. Esta medida deve
ser realizada a partir do Doppler pulsado, avaliando-
se simultaneamente os fluxos mitral e aértico, desde
o inicio da onda A mitral (“A”) até o inicio da sistole
ventricular (“V”)."2 A funcdo miocardica deve ser
monitorada a cada 4 semanas, até o nascimento - CR
[ NE C, (figura 7.1).>

Nos casos em que intervalo AV > 150 milissegundos
ou aumentar progressivamente, apesar de controverso,
é possivel iniciar dexametasona na dose de 4 a 8§ mg
por via oral. Quando os anticorpos forem positivos e o
BAVT ja estiver instalado, alguns estudos demonstram
que pode haver beneficios com a administragdo oral
materna de dexametasona (mesma dose acima) e/
ou infusdo endovenosa de gamaglobulina.'1%® Os
estudos que demonstram o uso de dexametasona
evidenciaram diminuicao da inflamacao, reversdo ou
estabilizacdo do BAV de primeiro e segundo graus,
com melhora ou regressdao da hidropisia e/ou da
fibroelastose endocardica.’*"

No entanto, deve ser considerado que o uso de
corticosteroides pode estar associado a complicagoes,
como constriccao ductal, diabetes materno, restricao
de crescimento e oligodramnio.''®" Apesar de a
eficacia do uso de corticoides ndo estar estabelecida
e mesmo na possibilidade de eventuais efeitos
colaterais, a dexametasona pode ser usada nos BAV
de primeiro e segundo graus, associados com sinais
de inflamagdo miocardica (hiperecogenecidade
miocdardica, regurgitacao valvar, disfuncdo cardiaca
e derrame pericardico), como prevengdo para sua
progressao para BAVT."™ Em fetos com BAVT sem
repercussao funcional, pode ser também usada
a dexametasona, para reduzir a prevaléncia de
cardiomiopatia dilatada.’'%? Sempre que ocorrer
efeitos colaterais importantes na mae ou no feto, a
medicagao deve ser suspensa. O uso de imunoglobulina
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Anticorpos anti RO e/ou antiLA positivos sem BAVT instalado

l

Monitorar o intervalo PR mecénico semanalmente entre 18 e 26 semanas

SN

PR mecanico estavel
<150 ms

Aumento progressivo do

ou PR > 150 ms

PR mecéanico

l

SN

Apos a 262 seguimento
a cada 4 semanas
até o nascimento

Seguimento semanal
até 26 semanas
e a cada 2 semanas apos

Considerar o uso de
Dexametasona terapéutica

Figura 7.1 - Abordagem sugerida para gestantes portadoras de anticorpos positivos sem BAVT instalado no feto.

BAVT: bloqueio atrioventricular total; ms: milissegundos.

intravenosa associada a dexametasona pode melhorar a
sobrevida naqueles fetos com fibroelastose endocardica
ou disfuncéo sistélica.’™ No entanto, ndo se sabe
o momento ideal para sua administragdo nem os
intervalos entre as doses. Nao ha recomendagao para
uso profilatico de imunoglobulinas no inicio da gestagao
de maes com anticorpos positivos.'®

O uso de salbutamol, terbutalina ou isoprenalina
estd indicado quando frequéncia cardiaca < 55 bpm
e/ou na presenca de insuficiéncia cardiaca fetal e
hidropisia.'*'4¢">” Normalmente, estas medicagoes
sao bem toleradas, podendo aparecer extrassistolia
e taquicardia sinusal materna.' Ocorre aumento da
frequéncia cardiaca fetal em aproximadamente 10
a 15% da frequéncia basal e, apesar de pequeno,
pode prolongar a gestacdo ao termo ou préxima
dele. Nao existem estudos demonstrando que o
uso destas medicagoes pode modificar a sobrevida
destes fetos. Naqueles fetos hidrépicos e imaturos,
com frequéncia cardiaca muito baixa, pode-se
considerar o implante intrauterino de marca-passo,
o qual permanece com limitagoes técnicas e ainda
estd em estudos experimentais.

A indicagdo para o momento do parto deve ser
avaliada conforme o grau das manifestagoes. Em fetos

com hidropisia importante, com frequéncia ventricular
< 50 bpm e com maturidade pulmonar (acima de
34 semanas de gestacdo), deve ser considerado o
nascimento, com implante de marca-passo pés-natal
imediato.'® Em fetos < 26 semanas de gestacao,
com frequéncia cardfaca < 45 bpm e hidrépicos, o
implante de marca-passo intrauterino, ainda em fase
experimental, pode ser um caminho terapéutico.'*4168
Em fetos entre 26 e 34 semanas de gestagdo, deve-
se ponderar entre o risco da prematuridade e as
manifestagdes do BAVT. A abordagem sugerida para
fetos com BAVT estd no na figura 7.2.

7.4. Taquicardia Fetal

2

O diagnéstico de taquicardia no feto é realizado
quando frequéncia cardiaca fetal > 180 bpm. O
tratamento intrauterino depende da idade gestacional,
de sua etiologia, do grau de repercussdao hemodinamica
(presenga de hidropisia), da condigao clinica da
mae e do potencial risco materno para o tratamento
do feto. A decisao terapéutica deve ser baseada
a partir da avaliagdo do risco fetal vs. materno. O
tratamento medicamentoso estd indicado para fetos
com taquicardia sustentada ou para aqueles com
taquicardia intermitente com hidropisia e/ou disfungao

Arq Bras Cardiol. 2019; 112(5):600-648

630



631

Diretriz Brasileira de Cardiologia Fetal - 2019

Diretriz
BAVT FETAL
DIAGNOSTICO DE BAVT
AC anti-SSA/RO
Considerar
FV > 55 bpm FV <55 bpm
dexametasona
ESTIMULACAO R2
SEM MEDICACAO ADICIONAL COM DROGAS
SIMPATICOMIMETICAS
(lla/C)

Figura 7.2 - Abordagem sugerida para fetos com BAVT.
AC: anticorpos; BAVT: bloqueio atrioventricular total; FV: frequéncia ventricular.

ventricular, exceto se a gestacdo estiver préxima do
termo, com maturidade pulmonar minimizando os
I’iSCOS para antecipagéo dO paI’tO.17’129'131'133'136’140'142’169'1 70

As tabelas 7.3 e 7.4 demonstram, respectivamente,
o manejo das taquiarritmias e as drogas antiarritmicas."”
A abordagem sugerida para o manejo das taquicardias
fetais encontra-se nas figuras 7.3, 7.4 e 7.5.

7.4.1. Taquicardias Intermitentes

Taquicardia intermitente é definida quando presente
em periodo < 50% do tempo de realizacdo do exame,
propondo-se um periodo minimo de observacao de 30
minutos. A taquicardia sinusal é determinada por ativagao
atrial e ventricular com condugao A:V 1:1 e frequéncia
cardiaca acima de 160 bpm e, geralmente, abaixo de 180
bpm. Frequentemente estd associada a condicao fetal ou
materna anormal subjacente, como febre, estresse ou uso
de medicamentos e cuja causa deve ser tratada. Quando
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for um achado isolado, nao tem significado clinico e nao
necessita de tratamento.37/13%141

A taquicardia ventricular intermitente, com frequéncia
ventricular acima de 200 bpm é extremamente rara e pode
evoluir para comprometimento hemodinamico importante
e hidropisia; por isto, tem indicagdo de tratamento.

Outras taquicardias intermitentes normalmente nao
apresentam sinais de comprometimento hemodinamico
cardiaco e ndo tém indicacdo de tratamento."”" Em casos
isolados pode evoluir para taquicardia sustentada, sendo
importante o acompanhamento destes fetos.

7.4.2. Taquicardias Sustentadas

Neste grupo de arritmias no feto, identificadas em
um periodo > 50% do tempo de exame, estdo as
taquicardias supraventriculares, o FA e as taquicardias
ventriculares. O objetivo da terapéutica é levar a
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Tabela 7.2 - Manejo intrauterino de bradicardias

Diagnéstico Causas primarias Manejo intrauterino CRINE Comentarios
T . - Descartar sofrimento fetal como causa da Pode ser visto nos
Bradicardia sinusal Marcapasso atrial ectopico oo IIA . . .
bradicardia isomerismos atriais
Disfungéo do né sinusal Checar na mée
(incluindo as decorrentes Observagao até resolugéo da bradicardia IIA Anti-Ro/LA e IgG/IgM para
por infecgéo ou anticorpos) TORCH e parvovirus
Causas secundarias:
medicagdes e
hipotireoidismo materno, Tratar causa subjacente da bradicardia A
sofrimento ou anomalias do
SNC fetal
10% de risco de TSV fetal
Bigeminismo atrial bloqueado Extrassistoles atriais Observar/reduzir estimulantes maternos IIA Ausculta semanal da FC fetal
até arritmia resolver
BAV Agressdo dos alntlcorpos Observagao IIA Coragéo estruturalmente normal
maternos Anti-Ro/La
Dexametasona
Para BAV de 2° grau ou de 1° grau com Ib/B Fibroelastose endocardica, disfungao
sinais de inflamac&o cardiaca valvar ou miocardica associadas
Para BAVT como prevengéo do Ib/B 428 mgtiia

6bito ou cardiomiopatia

|G endoovenosa
(a1G endovenosa nao é lla/C
recomendada como profilaxia)

Simpaticomiméticos para FC < 55 bpm ou
em frequéncias maiores quando Ib/C
associado a hidropisia fetal

BAVT néo relacionado a
anticorpos

Observagao I/A

Associado a defeitos estruturais como
TCGA, isomerismo atrial esquerdo

BAVT relacionado a
canalopatias

Observagao IIA

Evitar medicagdes que
prolonguem o intervalo QT

BAV: blogueio atrioventricular; BAVT: bloqueio atrioventricular total; CR: classe recomendagéo; FC: frequéncia cardiaca; FC: frequéncia cardiaca; IG: imunoglobulina;
mg: miligramas; NE: nivel de evidéncia; SNC: sistema nervoso central; TCGA: transposicao corrigida das grandes artérias; TORCH: toxoplasmose, outras, rubéola,
citomegalovirus e herpes; TSV: taquicardia supraventricular. Fonte: adaptado de Donofrio et al.”

gestacdo a termo, com melhora de suas manifestagdes
secundarias. O prognéstico é bom quando ha reversao
intradtero, sendo reservado para os fetos hidrépicos e
imaturos, nos quais nao se consegue reverter a arritmia.
Deve-se considerar um prognéstico favoravel para os
fetos que permanecem em taquiarritmia, porém com
frequéncia cardiaca mais baixa e melhora da hidropisia.

7.4.2.1. Diagnéstico

Ataquicardia atrial sustentada caracteriza-se por um
ritmo cardiaco com condugao A:V 1:1 e frequéncia
cardiaca superior a 180 bpm, usualmente acima de
220 bpm.'7137138141 E importante o reconhecimento
do mecanismo etioldgico desta arritmia, que pode ser
realizado como descrito anteriomente, utilizando-se a

avaliacdo simultanea da atividade atrial e ventricular. A
partir do tragado destes fluxos, medem-se os intervalos
AV (atrio—ventriculo) e VA (ventriculo—atrio), que
correspondem, em analogia, respectivamente, aos
intervalos PR e RP do eletrocardiograma. Quando
intervalo VA < AV, o diagnéstico mais provéavel é uma
taquicardia por reentrada (95%); quando intervalo VA
> AV, a possibilidade diagnéstica é uma taquicardia por
foco ectépico atrial ou juncional reciprocante.'3'3313¢

O FA apresenta uma frequéncia atrial acima de 400
bpm, com variabilidade da condugdo atrioventricular
(2:1;3:1,4:1) e, consequentemente, da frequéncia
ventricular (de 200 a 250 bpm).'7137.138,141,169

Na taquicardia ventricular identifica-se dissociagdo
atrioventricular, com frequéncia atrial menor que a
ventricular, que varia de 100 e 400 bpm. Quando
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Tabela 7.3 - Manejo intrauterino das taquicardias

Diagnéstico Tratamento intrauterino CRINE Comentéarios
Taquicardia intermitente
TSV ou FA Observar 1B Controle frequente da FC fetal
TV 2200 bpm Antiarritmicos lla/C
Taquicardia sustentada
TSV ou FA com hidropisia Drogas de primeira ou segunda Ver tabela 7.4, para dosagens e
ou disfungéo ventricular linha (transplacentario) recomendagdes
Digoxina IIB
Sotalol IIB
Os tratamentos combinados sao usados para
Combinagao de drogas (transplancentario) IIb/B casos graves, refratarios a drogas. Considerar
antecipag&o do parto se préximo do termo
Terceira linha (transplacentario):
Amiodarona IIB
Contraindicado: verapamil 1I/A
Contraindicado: procainamida 1I/B
Tratamento direto do feto:
Digoxina IM lla/B
Digoxina no corddo IIb/B
Contraindicado: adenosina no corddo /B
. L . . Ver tabela 7.4, para dosagens e
,TSV Z, 200 bpm sem hidropisia ou Primeira ou segunda linhas: recomendagdes de monitoramento
disfungéo ventricular (em geral a TSV
tem FC = 220 bpm; considerar outras Digoxina IIB
FC <220 bpm).
causas s pm) Sotalol B
Terceira linha:
Amiodarona IIb/B
Contraindicado: verapamil IIb/A
Contraindicado: procainamida 1I/B
TSV < 2.00 bpr~n sem hldroplsm Observar B
ou disfung&o ventricular
FA Sotalol 1B Digoxina aumenta o BAV e diminui a resposta
. ventricular. Considerar antecipagdo do parto,
Digoxina I/B se proximo ao termo
Amiodarona IIb/B
Contraindicado: procainamida 1I/B
MCGf (se disponivel) para medir intervalo QTc.
Iniciar com magnésio EV e depois lidocaina em
bélus + manutengao.
TV + hidropisia Magnésio EV IIC Magnésio EV na mée ndo deve
ser usado por > 48 horas.
Considerar antecipagao do parto,
se préximo ao termo
Tratamento de primeira linha Lidocaina EV IIc
Propranolol (oral) IIC
Mexiletina (oral) IIC
Tratamento de segunda linha Sotalol IIC

CR: classe de recomendacdo; EV: via endovenosa, FA: flutter atrial; FC: frequéncia cardiaca; IM: via intramuscular; MCGf: magnetocardiografia fetal; NE: nivel de

evidéncia; TSV: taquicardia supraventricular; TV: taquicardia ventricular. Fonte: Adaptado de Donofrio MT et al.””
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Tabela 7.4 - Drogas antiarritmicas

Droga Dose terapéutica Nivel sérico terapéutico e efeito Toxicidade
I Ataque: 0,5 mg (2 cp) a cada 8 horas por g Nausea/vomitos, bradiarritmia sinusal ou
Digoxina 48 horas - 1,5 mg/dia por 2 dias 0,7-2,0 ng/mL BAV, pro-arritmia
Manutengao: 0,25 a 0,75 mg ao dia Nausea, fadiga, perda de apetite, bradicardia IM fetal: leszio do nervo citico ou
Dose IM fetal: 88 pg/kg cada 12 horas, sinusal, BAV de primeiro grau, BAV tipo s o
. laceragao da pele devido a injegao
repetir duas vezes Wenckebach noturno (raro)
Nauseal/vomitos, tontura, QTc = 0,48 s,
Sotalol 160-480 mg/dia a cada 8-12 horas (VO) Niveis ndo monitorados fadiga, BCR, pré-arritmia
materna ou fetal
Bradicardia, BAV de primeiro grau,
alargamento de P e QRS, QTc < 0,48 ms
Nausea/vomitos, disfungdo de tireoide,
rash por fotossensibilidade,
Amiodarona Ataque: 1800 a 2400 mg/dia 0.7-2.0 ug/ml trombocitopenia, BCR, QTc = 0,48 s,
divididos a cada 6 horas (VO) U Hg pré-arritmia materna e fetal, forsades
com SQTL, bécio fetal, problemas do

desenvolvimento neurolégico

Bradicardia sinusal materna e fetal, perda de

Manutencéo: 200-600 mg/dia (VO) apetite, BAV de primeiro grau, alargamento de
PeQRS,QTc<048s

Descontinuar a droga e fazer transi¢ao para
outro agente quando o ritmo for convertido ou
a hidropisia estiver resolvida

Fadiga, bradicardia, hipotens&o,
BAV, restricdo do crescimento fetal,

Propranolol 60-320 mg/dia divididos a cada 6 horas (VO) 25-140 ng/mL
aumento do tdnus uterino
BAV de primeiro grau, bradicardia,
aumento do ténus uterino
Lidocaina Ataque: 1-1,5 mg/kg EV segwdo de 1-4 mg/ 1,55 pg/mL Nause?/yomltos, §|ntqmgs
minuto EV continuo neurolégicos e pré-arritmia
I 600 a 900 mg/d divididos Nausea/vomitos, sintomas
Mexiletina a cada 8 horas (VO) 0.5-2 pglmL neuroldgicos e proé-arritmia.
. ) Fadiga, sintomas neurolégicos
Sulfato de magnésio Ataque: 2 6 9 EV por 20 minutos <6 mEq/L Se perda do reflexo patelar e/ou
seguido de 1-2 g/hora e . s
niveis > 6 mEq/L interromper a infusdo
Né&o se recomenda tratamento
por mais que 48 horas. Moni Niveis > 5 mEq/L associados com
onitorar reflexo patelar - P
alteragdes no ECG materno e pro-arritmia

Nova dosagem pode ser considerada, se
houver recorréncia da TV

BAV: bloqueio atrioventricular; BCR: bloqueio completo de ramo; cp: comprimido; ECG: eletrocardiograma; EV: via endovenosa; IM: via intramuscular; SQTL:
sindrome do QT longo; TV: taquicardia ventricular; VO: via oral. Fonte: Adaptado de Donoffrio et al.”
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TAQUICARDIA SINUSAL

AVALIAR CAUSA

ALTA SEM NECESSIDADE DE
ACOMPANHAMENTO CARDIOLAGICO

Figura 7.3 - Conduta na taquicardia sinusal.

TAQUICARDIA VENTRICULAR

v

COM/SEM HIDROPISIA

AMIODARONA

LINDOCAINA MATERNA
“ATAQUE” DE 1-1,5 mg/kg EV
e INFUSAO DE 1-4 mg/min

N

REVERSAO NAO REVERSAO

ATAQUE: 800-1200 mg VO
MANUTENGAO: 200-600 mg/dia VO @
ou

SEM MATURIDADE

PULMONAR

PARTO ELETIVO NO COM MATURIDADE

TERMO COM PULMONAR

ACOMPANHAMENTO

CARDIOLOGICO ¢

NEONATAL (HOSPITAL

DE ORIGEM OU A

i INTERRUPCAO DA

HOSPITAL TERCIARIO) g‘ggﬁfl}\% ﬁg DA
HOSPITAL TERCIARIO
PARA CARDIOVERSAO
NEONATAL

'

TERAPEUTICA DE 22 LINHA

SOTALOL V.O. 160-480 mg/dia
ou

SULFATO DE MAGNESIO:
(MAXIMO 48 HORAS)
“ATAQUE” 2-6 g EV 20 min
SEGUIDO POR 1-2 g/h
(MONITORIZAR REFLEXO
PATELAR)

L
™\

REVERSAO

AGUARDAR
MATURIDADE
PULMONAR

INTERRUPCAO
DA GESTACAO
NO HOSPITAL
TERCIARIO PARA
CARDIOVERSAO
NEONATAL

Figura 7.4 - Fluxograma de tratamento das taquicardias ventriculares

EV: endovenosa; VO: via oral.
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Taquicardia supraventricular sustentada ou paroxistica ‘

Flutter atrial ‘

'Y

l Hospitalizagdo

12 linha - Digoxina materna: “ataque” de 0,5 mg 8/8h

até completar 2-3 mg e manutengzo de 0,25-0,75 mg/dia,

mantendo digoxina sérica 1-2 mg/ml

Sem hidropisia
v

Acompanhamento ambulatorial a
cada 2-3 semanas até o nascimento

e
3 Com hidropisia

Sem reversdo

12 linha - Sotalol materno: iniciar com 160 mg/dia,
aumentando 40-80 mg/dia a cada 3 dias
(méaximo 480 mg/dia) [controlar Qtc mae]

Com hldroplsla —» | Sem maturidade pulmonar -

l Manter digoxina materna 1-2 semanas l

l Com maturidade pulmonar 22 linha: sotalol materno: iniciar com

A,

Parto eletivo no
hospital de origem
(sem necessidade

de atendimento

cardiologico imediato)

Reversao

Sem malundade pulmonar

Nao Reversao
/V (cardioversao elétrica
Com maturidade pulmonar ou medicamentosa)

80-160 mg/dia, aumentando 40-80 mg/dia a cada
3 dias (méaximo 480 mg/dia) - [controlar Qtc mae]

A A
Reverséo ]@ Né&o Reverséo

3? linha - amiodarona materna:

Cesarea eletiva para
tratamento neonatal

22 linha: sotalol materno iniciar com 160 mg/dia,
aumentando 40-80 mg/dia a cada 5 dias (maximo 480 mg/dia)

Manter Sotalol 2-3 semanas sem alterar /
dose, depois diminuir 40 mg a cada 3

dias até suspender, deixando s6 digoxina
manutengao. Se voltar taquiarritmia,
recomegar esquema inicial

800 mg - 1,2 g EV/10 min + infusdo continua
1 mg/min monitorar ECG materno (ou VO)

S

N \/v

v

l Né&o Reverséo l l Reversao
Desenvolveu hidropsia

l Nao desenvolveu hidropisia l

¥

Se ritmo sinusal persistente
por mais de 10 dias,
acompanhamento
ambulatorial semanal

Reversao - manutengéo com Nao R -
Amiodarona VO 200-600 mg/dia a0 Reversao
r‘ Com maturidade Sem maturidade

Cordocentese: Amiodarona
(15 mg/kg peso estimado)

Interrupgao por cesarea no hospital terciario
para tratamento neonatal (CVE)

v

Aguardar maturidade
pulmonar

Parto eletivo com
acompanhamento
cardiol6gico neonatal
(hospital de origem/terciario)

N&o Reversao: aguardar
maturidade pulmonar fetal e
interrupgéo da gestagéo no
hospital terciario para CVE

Reversao: manutengao com
amiodarona materna VO
200-600 mg/dia + acompanhamento
semanal e parto eletivo

Interrupgdo da gestagao
para CVE

Figura 7.5 - Fluxograma de tratamento das taquicardias supraventriculares
CVE: cardioverséo elétrica; EV: endovenoso.

alternada com periodos de bradicardia possivelmente
se trate de uma sindrome do QT longo, que pode
apresentar taquicardia ventricular monomorfica, torsade
de pointes, disfungao ventricular, insuficiéncia valvar
atrioventricular e hidropisia fetal.'3¢72

7.4.2.2. Tratamento

A droga de primeira escolha para tratamento das
taquicardias supraventriculares na maioria dos centros
permanece a digoxina via transplacentaria, uma vez
que é uma medicagao segura e muito utilizada durante
a gestagdo.!7137138141173174 As doses usadas devem ser
elevadas porque somente 50 a 70% ultrapassam a
barreira placentdria. A dose de ataque recomendada
é de 3,0 mg nas primeiras 48 horas de tratamento, ou
seja, 0,50 mg a cada 8 horas. A dose de manutengéo
é de 0,25 a 0,75 mg/dia, podendo variar conforme
experiéncia isolada de cada servigo e de acordo com
seu nivel sérico. Controle didrio da digoxina sérica é
necessario, sendo mantida entre 1 a 2 ng/mL. Além
disso, na impossibilidade de administragdao via oral,
pode ser usado o lanatosideo C intravenoso como
alternativa. Se, ap6s 5 dias, ndo ocorrer reversao
da arritmia, inicia-se o sotalol via oral como droga

de segunda escolha.’*""” Este pode ser usado na
dose inicial de 80 mg a cada 12 horas, aumentado
gradualmente 40 a 80 mg a cada 3 a 5 dias, até a
reversao da arritmia ou atingir dose maxima de 480 mg/
dia. Neste caso, a gestante deve permanecer internada e
monitorada com controles didrios de eletrocardiograma
para mensuracdo do intervalo QT corrigido, pelo
risco de seu prolongamento, além de dosagem sérica
de digoxina. Em fetos com hidropisia importante
e taquicardia sustentada com frequéncia cardiaca
elevada, pode-se iniciar o sotalol concomitantemente
a digoxina. A terapéutica combinada apresenta maior
risco de complicagbes maternas e fetais. Nao havendo
resposta terapéutica e em fetos muito comprometidos,
pode-se, ainda, utilizar a amiodarona de 800 a 1.200
mg ao dia como droga de terceira escolha.'”®"7? No
entanto, esta medicagdo apresenta perfil de toxicidade
significativo tanto para a gestante quanto para o feto.'®

Permanecendo o feto em taquiarritmia, com
comprometimento hemodinamico importante e
hidropisia severa, pode ser necessdria terapéutica
fetal direta, por cordocentese ou via intramuscular
direta, uma vez que, nesta situagdo, ha significativa
diminuicdo da passagem transplacentdria das
medicagbes.'" 181182 Devem-se sempre ponderar os
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riscos e beneficios individualmente para cada situagao.
Pode ser administrado digital (dose de 0,03mg/Akg) ou
amiodarona (dose de 15mg/kg). A adenosina nao se
mostrou efetiva na manutencao do ritmo sinusal, bem
como nao é recomendada no FA.

Alguns centros utilizam o flecainide (ndo comercializado
no Brasil) ou o sotalol como droga de primeira
escolha.017718318 Apds o nascimento, o tratamento
deve ser baseado na terapéutica utilizada no dtero e
no mecanismo da taquicardia, sendo recomendada
manutengdo do tratamento por 6 meses a 1 ano,
conforme a evolucdo. Cerca de 50% dos casos de TSV
fetal ndo apresentam recorréncia ap6s o nascimento.'®

No FA, a medicacdo preconizada para inicio do
tratamento pode ser a digoxina e/ou o sotalol.'® O
sotalol também é uma droga segura e eficaz, com taxa
de reversdo para ritmo sinusal em 50 a 80% dos casos
e sem mortalidade."””

As doses e formas de administracdo sao as
mesmas descritas anteriormente para as taquicardias
supraventriculares. Apés o nascimento, indica-se
cardioversdo sincronizada, quando ndo houver
reversdao. O FA, apds o nascimento, usualmente ndo
recorre apés sua reversao, nao sendo classicamente
recomendado a manutencdo do tratamento.

A taquicardia ventricular sustentada com frequéncia
ventricular < 200 bpm geralmente é bem tolerada
e quando acima deste valor, o uso de magnésio
transplacentério é o recomendado, nao devendo
ultrapassar 48 horas de infusao.'”218¢1%” Se houver
recorréncia da taquicardia ventricular, nova dose de
magnésio pode ser utilizada, desde que seus niveis séricos
maternos < 6 mEq/L e ndo existam sinais de toxicidade.
Como opcao terapéutica para o tratamento farmacolégico
das taquicardias ventriculares sustentadas, podem ser
utilizados amiodarona, propranolol ou mexiletina por
via oral ou a lidocaina por via endovenosa materna.
Amiodarona, sotalol e flecainida ndo podem ser usadas
quando houver sindrome do QT longo."®*'8” Quando a
taquicardia ventricular for secundaria & miocardite ou
aos autoanticorpos maternos, podem ser administradas
a gestante dexamentasona e imunoglobina intravenosa.
O tratamento deve ser continuado apds o nascimento.

Deve-se considerar que o tratamento das taquicardias
sustentadas no concepto € lento e tem como objetivo
levar a gestagao ao termo. A reversao total da arritmia
e da hidropisia podem ocorrer varias semanas apds
o inicio das medicagbes. Uma avaliagao Doppler-
ultrassonogréfica concomitante, realizada pelo
obstetra, é fundamental para a decisdo da indicagao
de interrupgao da gestagao. No entanto, a interrupgao
deve ser limitada aqueles fetos com risco iminente de
6bito intradtero. Se houver permanéncia de taquicardia
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sustentada, em fetos com hidropisia importante e
maturidade pulmonar comprovada (acima de 34
semanas de gestacdo), esta indicada a interrupgao da
gestacdo para tratamento pés-natal imediato.

8. Intervencoes Cardiacas Fetais

Os potenciais beneficios das intervengbes cardiacas
fetais foram salientados ha vérios anos. No ano 2000,
Kohl et al.’®® publicaram a experiéncia mundial com a
valvoplastia adrtica fetal, que constava, na época, de 12
casos, com 7 sucessos técnicos e apenas 1 sobrevivente.
Desde entdo, o grupo do Boston Children’s Hospital
iniciou um programa de terapéutica cardiaca invasiva
intradtero, estimulando um enorme progresso neste
campo e disseminando a aplicagdo da técnica para
varios outros centros ao redor do mundo. 8919

A principal justificativa do procedimento invasivo
na vida fetal é melhorar a evolugdo e o prognéstico
pés-natal, seja por que o feto se encontra em
risco de ndo sobreviver, ou a evolugdo pds-natal
é muito desfavoravel. A terapéutica precoce das
cardiopatias congénitas pode melhorar as chances
de remodelamento miocardico e vascular, e oferecer
mais chances de adaptar a oferta sanguinea para o
miocardio em desenvolvimento. Assim, tendo-se a
técnica bem estabelecida, o equipamento apropriado
e, principalmente, a equipe médica com treinamento
nas dreas de cirurgia fetal, intervengbes pediétricas e
Cardiologia Fetal, as intervengdes percutaneas fetais
correspondem a mais uma modalidade terapéutica no
campo da Cardiologia Pediatrica."

As principais cardiopatias que se beneficiam da
intervencdo intradtero sao a SHCE, com grave restricao
ao fluxo por meio do septo interatrial, a estenose valvar
adrtica critica, com sinais de potencial evolugao para
a hipoplasia ventricular esquerda e a Atresia Pulmonar
com Septo integro (APSI) ou estenose pulmonar critica
com minimo fluxo pulmonar anterégrado, evoluindo
com hipodesenvolvimento do ventriculo direito.™"

8.1. Indicacoes

As principais indicagdes das intervencgdes
cardfacas fetais estdo resumidas na tabela 8.1 e
subsequentemente descritas.

8.1.1. Estenose aértica critica com sinais indicativos de
evolucao para a sindrome de hipoplasia do coragao esquerdo

Estenose adrtica é definida como as seguintes
caracteristicas morfolégicas e funcionais: valva espessada,
com mobilidade muito reduzida e com fluxo turbulento
através ou nenhum fluxo anterégrado avaliado pelas
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Tabela 8.1 - Principais indicagdes das intervengodes cardiacas fetais

Valvoplastia aértica

|dade gestacional entre 22 e 30 semanas

Estenose adrtica critica com sinais de evolugéo para
SHCE

Valva aértica espessa e com pouca mobilidade

Minimo ou nenhum fluxo aértico anterégrado

Fluxo reverso no arco transverso

Inverséo de shunt no plano atrial (E—D)

Enchimento do VE monofasico (onda E unica e de curta duragéo)

Disfungao sistélica do VE moderada ou grave (analise subjetiva)

Estenose aortica critica com AE gigante

Mesmos critérios anteriores

Afung&o do VE pode néo ser tdo alterada devido & presenca da insuficiéncia mitral macica

AE gigante

Valvoplastia pulmonar

|dade gestacional entre 22 e 30 semanas

Atresia pulmonar com septo integro/estenose
pulmonar critica

Valva pulmonar espessa e com pouca ou nenhuma mobilidade

Minimo ou nenhum fluxo pulmonar anterégrado

Inversdo de fluxo no ducto arterioso, isto &, aorta—pulmonar

Enchimento monofasico do VD (onda E Unica e de curta duragéo)

Algum grau de hipoplasia do VD ou auséncia de crescimento do mesmo em 2 a 4 semanas de observagao

Atriosseptostomia

|dade gestacional entre 28 e 33 semanas

SHCE ou variante com septo interatrial integro ou
orificio minimo

Minimo ou nenhum fluxo no plano atrial

AE e veias pulmonares dilatadas

Fluxo bidirecional e bifasico observado ao tragado de Doppler da veia pulmonar

AE: atrio esquerdo; D: direito; E: esquerdo; SHCE: sindrome de hipoplasia do coragéo esquerdo; VD: ventriculo direito; VE: ventriculo esquerdo.

técnicas de Doppler. O gradiente de Doppler do
ventriculo esquerdo para a aorta ndo deve ser utilizado
para caracterizagdo do grau de estenose, devido a
frequente associacdo de fibroelastose endocardica e
disfungdo miocardica grave. Os principais parametros
funcionais que sugerem a possivel evolugao para a SHCE
sao o fluxo reverso no arco transverso, isto é, vindo
da aorta descendente para a aorta ascendente, fluxo
invertido no plano atrial, direcionado do AE para o étrio
direito, enchimento ventricular esquerdo monofasico
(tragado de Doppler pela valva mitral mostrando onda
de enchimento Gnica, denotando aumento da pressao
diastélica final do ventriculo esquerdo) e disfuncao
do ventriculo esquerdo moderada ou grave.192-195
Idealmente, o comprimento do ventriculo esquerdo
(eixo longo) deve estar acima do valor minimo para
a idade gestacional (escore Z > -2), o que significa
que o ventriculo esquerdo ndo é hipoplésico ainda.
Ocasionalmente, pode-se realizar a valvoplastia adrtica
em casos cujo ventriculo esquerdo ja se encontra com
algum grau de hipoplasia (escore Z > -4 < -2) com
o intuito de permitir algum fluxo aértico anterégrado

melhorando o crescimento da aorta ascendente, e os
fluxos coronario e encefdlico, mesmo sabendo que
as chances de recuperagdo completa do ventriculo
esquerdo sdo pequenas.’??1%°

8.1.2. Sindrome de Hipoplasia do Coragao Esquerdo
Com Septo Interatrial integro ou Comunicagio Interatrial/
Forame Oval Significativamente Restritivos

Esta situagao é caracterizada pela auséncia ou pelo
minimo fluxo de alta velocidade através do septo
interatrial e fluxo bidirecional, na veia pulmonar, com
desaparecimento do padrao trifasico classico e fluxo
reverso proeminente.'?1%

8.1.3. Atresia Pulmonar com Septo integro ou Estenose
Valvar Pulmonar Critica com Sinais de Evolucao para
Hipoplasia do Coracao Direito

Atresia pulmonar membranosa com folhetos
pulmonares identificaveis com septo interventricular
fntegro, associada a minimo ou nenhum fluxo pulmonar
anterégrado; inversao de fluxo no ducto arterioso, isto
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é, proveniente da aorta descendente para o tronco
pulmonar; algum grau de hipoplasia do coracao direito,
com um didmetro do anel valvar trictspide hipoplasico
(escore Z < -2) ou evidéncia de ndo crescimento
da cavidade ventricular direita em um periodo de
observacdo de 2 a 4 semanas. Casos com o diagndstico
de fistulas corondrias significativas para o ventriculo
direito devem ser excluidos.'%2%°

8.1.4. Estenose Adrtica Critica com Insuficiéncia Mitral
Macica e Atrio Esquerdo Gigante

Este é um grupo especifico de fetos que foi
caracterizado como um subgrupo da estenose valvar
adrtica critica apenas recentemente. Estes casos
cursam com dilatagao do ventriculo esquerdo, fluxo
reverso no arco transverso e algum grau de disfungao
ventricular esquerda, sendo a maioria associada a
hidropisia fetal. Seus portadores podem se beneficiar
da valvoplastia aértica isolada ou associada a
atriosseptostomia, com o objetivo de diminuir o risco
de 6bito fetal ou neonatal imediato, devido a grave
hidropisia que costumam apresentar.**2'

8.2. Aspectos Técnicos

O preparo da mae deve constar de jejum pré-
anestésico e profilaxia tocolitica. A nifidipina, utilizada
na dose de 20 mg por via oral iniciada 4 a 8 horas antes
do procedimento, tem sido a medicagdo de escolha
para este fim, com poucos efeitos colaterais e altamente
efetiva.’® A intervengao é realizada sob bloqueio
regional materno, preferencialmente a raquianestesia.
A anestesia geral também pode ser utilizada, mas com a
desvantagem de dificultar o apropriado posicionamento
fetal, uma vez que a anestesia geral materna também
anestesia o feto.

O passo seguinte é a procura da posicao ideal do
feto, para que se possa atingir, de forma percutanea, a
estrutura cardiaca-alvo. Caso a posicao fetal ndo esteja
adequada, antes de sua anestesia, o especialista fetal
faz manobras manuais com o auxilio do transdutor de
ultrassom, de modo a rodar o feto, que, normalmente,
precisa estar com o dorso posterior e, prefencialmente,
em apresentagao pélvica, para que a puncao seja
realizada mais préxima do fundo uterino.'®

A anestesia fetal pode ser realizada por via
intramuscular ou intravenosa — neste dltimo caso, por
meio da pungdo do cordao umbilical. Utiliza-se uma
mistura de opioide (fentanil), bloqueador muscular
(pancuronio) e atropina nas doses de 15 ug, 0,2 mg
e 0,02 mg por quilo de peso fetal, respectivamente.
Esta medicagao é administrada com agulha Chiba de
20 G.189/190,‘194
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O acesso ao coracdo também é realizado com
agulha fina tipo Chiba com calibres variando de 17
a 19 G, sempre com 15 cm de comprimento. Todo o
procedimento é monitorado pelo ultrassom, que pode
ser operado pelo cirurgido ou cardiologista fetal. A
pungao é realizada no abdome materno, idealmente
o mais préximo do fundo uterino, evitando-se lesdes
vasculares maternas. Passando a parede abdominal, a
agulha atinge a cavidade amnidtica e o térax fetal .’
A estrutura-alvo (valva aértica, pulmonar ou septo
interatrial) é alcangada por pungao direta do coragao.

No passo principal do procedimento, apds a
extremidade distal da agulha chegar a estrutura cardfaca
desejada, um cateter-baldo de angioplastia coronéria
pré-montado é avancado através da agulha, até que o
baldo seja posicionado na estrutura a ser dilatada. O
baldo é insuflado sob pressoes variaveis, considerando-
se seu didmetro e o da estrutura-alvo de tratamento.
No caso da abertura das valvas semilunares, o ideal é
que a relagdo balao/anel sejade 1,1 a1,2."% Apés total
esvaziamento do baldo, todo o conjunto (balao, cateter
e agulha de puncao) é retirado de uma sé vez.

No final do processo de dilatagao valvar e apés a
retirada de todo o sistema, frequentemente ocorrem
bradicardia e hemopericardio.” Derrames volumosos
devem ser rapidamente esvaziados, por meio de nova
pungdo com agulha de 20 G."* Geralmente, a retirada
de 1 a 2 mL de sangue do pericardio é suficiente para
reversao do quadro, ndo ocasionando anemia fetal na
maioria dos casos.

Os procedimentos ndo sao isentos de riscos que
envolvem a gestante e/ou o feto, sendo os riscos
maternos extremamente baixos e, atualmente,
minimizados, gracas a experiéncia crescente da cirurgia
fetal para anomalias ndo cardfacas. Estas complicagdes
envolvem rotura prematura de membranas, infecgao,
hemorragia, descolamento placentdrio, trabalho de
parto prematuro, anemia, bradicardia e ébito fetal.?2

Ainda persistem ddvidas quanto ao momento ideal
para se realizar a intervengao cardiaca fetal. Devido
ao ndmero reduzido de candidatos e a variabilidade
morfolégica que cada uma das patologias pode
apresentar, é dificil estabelecer quando considerar
tarde demais para intervir.?® Parece razoavel que
a intervencdo seja realizada o mais precocemente
possivel, apés sua detecgdo. Entretanto, do ponto de
vista técnico, é muito dificil atuar antes da 202 semana
gestacional devido as pequenas dimensdes do coragao
fetal. Intervengoes realizadas muito cedo podem resultar
em fechamento de orificios e valvas abertas, antes que
o feto atinja o termo.?*® Por outro lado, intervengdes
realizadas tardiamente nao evitam a hipoplasia
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ventricular ou o dano vascular definitivo da circulagido
pulmonar. Parece consenso que o periodo adequado
seja entre a 222 e a 302 semanas gestacionais.'®

8.3. Valvoplastia Aortica

A valvoplastia adrtica tem como objetivo mudar
a histéria natural da estenose valvar adrtica critica,
permitindo a manutencao da funcdo e das dimensoes
do ventriculo esquerdo adequadas para a fisiologia
biventricular ao nascimento ou apds seu processo
de reabilitacdo. A principal hipétese que suporta a
iniciativa deste procedimento é a de que, aliviando-
se a via de saida do ventriculo esquerdo, reduz-se o
processo evolutivo do dano miocardico que vinha se
estabelecendo, facilitando o crescimento desta ciAmara
e melhorando sua fungdo miocérdica. Esta hipétese foi
baseada em estudos animais, em que se observaram
o impacto das alteracoes de carga e as condigoes
de fluxo sobre o miocardio em desenvolvimento,
o que leva a condi¢des anormais do crescimento
e da fungdo cardiovascular.242 Segundo trabalho
publicado por McElhinney et al.,’® existem aspectos
anatomofuncionais preditivos de sucesso técnico
e evolugdo para circulagao biventricular pds-natal
baseados na experiéncia de 70 valvoplastias adrticas
fetais realizadas por seu grupo.® Estes critérios estao
expostos na tabela 8.2.

Ha evidéncias de que a transicdo de um ventriculo
esquerdo normal para a SHCE no feto com EAo critica
quase sempre ocorra no segundo ou terceiro trimestre
de gestacao.?'

Um aspecto interessante observado pelos autores é
que o crescimento progressivo das estruturas esquerdas
durante a vida fetal e primeira infancia pode resultar,
eventualmente, em corregao biventricular ainda no
primeiro ano de vida, aplicando-se estratégia que

se inicia com a valvoplastia adrtica fetal, continua-se
com o procedimento hibrido neonatal, associado
ou nao a nova abertura da valva aértica com balao
ou operacao de Norwood, com manutengdo de um
forame oval parcialmente restritivo e comissurotomia
adrtica. Este manejo tem como objetivo funcionar
como uma ponte para correcdo biventricular apds o
processo denominado reabilitagdo do VE.'89:201.211.212
Embora alteragbes da fungao diastdlica possam ser um
problema neste grupo de pacientes, acredita-se que seja
melhor do que a morbidade e a mortalidade inerentes
a correcao univentricular a médio e longo prazo.?"

8.4. Estenose Aértica Critica com Atrio Esquerdo Gigante

Trata-se de um grupo cuja apresentacao clinica da
EAo critica é bem particular e grave, em que, além da
obstrucao na via de saida do VE, existe significativo
comprometimento da valva mitral, com dilatacao do
seu anel, resultando em insuficiéncia mitral e dilatagao
gigante do AE. Geralmente, o forame oval é bastante
restritivo ou o septo interatrial é intacto, e existe
fibroelastose endocardica do VE, que compromete
também o aparelho subvalvar mitral. A maioria dos
fetos com esta apresentacao anatomica encontra-se
com algum grau de hidropisia fetal, com alto risco de
6bito intradtero ou desencadeamento de trabalho de
parto prematuro com 6bito neonatal imediato. Esta
doenga parece ser o pior espectro da valva mitral em
arcada, em que as cordas tendineas se apresentam
fusionadas e encurtadas.

Acredita-se que este complexo anatomico tenha
comprometimento primdrio das valvas mitral e
adrtica, associado a fibroelastose endocardica,
levando a dilatacdo das camaras esquerdas. A
restricdo ao fluxo esquerdo-direito no plano atrial
contribui para o aumento importante do AE, que

Tabela 8.2 - Critérios para sucesso técnico (critérios iniciais) e que indicam potencial evolugao para corregéo biventricular pés-natal

(critérios modificados)

Critérios iniciais (todos devem estar presentes)

Critérios modificados*

Escore Z do VE (eixo longo) > -2

Estenose ou atresia adrtica
(obrigatorio)

Disfungao sistdlica do VE capaz de gerar gradiente por meio da valva = 10 mmHg
ou = 15 mmHg pelo jato de insuficiéncia mitral

Escore Z do eixo longo do VE > -2
(obrigatorio)

Escore Z do anel mitral > -3

Associar pelo menos, 4 dos 5 seguintes parametros:
+ escore Z do eixo longo do VE > 0;
+ escore Z do eixo curto do VE > 0;
« gscore Z do anel adrtico > -3,5;
« gscore Z do anel mitral > -2;
+ gradiente sistdlico através da valva aértica ou VE-AE pela insuficiéncia mitral =
20 mmHg

AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo. * Fonte: Modificado de McElhinney et al.’®
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comprime as camaras direitas e aumenta a pressao
venosa central. Parece ser esta fisiopatologia da
hidropisia fetal, nesta entidade, presente em 70 a
80% dos casos, sendo observado polidramnio em
100% dos casos descritos por Vogel et al.**

A abertura da valva aodrtica, nestes casos, pode
reduzir o grau de insuficiéncia mitral e a pressao do
AE, podendo tratar ou melhorar a hidropisia fetal
e levar a gestacao até mais préximo do termo.?"
Pode-se considerar a abertura do septo atrial no
mesmo procedimento, potencializando os efeitos da
valvoplastia adrtica. Apesar da intervencao, deve-se
levar em conta a alta gravidade clinica em que estes
fetos se encontram, o que tem impacto significativo na
mortalidade fetal e neonatal.

8.5. Valvoplastia Pulmonar Fetal

A APSI se associa a hipoplasia varidvel do VD, da
valva tricspide e da via de saida do VD. No espectro
mais grave da doenga, existe atresia fibromuscular
do infundibulo e da valva pulmonar, com hipoplasia
importante da cavidade ventricular direita e da valva
tricGspide, associadas a anomalias da circulagao
corondria. Em contraste, no espectro mais favoravel, a
atresia da valva pulmonar é membranosa, com didmetro
do anel da valva tricGspide e volume do ventriculo
direito préximos ao normal, além de auséncia de
anormalidades das artérias corondrias. Alguns casos
de estenose pulmonar critica observados na vida fetal
podem evoluir para total interrupgao do fluxo entre o
ventriculo direito e a artéria pulmonar, e consequente
hipoplasia da cdmara ventricular direita. Estes casos se
comportam de forma semelhante a APSI com hipoplasia
discreta a moderada do ventriculo direito.?'*

A intervencao fetal na APSI e na estenose pulmonar
critica tem o objetivo de promover o crescimento e
o desenvolvimento funcional do VD, e aumentar as
chances de circulagdo biventricular no periodo pés-
natal. A identificagdo dos potenciais candidatos ao
procedimento deve ser baseada nos riscos de o feto
evoluir para circulagao univentricular, sem a intervengao
fetal e na possibilidade de alterar tal progressao.’®® A
selecao dos candidatos para a intervengao deve seguir
os critérios previamente descritos na sessao indicagoes.
Outro critério importante na decisdo é a presenga
de sinais de insuficiéncia cardiaca fetal caracterizada
pela onda “a” reversa no tragado de fluxo do ducto
venoso, o que denota aumento da pressao no atrio
direito e possivel evolugdo para hidropisia fetal. Esta
condigdo hemodinamica é obsevada em fetos que tém
insuficiéncia tricGspide importante e ventriculo direito
com complacéncia muito reduzida.?"
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Do ponto de vista técnico, esta intervengdo é mais
dificil e desafiadora do que a valvoplastia adrtica. Devido
as dimensoes reduzidas e hipertrofia do ventriculo
direito, associadas as suas caracteristicas anatbmicas
(via de saida localizada anteriormente e longe da via
de entrada), o posicionamento da agulha abaixo da
valva pulmonar requer grande habilidade e experiéncia
do cirurgido fetal. A puncao deve ser realizada o mais
distante possivel da via de saida. No caso da atresia
valvar pulmonar, o ideal é que o guia utilizado tenha a
ponta um pouco mais firme, para que o intervencionista
perfure a valva.?®' Alguns autores preferem introduzir
uma agulha mais fina através da primeira para furar
a valva.?® O guia, entdo, é posicionado em uma das
artérias pulmonares, ou no ducto arterioso, para dar o
suporte para o baldo. Nesta intervencao, normalmente,
segue-se a mesma relagdo entre anel e baldo que na
valvoplastia fetal aértica. O resultado da intervengao
é avaliado pela observagdo da passagem de fluxo
anterégrado pela valva pulmonar, a redugao do fluxo
reverso pelo canal arterial e a presenga de insuficiéncia
pulmonar. A insuficiéncia pulmonar é um marcador de
sucesso técnico e diminui com o avangar da gestacao. A
reestenose ainda na vida fetal € comumente observada,
sendo que a maioria dos fetos necessitara de uma nova
valvoplastia no periodo neonatal.2%0216:217

Muitas vezes, a recuperagado total do ventriculo
direito ndo ocorre ao nascimento, havendo a
necessidade de fluxo pulmonar acessério, seja pelo
implante de um stent no canal arterial ou pela
confecgao cirdrgica de um shunt sistémico-pulmonar
(cirurgia de Blalock-Taussig modificada).?"

8.6. Atriosseptostomia Fetal

Embora a sobrevida do neonato portador de SHCE
continue a melhorar na maioria dos servigos internacionais
e, lentamente, em nosso meio, alguns aspectos
anatomofuncionais sao fatores de risco para ma evolugao
clinica e 6bito neonatal ou pés-operatério.?’® A presenga
de septo interatrial intacto ou gravemente restritivo
constitui um dos piores fatores de risco para mortalidade
neonatal, sendo responsavel por hipoxemia profunda
apds o nascimento e a hipertensao pulmonar venocapilar
desencadeada pela arterializacao das veias pulmonares.?'®

Nesta condicdo, as manobras de ressuscitagio sdo,
geralmente, ineficazes. Alguns servicos preconizam
a realizacdo da operagao de Norwood de forma
emergencial, com mortalidade chegando a 83% dos
pacientes até o sexto més de vida. Mesmo aqueles
que conseguem ser submetidos a procedimentos
intervencionistas neonatais imediatos para abertura do
septo interatrial, a mortalidade ultrapassa 48%.2'8'9 Esta
mortalidade, geralmente, ndo se relaciona diretamente
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ao procedimento e acaba acontecendo apés a
primeira semana de vida.'® Acredita-se que, além da
hipoxemia profunda neonatal, as alteragdes anatdmicas
pulmonares intraparenquimatosas secundarias a
hipertensao venocapilar pulmonar intradtero sejam uma
das causas. Estudos anatomopatolégicos demonstraram,
nestes casos, um processo de arterializagao das
veias pulmonares associado a dilatagdo dos vasos
linfaticos.?'-22' A incidéncia de septo interatrial
gravemente restritiva ou intacto associada a SHCE é
estimada em 6% dos casos, com algum grau de restricao
acometendo, ao menos, 22% de seus portadores.?'
A descompressdo atrial esquerda ainda na vida fetal
parece ser essencial para prevenir a ma apresentagao
clinica neonatal imediata e o remodelamento do
leito vascular pulmonar.’® O principal marcador
ecocardiogréfico de restricao significativa do forame
oval na vida fetal é a presenca de fluxo reverso
de alta velocidade no tragado de Doppler na veia
pulmonar, que apresenta padrdo bidirecional.** Este
achado reflete o retorno sanguineo para o pulmao
durante a contragao atrial, ja que o AE ndo consegue
se esvaziar para o ventriculo esquerdo e nem para o
atrio direito."® Atualmente, considera-se indispensavel
o exame de pelo menos uma veia pulmonar pelo
Doppler pulsado durante o ecocardiograma de um feto
com SHCE.?? O ecocardiografista deve ter em mente
que esta informagao pode mudar significativamente a
evolucdo e o manejo pré e pos-natal destes pacientes.
Além do tracado de Doppler da veia pulmonar, outros
aspectos observados no ecocardiograma de fetos com
esta condicdo sdo: dilatagdo das veias pulmonares,
AE dilatado com o septo atrial abaulando para o atrio
direito; e auséncia ou minima passagem de fluxo de alta
velocidade através do septo interatrial."®

O momento ideal para realizar a atriosseptostomia
fetal ainda é uma questao a ser discutida.’*?* Pensando
em prevenir o dano definitivo da circulagdo pulmonar, o
ideal é que a intervencao seja realizada imediatamente
apés o diagnéstico. Entretanto, do ponto de vista
técnico, parece bastante dificil criar um orificio no
septo interatrial que perdure por varias semanas e
seja efetivo para prevenir a hipoxemia neonatal grave.
Parece consenso que o momento ideal seja entre 28
e 33 semanas gestacionais, quando o feto j& apresenta
maiores dimensoes. Neste periodo, é factivel o emprego
de baldes maiores capazes de abrir orificios mais amplos
no septo interatrial.'#%19

O emprego de stents no septo interatrial, para
que o orificio criado se mantenha aberto até o
nascimento, também vem sendo preconizado por
alguns autores.??*?*> Este procedimento parece mais
desafiador do que a atriosseptostomia, principalmente
devido a dificuldade do 6timo posicionamento do stent

no septo. Um dos principais problemas é visualizar
o stent dentro da agulha metdlica pelo ultrassom. O
implante do stent € particularmente interessante quando
o septo interatrial € muito espesso e, por este motivo,
ndo permite a abertura de um orificio suficientemente
grande, para aliviar a pressdo do AE. Devido ao perfil
das agulhas disponiveis para as intervencoes fetais,
o maior stent empregado é o de 3 mm, podendo,
em alguns casos, chegar a um didmetro interno de
3,5 mm.**% A taxa de mal posicionamento e embolizagdo
é alta, segundo recentes publicagdes. Nos casos de
embolizacao, o dispositivo fica sepultado no atrio, sem
maiores complicagdes, e o procedimento pode ser
completado por uma atriosseptostomia.?2422>

8.7. Consideracoes Sobre as Intervencoes Cardiacas Fetais

Uma série de principios importantes vem sendo
reconhecida conforme as intervengdes cardiacas fetais se
desenvolvem. O sucesso técnico do procedimento nem
sempre se traduz em sucesso clinico apds o nascimento.
O entendimento da histéria natural da malformacéo e o
refino constante na habilidade de selegao dos pacientes
sao absolutamente criticos quando se pensa em iniciar um
programa de procedimentos invasivos e potencialmente
arriscados. E importante reconhecer que a maioria
das cardiopatias congénitas ndo é letal e o tratamento
classico paliativo no periodo neonatal também é uma
opcao na maioria das situagdes. Entretanto, para algumas
anomalias em que a mudanga da histéria natural para
melhor é possivel, ou para aquelas com um prognéstico
extremamente sombrio, a intervencao fetal pode ser
uma opgao terapéutica. A tabela 8.3 indica a Classe de
Recomendacdo e o Nivel de Evidéncia das diferentes
intervengdes cardiacas fetais adaptada da diretriz de
Cardiologia Fetal publicada pela AHA em 2014."
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Tabela 8.3 - Objetivos e efeitos das intervengoes fetais

Anomalia Objetivo da intervengédo Efeito CRINE
. ~ Abertura da valva Ao para promover fluxo anterégrado,
EAoC com sinais de evolugéo . . -
estimular o crescimento das estruturas esquerdas e Modifica a doenga 1Ib/B
para a SHCE . e P ;
criar possibilidade de corregao biventricular
SHCE com SIA intacto ou FO restritivo Abertura do SIAlpara alivio da hipertensao _atrlal e§querda; prevengao Salva vida IbiC
da vasculopatia pulmonar, melhora da oxigenagdo ao nascimento
P Abertura da valva Ao e/ou do SIA, alivio da hipertenséo
EAoC com insuficiéncia mitral ) P ) .
} ) atrial esquerda e prevengao da vasculopatia pulmonar, Salva vida IIb/C
importante e AE gigante ; ~ )
melhora da oxigenagéo ao nascimento
. Abertura da valva pulmonar para encorajar o crescimento das
APSI ou EPVC evoluindo estruturas direitas e criar possibilidade de reparo biventricular ou tratar ~ Modifica a doenga e/ou salva vida lIb/C

com hipoplasia do VD

hidropisia fetal em caso de regurgitagéo tricispide grave

AE: atrio esquerdo; Ao: adrtica; APSI: atresia pulmonar com septo integro; CR: classe de recomendagdo; EAoC: estenose adrtica critica; EPVC: estenose pulmonar
valvar critica; FO: forame oval; NE: nivel de evidéncia; SHCE: sindrome de hioplasia do coragdo esquerdo; SIA: septo interatrial; VD: ventriculo direito. Fonte:

Modificado de Donoffrio et al.”
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