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A cardiol ogiapediétricacontemporéaneatransformou-
seradicalmenteapartir do advento daecocardiografia, do
cateterismointervencionistaedo avanco dastécnicascirur-
gicas. Entretanto, foi apossibilidadedeidentificar precoce-
menteapresencade malformagdes cardiacas, aindaduran-
te o desenvolvimento in utero, através da ecocardiografia
fetal, que constituiu apedraangul ar datrajetériadaciéncia
cardiol 6gicaem direcéo ao futuro. Estatécnicade concep-
¢&o aparentemente simples, utilizando os principiosjéco-
nhecidospelalongaexperiénciado cardiol ogistapediétrico
comodiagndsticondoinvasivo pelo ultra-som, viabilizouo
estabel ecimento de condutas sal vadoras para o concepto
cardiopata, antes elogo apds 0 nascimento.

O feto chega ao cardiol ogista para avaliagdo porque
sd0 i dentificados durante os exames pré-natais fatores de
risco para alteracfes cardiacas (diabetes materno, uso de
drogasteratogénicas, histériafamiliar decardiopatiacongé-
nita, rubéolaeoutrasinfecgdes durante agestacéo, presen-
cadeanormalidadesextracardiacasaultra-sonografiaobs-
tétricae outros) L. Entretanto, é fundamental lembrar que
mai sde 90% das mal formagdescardiacasocorrem emfetos
sem qual quer fator de risco 2. Portanto, o rastreamento
populacional dirigido, duranteaecografiapré-natal deroti-
na, atravésdaobservagdo sisteméticado coragcdofetd, ali-
ado aum conhecimento bési co, por parte do operador, das
suas caracteristicasnormais, € 0 Uinico caminho paraque o
diagndsti co das cardiopatias congénitas possa ser amplia-
do, emtermosdeatenc&o primériaapopul agao.

Nosso objetivo érevisar asprincipaisdoencascardia-
casestruturaisde apresentacdo fetal, dentro deum enfoque
fisiopatol 6gico, enfatizando o reconhecimento ecocardio-
gréfico, suarepercussao easopgiesparao manejo perina-
tal, ndo sendo abordadas anormalidades funcionaisdo co-
rac&o, como asmiocardiopatiasouarritmias, queconstituem
tOpicos de outros artigos.

Cardiopatias fetais com comprometimento
funcional tardio

Estegrupo demalformagdescardiacasfetais, embora
possa estar representado por cardiopatias até complexas,
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ndo costumatrazer sinais de disfuncéo durante o periodo
intra-uterino, ndo mostrando modificagdes progressivas e
ndo fazendo prever sinais de sofrimento cardiol 6gico no
periodo neonatal imediato. Por isso, sdo doengas cujo co-
nhecimento pré-natal ndo alteraaconduta obstétrica, no
gue serefere ao momento e ao local do nascimento, assim
como aotipo de parto previsto. Apesar disso, obviamenteé
importante seu reconheci mento ecocardiografico, jaqueos
paci entes necessitardo acompanhamento cardiol 6gico aten-
toduranteeap6so 1°mésdevidaextra-utering, deformaa
prover terapéuticamedi camentosa, i ntervencionistaou ci-
rurgica, deacordo comasituagdo. N& menosimportanteé
apossibilidade da cardiopatia observada, embora sem re-
percussdo funcional significante, representar parte do es-
pectro de umadoencasistémicafetal maisampla, como as
sindromes genéticas, especi almente astrissomias, ou ano-
malias extracardiacas graves, tais como a hérnia
diafragmética, aonfalocele, asateragbesdo sistemanervo-
so central e as uropatias obstrutivas 2. Com o avango da
medicinafetal, muitas destas entidades patol 6gicas sao
manejadas duranteavidaintra-uterinae, assim, o diagnés-
tico damalformagao cardiacaadquiresignificado especial.

Constituem exemplos deste grupo de cardiopatias
aquel ascujaapresentagdo pos-natal €dehiperfluxo pulmo-
nar, pel apresencadecurto-circuitosesguerda-direita, como
acomunicagéo interventricular (ClV), o defeito septal
atrioventricular, acomunicagointeratrial (CIA) eapersis-
ténciado canal arterial. As malformacfes complexas
“cianéticas’ sem estenose pulmonar, como aduplaviade
saidadoventriculodireito (VD), truncusarteriosus, adre-
nagem venosapulmonar anémalando obstrutivaeascone-
x0es atrioventriculares univentricul ares manifestam-se,
precocemente, duranteo 1°mésdevidapds-natal, masnéo
requeremintervencaoimediatae, portanto, também perten-
cem ao grupo em questdo. Algumas cardiopatias fetais
“obstrutivas’, em suaformamenosimportante, igual mente
podem ser consideradas de apresentacdo “tardia’, como a
tetral ogiade Fall ot e as estenoses adrticaou pulmonar ndo
criticas.

A comunicacdo interventricular éfacilmente reco-
nhecidaaecocardiografiafetal como umasol ugdo de conti-
nuidade naregido perimembranosa ou muscular do septo
interventricular, dedidmetrovariavel . Osdefeitospequenos
podem passar despercebidos, o quendo temimplicagdesdo
ponto devistademanejo perinatal . A diminuicéo esponté-
neado didmetrodoorificio e, atéofechamento completo in
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utero, geralmente por aposi ¢ao detecido triclispide acessd-
rio as suas bordas, nos defeitos perimembranosos, pode
fregUentemente ser documentada por ecocardiogramas
(ECO) fetais seriados, com interval o de poucas semanas
(fig. 1) *. Omapeamento acoresdemonstraofluxointerven-
tricular, geralmente de baixavelocidade, devido & virtual
eqii dade de pressdes entre osdois ventriculos. Em alguns
casos, hdo é possivel ademonstragéo do curto-circuito,
apesar daineguivocaimagem ao estudo bidimensional .

Osdefeitos do septo atrioventricular, com todas as
suas variantes morfol dgicas, estéo entre as cardiopatias
maisfacilmente detectadaspelo ECOfetdl . Por isso, emto-
dasassériescongtituem-seemumadasmalformagdesmais
prevalentesS. E importante salientar que mais dametade
doscasos é acompanhadade outras alteracbesfetais, tanto

Fig. 1- Cortede4-camaras. Comunicagdo interventricular perimembranosa, parcial-
mentefechadapor tecido triclispide acessorio. AD- &riodireito; AE- étrio esquerdo;
VD- ventriculo direito; VE- ventriculo esquerdo; CIV- comunicacéo
interventricular; TTA- tecido triclspide acessdrio.

o Hlﬂ".:l.'— fLH rﬂ:.l:u -

Fig. 2 - Corte de 5-camaras. Truncusarteriosus. Observa-se aviade saidaUnicado
grandevaso truncal, cavalgando o septo trabecular. TR- truncus; AE- atrio esquer-
do; CIV- comunicagdo interventricular; VE- ventricul o esquerdo.
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cardiacas(duplaviadesaidado VD, isomerismodireitoou
esquerdo, estenose pulmonar), como extracardiacas, muito
especia mente as cromossomopatias. A identificacdo da
valvaatrioventricular comum, geralmente com defeito
interatrial dotipo ostium primum e freqlientemente com
umacClV deviadeentrada, éamarcaregistradadodefeito. A
presencaderegurgitacdo sistolicade um ou ambososcom-
ponentes davalvaatrioventricular € aregra, sendo sua
detec¢do possivel tanto pelo Doppler pulsatil como pelo
mapeamento defluxo acores.

A comunicagdo interatrial édificil de ser diagnos-
ticada com seguranca a ecocardiografiafetal derotina, ja
gue o feto normal possui naturalmente o forameoval, cuja
membrana, 0 septum primum, abaulaparao trio esquerdo
(AE) devidoaofluxointeratria direita-esquerdafisiol dgico.
Assituagtesem queaClA pode ser identificadaao estudo
bidimensional correspondem aos raros casos em que as
bordasdo orificio séo hiper-refringentesendo sevisibilizaa
membranadoforameoval, ouaoscasosdeétrio comum, que
ndo apresentam septo atrial . Os defeitos do tipo ostium
primum, como jacomentadosno topi co sobredefeito septal
atrioventricular, sdofacilmentedetectados.

A persisténciado canal arterial évirtualmenteim-
possivel deser preditapel o ECOfetal, poisaperviabilidade
doducto arterioso étambém pré-requisito paraumadinami-
cacirculatérianormal e estapresentefisiol ogicamente. Nos
casos de cardiopatias complexas com obstrucéo completa
aofluxo pulmonar, discutidasnoitem* Cardiopatiascomcir-
culacdo pulmonar dependentedo canal arterial”, o canal ar-
terial temmorfologiapeculiar, esuaperviabilidadeao nasci-
mento éaregra.

A duplaviadesaida do VD éidentificadaquando o
ECOfetal mostrar queaaortaeaartériapulmonar emergem
preferenciamentedo V D. Doistiposmorfol 6gicosdistintos
podem estar presentes, dependendo da posicao relativa
dosvasosentresi edarelagdo do vaso posterior comacClV.
Assim, nos casos em que aaorta € anterior, geralmente, a
artériapulmonar estarel acionadacomaclV, caracterizando
aanomaliade Taussig-Bing quando ndo houver estenose
pulmonar. Seu diagndstico diferencial com atransposi¢éo
dos grandes vasos com septo interventricul ar aberto de-
pende, exclusivamente, do grau de cavalgamento davalva
pulmonar sobreo septo trabecul ar, queémaior que50% nos
fetoscomduplaviadesaidadoVD. Nassituagcbesemquea
ClV ésubadrtica, aartériapulmonar éovaso anterior, sendo
freglente que o curso dasgrandesartérias sejalado alado.
Estes fetos ndo costumam apresentar sofrimento intra-
uterino e ndo necessitam, habitual mente, de cuidados
cardiol 6gi cosimediatosno periodo perinatal °.

O diagnéstico de truncus arteriosus durante avida
fetal ndo édificil, ja que depende daidentificacdo de um
grandevaso cavalgando o septo trabecul ar, sobreumaam-
plaClV (fig. 2). Ndo seobservaartériapulmonar emergindo
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do coracdo e, nos casosdetruncustipo | oull, fregliente-
mente detecta-se o tronco daartériapulmonar originando-
sedaaortaascendente. A valvatruncal € muitasvezesanor-
mal eo mapeamento acorespode mostrar apresencadeflu-
xodiastélicoregurgitanteatravésdamesma.

A drenagem venosa pulmonar anémala total n&o
obstrutiva podeser demonstradapelo ECOfetal, masndo se
congtitui emdiagnosticofacil. Como o volumedefluxo pul-
monar ébaixo duranteavidaintra-uterina, o grau desobre-
cargadas cAmarasdireitas ndo costumaser 0 aspecto mais
chamativo. Quando asveiaspulmonaressdo identificadase
suadrenagem é demonstrada em cdmara venosa posterior
ao AE (fig. 3) "8, especialmente com o auxilio do mapea-
mento defluxo acores, o grau decertezaaumenta. Dames-
maforma, um seio coronério dilatado, emum caso suspeito,
dirige o raciocinio paraesta possibilidade. Entretanto, as
formas mistas de drenagem venosa pulmonar andmalasao
dedificil avaliag8o, e necessitar&o de minucioso exame pos-
natal paraacomplementacdo propedéutica.

Asconexdesatrioventricularesuniventriculares, em
suas diversas formas de apresentacdo morfol bgica, sdo
identificadas com precisdo, mesmo durante aavaliagéo
ecogréficarotineira, pelasimplesobservacdo do cortede4-
camaras. Oscasoscom ausénciadeconexdo atrioventricul ar
direita(atresiatriclispide) ou esquerda(atresiamitral) mos-
trar@o apenasumaval vaatrioventricul ar, contral ateral aco-
nex&o ausente. Habitualmente éidentificadaumacavidade
ventricular rudimentar abaixo daconex&o ausente (VD na
atresiatricuspideeventriculo esquerdo (VE) naatresiami-
tral) &°. A duplaviadeentradaparaVE, VD ou indetermi-
nado pode estar presente com qual quer modo de conexao
atrioventricular (valvaatrioventricular comum, duasvalvas
pérvias, umavalvaimperfuradae straddling ou overriding
valvar). Comoregra, oquesevisibilizacomclarezaéapre-
sencade um ventriculo grande e um rudimentar, que pode
estar aesguerda(maisfregiientemente) ou adireita. Otipo
deconexdo ventricul o-arterial évariavel, podendo ser con-
cordante, discordante, duplaviade saidaou via de saida
Uni ca. Quando ndo hiestenose pulmonar, asmanifestacdes
pos-nataisocorrem geralmenteapdsal® semanadevidae,
assim, s8o consideradas “tardias’ do ponto devistafetal.

A tetralogia de Fallot é bastante frequente durante a
vidafetal, e seu diagndsti co ecocardiogréfico costumaser
realizado sem dificul dades®®. Chamaaatencéo apresenca
deumagrande CIV subadrtica, acompanhada usua mente
deumaumento do calibre daaortaascendente, quecavalga
oseptotrabecular (fig. 4). Estepodeser oprimeirosina para
o observador experimentado. Ao ser buscado o cortetrans-
versal, habitual mente pode ser demonstrado que o septo
infundibul ar apresentadesvio antero-superior, comou sem
obstrugdo demonstravel aviade saidado VD. Defato, na
maior parte das vezes, o fluxo analisado pelo Doppler
pulsatil ou pelo mapeamento acoresndo demonstraturbu-
|énciaabaixo ou acimadaval vapulmonar, jAqueaestenose
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infundibular tende asedesenvolver maistarde. Obviamen-
te, éagravidade daestenose pulmonar o0 &rbitro do enqua-
dramento destaenti dade patol 6gicano grupo com compro-
metimento funcional “tardio” ou* neonatal imediato”, com
conseqiiente planejamento da conduta perinatal de acordo
comasituacéo®.

A estenosevalvar adrticaea estenosevalvar pulmo-
nar, quando ndo graves, ndo constituem risco imediatoin
utero, assim como no periodo neonatal . Por isso, o diagnds-
tico ecocardiogréfico fetal tera utilidade paraorientar o
acompanhamento apdésaaltado bergério, ndo sendo espe-
rados problemasnaprimeirasemanadevida. A identifica-
¢80 destas| esdes ébaseadanaimagem deumavalvaadrtica
ou pulmonar espessa, com fusdo comissural, exibindo movi-
mento em cUpula nasistole, acompanhadade fluxo trans-
valvar turbulento, ao Doppler ou ab mapeamento acores.
Nos casos de pequenarepercussio, ndo ocorreaumento da
espessuraventricular esquerdaou direita, respectivamente.

Fig. 3- Cortetransverso basal. Drenagem venosapul monar andmalatotal. Haumlago
venoso pulmonar posterior ao atrio esquerdo, que é pequeno. O ventriculo direito e
aartériapulmonar estdo dilatados. CV P- confluénciavenosapulmonar; AO- aorta;
AP- artériapulmonar; VD- ventriculo direito; AD étrio direito; AE- &trio esquerdo;
AO desc aortadescendente.

Fig. 4 - Corte longitudinal. Tetralogia de Fallot. H& grande comunicagio
interventricular eaaortacaval gao septo trabecular em 50% do seu anel.
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Entretanto, éimportantealembrancadeque, seo diagndsti-
co ecocardiografico for realizado no 2° trimestre de gesta-
¢do, éfundamental 0 acompanhamento com examesseria-
dos, paratornar possivel adeteccdo de eventual progres-
sdo dagravidade dalesdo e conseqiiente necessidade de
planejar terapéuti caneonatal imediataou mesmointerven-
¢dointra-uterina®.

Cardiopatias fetais com comprometimento
funcional neonatal

Este grupo de malformactes, apesar de complexase
graves, ndo costuma apresentar repercussao funcional
significante durante a vidaintra-uterina, porque o padréo
circulatorio ndo se alteraaponto deimpedir um adegquado
funcionamento do sistema cardiovascular fetal. Seu diag-
nastico pré-natal, entretanto, é mandatério, paraque seja
possivel equacionar o nascimento em ambiente adequado
parao atendimento neonatal, assim como paraplanejar as
acOesterapéuticasimediatas. O transporteintra-uterino do
feto com cardiopatia grave, enquanto ele se encontrano
melhor ambienteexistente, o Utero materno, melhoradefor-
ma consideravel aexpectativade sucesso naterapéutica
cardiol 6gicaperinatal. O reconhecimento deste grupo de
doengaspelo ECOfetal constitui-senaprépriaessénciada
cardiologiafetal, epoderepresentar alinhadivisoriaentrea
vidaeamorte do concepto cardiopata.

Cardiopatiascom cir culagdo pulmonar dependente
docanal arterial - Estegrupo demalformagdesfetaisérepre-
sentado pelas cardiopatias em que existe obstrugdo critica
ou completado fluxo do ventriculo venoso paraaartéria
pulmonar. Assim, todo o sangue que chega aos pulmdes,
ap0Os o nascimento, depende daperviabilidade do canal ar-
terial. Independentemente dasvariagdes morfopatol 6gicas
presentes, o diagndstico pré-natal éessencial. A utilizagdo
materna de medicamentos que possam causar efeito
constritivo sobreo ducto arterioso, como aindometacing, o
&cido acetilsalicilico e outros antiinflamatérios ndo este-
réides, pode ser evitada®. Além disso, o conhecimento da
cardiopatiafetal permitequeo parto (cesareo) sejaplaneja
dodeformaapermitir apresencadaequipeespecializadano
momento do nascimento, queterd“horamarcada“. A infu-
sdo de prostaglandina E, ou E,, para amanutencgéo da
permeabilidade ductal, assim como as manobras de reani-
mag8&o cardiorrespiratéria e corregéo da acidose, quando
indicadas, podem ser iniciadasi mediatamente, antesmesmo
do transporte do recém-nascido paraa Unidade de Trata-
mento | ntensivo neonatal . A indicagdo decirurgiaspaliati-
vas, como anastomoses sistémico-pulmonares, ou aaber-
turadavalva pulmonar, no bloco cirdrgico ou nasalade
cateterismo, podem ent&o ser equaci onadasantes que ocor-
radeterioracdo clinicapor hipdxiaou acidose, comevidente
mel horado prognaéstico.

Osexempl ostipi cosdeste subgrupo demal formactes
sdo aatresiapulmonar com septointacto, aestenosevalvar
pulmonar critica, aatresiapulmonar comClV (tetralogiade
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Fallot com atresia pulmonar) e as cardiopatias complexas
acompanhadas de estenose ou atresia pulmonar (duplavia
de saidado VD, conex@es atrioventriculares univentri-
culares, isomerismosatriais).

A atresia pulmonar com septointacto éumacardio-
patiadefécil identificacdo aecocardiografiafetal, jaqueo
sinal maischamativo émuito evidente: oV D €hipoplasico,
com suacavidade muscul arizada, geral menteacompanha-
dodeum atrio direito (AD) aumentado e de umavalva
tricUspideclaramenteanormal . Duranteaecografiaobstétri-
ca, também j& é possivel aconstatacdo de que existe uma
grosseiraanormalidadeao cortede4-camarase, porisso, a
mai oriados casos de atresia pulmonar com septointacto é
encaminhadapel o ultra-sonografista(fig. 5). OECOidenti-
fica, também, o plano daval vapulmonar, que estdfechado
no cortedasviasdesaida, eo mapeamento defluxosacores
demonstra, além da onipresente insuficiénciatricuspide,
gue o fluxo notronco daartériapulmonar, junto avalva, é
retrégrado, damesmaformaqueofluxono ducto, quetam-
bém éreverso, isto é, daesguerdaparaadireita®. Quandoa
circulacdo coronériaédependentedo VD, podem ser identi-
ficados, a0 mapeamento acores, comunicagdes coronario-
cavitérias(sinusdides), emboraeste sejaum achado rel ati-
vamente pouco freqiiente®. NoscasoscomV D extremamen-
tehipopl asico, com apenasumaporcao, este dado deve ser
especialmente procurado pelo cardiologistafetal, devido
asimplicagdesterapéuticasadvindasdo seu conhecimento
pré-natal. Assim, napresengade um ventriculo pouco de-
senvolvido, comsinusbidesobservadosao ECOfetal, opla-
nejamento cirurgico pos-natal ndo deverdincluir aabertura
davalvapulmonar e, portanto, 0 neonato poderaser encami-
nhado paraanastomose si stémi co-pulmonar sem anecessi-
dade de cateterismo cardiaco, ando ser que aCIA segja
restritivae que umaatri osseptostomiaestejaindicada.

A estenosevalvar pulmonar critica também costuma
mostrar ao ECOfetal um VD cujacavidadeestddiminuida,

Fig. 5- Cortede4-camaras. Atresiapulmonar com septointacto. O atriodireitoesta
grandemente aumentado e 0 septo interatrial abaulainteiramente paraaesguerda.
AD- &riodireito; VD- ventriculo direito; AE- &trio esquerdo; VE- ventriculo es-
querdo.
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com acentuadahipertrofiade suasparedes, associadoaum
aumento do AD eaumavalvatricuspideinsuficiente. Entre-
tanto, pode-seidentificar umavalvapulmonar que, embora
importantemente estendtica, mostramobilidadesistélicae
fluxotransvalvar turbulento, geral mente representado por
jato de altavelocidade, demonstrado ao Doppler e ao ma-
peamento a cores. No que serefere ao planejamento tera-
péutico, acondutaneonatal imediata, além dasmedidasge-
raisjdcomentadas, incluirdadilatacéo percutdneacomba
|80 davalvapulmonar. Noscasosemqueoorificiosgadimi-
nuto, suaampliac&o com radiofrequiénciapoderaser consi-
derada durante o cateterismo. Por isso, novamente se
enfatizao beneficio do diagnostico pré-natal.

Osfetos portadores de atresia pulmonar com CIV
mostram ao estudo ecocardiogréfico muitos dos achados
caracteristicosdatetral ogiadeFallot, como aumentodeca
libre da aortaascendente, cavalgamento davalvaadrtica
sobre o septo trabecular, CIV subadrticacom mau-alinha-
mento septal e desvio antero-superior do septo infundi-
bular. Entretanto, acondi¢éo basi caparao seu diagndstico
éademonstracdo deumaviadesaidado VD fechada, sem
fluxo anterdgrado e sem umaval vapulmonar detectavel. No
tronco daartériapulmonar, quando presente, o fluxo costu-
maser retrégrado. Em muitos casos, apresencadecircula
¢80 colateral representada por vasos si stémi co-pulmona-
res, especial mente com origem na aorta, pode ser iden-
tificada™. O cand arterial costumaapresentar calibredimi-
nuido em relacdo ao normal e, freqlientemente, apresenta
umtrgjetotortuoso *°. Como emtodososcasoscomcircula-
¢do pulmonar ducto-dependente, também se observafluxo
sistélico esquerda-direitaeausénciadefluxo diastélicono
canal, refletindo aaltaresi sténciapulmonar duranteavida
fetdl . Estesfetosdeverdo também receber atencdoimediata,
deformaaplanejar amelhor abordagem neonatal, com
cateterismo precoceecirurgiapaliativaacurto prazo.

As cardiopatias complexas com atresia pulmonar
comportam-se, do ponto de vista ecocardiogréfico, de
modo semel hante ao jdabordado, mas com o agravantede
apresentarem obstrucao criticaou compl etaao fluxo pulmo-
nar e, assim, dependerem daperviablidade do canal arterial
paraaperfusdo dos pulmdes *°. O manejo perinatal estara
baseado naadequadadefini¢do morfol bgicaefunciona da
doencae, obviamente, da variante anatdmica detectada
duranteavidafetal. Namaioriadasvezes, 0 neonato rece-
beraprostaglandinalogo apds o nascimento e serasubme-
tido aumaanastomose si stémico-pulmonar nos primeiros
diasdevida

Cardiopatiascom cir culacdosistémicadependentedo
canal arterial - Asmalformacdes cardiacas fetais deste
subgrupo correspondem as obstrugdes graves ao fluxo ar-
teria sistémico: sindromedahipoplasiado coracéo esquer-
do, coarctagdo daaortaeinterrupcdo do arco adrtico. Apre-
sentam como caracteristicacomum adependénciadacircu-
lacéo sistémica a perviabilidade do ducto arterioso. Por
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iss0, duranteavidafetal, ndo costumam apresentar compro-
metimento funcional significante. Entretanto, logo apdso
nascimento, quando ocorreaconstricdofisiol égicado cana
arterial, 0s neonatos manifestam importante sofrimento,
comimportante congestdo pulmonar efalénciacirculatéria,
evoluindo rapidamente para o ébito se ndo forem tomadas
medidasimediatas. Por estaraz&o, o diagndstico pré-natal
congtitui-seem umanecessi dadei mperiosaparaamodifica-
¢80 do progndstico, ao permitir otransporteintra-uterinoe
0 manejo perinatal com prostaglandinapreviamenteaindi-
cacdo cirurgica. O impacto do diagnéstico de obstrugdes
criticas do VE durante avidafetal jafoi amplamente de-
monstrado 2.

A sindrome da hipoplasia do coracéo esquerdo é
umadascardiopatiasfetaisdemaisfécil diagndstico, jaque
agrosseiradiminui¢do dacavidade ventricular esquerdaé
evidente ao corte de 4-camaras, mesmo para o observador
menos experiente (fig. 6). Durante o rastreamento ultra-
sonografico obstétrico, adespropor¢do de tamanho dos
ventriculoségeral mentedetectada, com conseqiienteenca-
minhamento dagestanteparaecocardiografiafetal . Alguns
fatores derisco parahipoplasiado coracéo esquerdo sdo a
presenca de sindrome de Turner e ahistoriafamiliar de
cardiopatiacongénita obstrutiva, como estenose adrtica,
coarctacao, interrupcdo do arco adrtico e apropria hipo-
plasiado coracdo esquerdo. Além dacavidade ventricular
esquerdahipoplasi ca, observa-sehiper-refringénciaendo-
cardicarelacionada a presenca de fibroel astose 8. Existe
atresiaadrticaemitral, comumaaortaascendentedecalibre
diminuto e auséncia de fluxo anterégrado através das
valvasagrticaemitral . Freqlientemente, oforameoval épe-
guenoerestritivo. O fluxo daaortaascendenteéreverso, ja
guedependeexclusivamentedo canal arterial, que costuma
ser grande. Também nestacardiopatiaéimportante o acom-
panhamento ecocardiogréfico fetal seriado, jaque muitas
vezesum examerealizado com menosde 20 semanaspode

2 -

-

5 . a."'" Fre=

Fig. 6 - Cortede4-camaras. Sindrome dahipoplasiado coragéo esquerdo. Observa
se adesproporcédo detamanho entre os dois ventricul os, com acavidade ventricular
esquerdahipoplésica. AD- &riodireito; AE- étrio esquerdo; V E- ventricul o esquer-
do; VD- ventriculo direito.
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mostrar apenas um VE de forma mais arredondada,
endocérdio brilhante e com contracdo anormal e que, ao
longo das préximas semanas de gestacado, vai gradati-
vamente mostrando o aparecimento dossinaiscaracteristi-
cos da sindrome do coragéo esquerdo hipoplasico °. O co-
nhecimento pré-natal dahipoplasiado coragdo esquerdore-
veste-sedeespecia importancia, pelapossibilidadedebus-
car doadorespotenciaisparaeventua transplante cardiaco
neonatal, que éhojeotratamento cirdrgico deescolhapara
estasituacdo. A cirurgiade Norwood, emborase constitua
naunicaalternativacirdrgicaaotransplanteneonatal, apre-
senta ainda resultados desal entadores alongo prazo, ha
maioriadoscentros. Umavez obtido um doador compative,
seamaturidade pulmonar fetal o permitir, o nascimento pode
ser acelerado eotransplanterealizado imediatamente.

A coarctacdo da aorta, se importante, €é umadas
cardiopatias de apresentacdo neonatal capaz de desenvol-
ver osmaisgravesquadrosdeinsuficiénciacardiaca(IC) e
colapso circulatério, sendo acirculagéo sistémica depen-
dente daperviabilidade do canal arterial . Duranteavida

Fig. 7- Cortede4-camaras. Coarctaggo daaorta. O ventricul o direito apresentaimpor-
tanteaumento emrel agdo ao esquerdo. VV D- ventriculodireito; AD- &riodireito; VE-
ventriculo esquerdo.

Fig. 8- Cortedoarco adrtico. Coarctagdo daaorta. A regido istmicaéestreita, masa
aortadescendente é calibrosa.
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fetal, entretanto, ndo existe o substrato paraafaléncia
cardiocirculatéria, jaqueo cana amplamenteaberto permite
gque o VD leve daortadescendente o débito sistémico. Do
ponto devistadiagndstico, acoarctacdo adrticaédedificil
reconhecimento ecocardiograficointra-uterino, devendo a
suspeita ser baseada em alguns dados propedéuticosindi-
retos’4. Assim, o aspecto maischamativo éadespropor¢do
detamanho entre os dois ventricul os, sendo o VD maior e
maishipertréficoqueoesquerdo (fig. 7). Damesmaforma, a
artériapulmonar costuma estar dilatada, sendo de calibre
muito maior do que a aorta ascendente. Por outro lado, a
aortadescendente écalibrosa, apartir dainsercdo do canal
arterid (fig. 8). Ndoraramente, existeumahipoplasiarelativa
daaortaascendente e, asvezes, € possivel identificar um
estreitamento localizado apds a emergénciadaartéria
subclaviaesquerda, embora esse achado ndo possa ser a
condic¢do paraodiagnéstico (fig. 9). O mapeamento defluxo
acoresmostraemmuitoscasosapresencadeumfluxorever-
so (do istmo para os vasos braquiocefélicos eavalva
aortica) naaortaascendenteoudo AE parao AD, quando o
estreitamento éimportante. Quando existe CIV, frequen-
temente estaé perimembranosa, com a gum cavalgamento
daaortasobre o septo trabecular. Deve ser reiterado que o
diagndstico de coarctagdo adrtica constitui-se ainda no
“calcanhar de Aquiles’ daecocardiografiafetal, especial-
mente Nos casos Menos graves.

A interrupco do arco adrtico ndo é um diagnostico
freqlente durante avidafetal. Devido a ampla perviabi-
lidade do canal arterial, ossinaisderepercussao funcional
s6 s8o manifestos apdsaconstricdo pds-natal do ductus. O
estudo ecocardiogréfico fetal mostraumaimagem do arco
ductal que € em tudo semelhante & observada no feto nor-
mal, com aaortadescendente continuando otrgjeto do canal
arterial apartir daartéria pulmonar. O que pode chamar a
atencdo do examinador é a presenca de uma artéria sub-
cléviaesquerda, ou deumacardétidaeumasubclavia, origi-
nando-sedaporcdo distal doarcoductal, logo apdsainser-
¢80 do calibroso canal na aorta descendente. Além disso,
esta quase sempre presente umagrande CIV deviade sai-
da, namaioriadas vezes com mau-alinhamento septal por
desvio posterior do septo infundibular, o que € bastante
caracteristico da associagdo com ainterrupcéo do arco
aortico.

Cardiopatiascom cir culagBespulmonar esistémica
em par alelo- O exemplo caracteristico deste subgrupo de
malformacBes fetais € atransposi ¢do dos grandes vasos,
emqueexistediscordanciaventricul o-arterial com conex&o
atrioventricular concordante. Como aaortase originado
VD eaartériapulmonar do VE, ascirculactes pulmonar e
sistémica, no periodo pos-natal, estéo em paralelo, easatu-
racdo s stémicadepende exclusivamentedo grau demistura
entreasduascircul agdes, i sto é, damagnitude dacomunica-
¢do interatrial, da perviabilidade do canal arterial ou da
eventual presencadeumaClV. Assim, ho periodo heonatal
0 recém-nascido apresentaprecocemente sofrimento hipé-
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ot ol e . :
Fig. 9- Cortedoarco adrtico. Coarctagio daaorta. Hahipoplasiaistmica, apésaemer-
génciadaartériasubclaviaesquerda. AD- &rio direito; VVE- ventriculo esquerdo.

Fig. 10 - Cortelongitudinal. Transposi¢éo dos grandes vasos. A aortaorigina-se a
frente, do ventriculodireito, eaartériapulmonar, posterior, do ventricul o esquerdo.
VD- ventriculo direito; AO- aorta; VE- ventricul o esquerdo; AP- artériapulmonar.

xico, dependendo demedidas clinicasecirirgicasurgentes
paraevitar aacidose, melhorar ahipoxemiaecorrigir odefei-
to 3. Entretanto, durante avidafetal, ndo ocorre qualquer
comprometimento funcional, jagqueacircul agéo pulmonar é
escassa, de ataresisténciae pouco dependente do tipo de
conexdo ventricul o-arterial . A importanciado diagnostico
pré-natal datransposic¢do dos grandes vasos esta nane-
cessidade de atendimento neonatal imediato, com autilize-
¢do de prostaglandina paramanter volume ventricular es-
guerdo aumentado e melhorar asaturacéo, avaliar oportu-
nidade eindicacdo eventual deatriosseptostomiacombaldo
€, principalmente, preparar o neonato paraacirurgiade
Jatene, hoje universalmente o procedimento de escolha
paraacorrecdo deste defeito. O reconhecimento ecocar-
diogréficointra-uterino datransposi ¢o dosgrandesvasos
esta baseado naidentificacdo da artéria pulmonar como
vaso posterior com suacaracteristicabifurcaco, originan-
do-sedo VE, edaaortacomo vaso anterior, com origem no
VD (fig. 10) &. A presencade defeitos associados, como a
ClV, étambémavaiada Quando aartériapulmonar temcali-
bre reduzido, menor que o da aorta, pode-se suspeitar da
concomitanciade estenose pulmonar.
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Cardiopatiascom obstrucdoaor etor novenoso pul-
monar - A drenagem venosa pulmonar anémala total
infradiafragmaticaobstrutiva, entidaderelativamenterara
edediagnosticodificil duranteavidaintra-uterina, devees-
tar namente do cardiol ogistafetal quando diante de um
fetocomaumentodo VD emrelacdoao VE, emqueseidenti-
ficaumaconfluénciavenosapulmonar junto ao AE sem co-
municagdo com 0 mesmo, especia mente ao se utilizar o
mapeamento a cores com baixafreqiiénciade repeticéo de
pulso (PRF), eumaveiavertical comfluxo descendente, em
diregio ao figado”. Asvezes, épossivel demonstrar apre-
sencade um lago venoso anormal proximo asveiashepati-
cas, freqlientemente com um fluxo continuo de altavel oci-
dadenasuacomunicagdo com o sistemaporta. Estacardio-
patia, emborabem toleradano periodo fetal, rapidamente
ocasionadeterioracdo clinicagrave no periodo neonatal
imediato, com congestéo pulmonar importanteehipoxemia,
necessitando de tratamento cirdrgico urgente. Por estara-
Z80, 0 nascimento do bebéno prépriolocal onde serapres-
tado o atendimento neonatal émandatério.

Cardiopatias fetais com comprometimento
funcional intra-uterino

Estegrupo demalformagdes cardiacasfetaiséaquele
guetemamaior perspectivade ser beneficiadocomoavan-
¢o dastécnicas invasivas de terapéutica pré-natal, jaque
suas manifestacBes clinicas ocorrem durante avidaintra-
uterina. Emborainimerascardiopatiascom graverepercus-
sdoinutero aindando possam ser mani puladasdiretamente
por métodos i ntervencionistas, o conhecimento dessas
doencas permite o tratamento medicamentoso, por via
transplacentéria(materna) ou por cordocentese (fetal dire-
ta), conforme aindicacdo especifica>¢, Obviamente, a
deteccdo de malformactes cardiacas fetais com potencial
paracomprometimentofuncional intra-uterino deveserime-
diatamente seguida do encaminhamento da gestante para
internacéo em ambiente hospitalar apropriado paratrata-
mento fetal, com capaci dade para atendimento por equipe
multidisciplinar, preferentemente composta por cardio-
logistafetal, obstetra, neonatol ogista, eletrofisiologista, ci-
rurgido cardiaco, enfermeiro, psicdlogo eassistentesocial *.
Destaforma, 0 equacionamento dacondutapoderdser dis-
cutido comafamilia, com o objetivo dedefinir qual aopcéo
mai sapropriadaparaaquel efeto em particular, consideran-
do aspectostécnicos, morais e éticos.

A anomaliadeEbstein davalvatricuspideéumadas
malformagdes de pior prognostico durante avidafetal.
Quando se apresenta na suaformagrave, com importante
displasiaedesl ocamento caudal davalvatricuspide, geral-
mente existe maci¢aregurgitacdo em dire¢do a porgéo
atrializadadoVD eao AD Y. Existegrandecardiomegalia,
porqueotamanho do AE costumaser extremamenteaumen-
tado, sendo este o0 achado que chama a aten¢do do ultra-
sonografistaequeofaz encaminhar agestante paraecocar-
diografiafetal (fig. 11). E frequienteapresencadesinaisde
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ICfetal, com hidropisia, caracterizadapor ascite, derrame
pleural epericardico, edemade peleede couro cabeludo 8.
O indice cardiotoracico esta grandemente aumentado, o
guepor si sdjafaz antever apresencadehipoplasiapulmo-
nar significativa, com conseqliente e previsivel sofrimento
hipoxico neonatal . M uitasvezes existe estenose ou atresia
pulmonar associadas e, ndo raramente, o estudo ecocar-
diografico seriadoduranteavidafetal permiteaobservaco
do desenvolvimento progressivo deatresiapulmonar “fun-
ciona”, emqueaausénciadefluxo anterdgrado pelavalva
pulmonar, decorrentedagraveregurgitacdo triclspide, faz
com quetodo o débito sistélico do VD tenhaum curso re-
trogrado parao AD. A evolugdo parao 6hito intra-uterinoé
freqliente e estefato deve ser claramente exposto aos pais.

Entretanto, quando € possivel atingir um estagio dagesta
¢80 em que seja possivel acelerar amaturidade pulmonar
fetal, com a utilizag&o de corticosterdides do tipo betame-
tasonaou dexametasona, aceséreadeve ser praticada, para
atentativadeterapéuticacirdrgica pds-natal. O uso de
surfactantes pode melhorar as chances do neonato, mas
guando existe hipoplasia pulmonar o curso € geralmente
fatal. Aspossibilidadescirargicasno periodo neonatal so
otransplantecardiaco ou ofechamento do anel triclspidee
daartéria pulmonar associados auma derivagéo cavopul -
monar parcial. Com ambas as técnicas, os resultados no
momento ndo sdo alentadores. No que serefere ao trata-
mento medi camentoso duranteavidafetal, sdo utilizadoso
digital eosdiuréticos, por viamaterna, no sentido dedimi-
nuir osefeitosdacongestdo sistémica. Quando aanomalia
de Ebstein se acompanhade taquiarritmias, como o flutter
atrial eataquicardiasupraventricular, sdo utilizadoso digi-

tal e outros antiarritmicos, como aamiodaronae o sotal ol

por viatransplacentéaria(fig. 12) 2°. A eventual necessidade
de cordocentese paraintroducdo de antiarritmicos ao feto
diretamente deve ser balanceada com o risco geral do
concepto, jAque este costumarter suareservafuncional

muitodiminuida.

A estenose adrtica critica durante avidafetal éuma
doencaextremamentegrave, comaltoriscodemorteintra-
uterinapor | C ebaixo débito, especial mente nos casosem
gue o V E apresenta hipocontratilidade acentuada e fibro-
elastoseendocardicasecundéria. O ECOfetal mostraqueo
anel valvar éreduzido eavalva adrtica apresenta importan-
te espessamento e diminuig¢do da sua mobilidade(fig. 13) 8.
O mapeamento a cores demonstraaturbuléncia do fluxo
sistélico, mascom freguiénciando éregistradoumgradiente
alto ao Doppler, devido ao importante déficit funcional
contrétil do VE. Esta cavidade apresenta-se dilatada, com
hiper-refringénciaendocardicae, namaioriados casos, é
possivel adeteccdo deinsuficiénciamitral associada, ao
Doppler e a0 mapeamento a cores, devido a alteracdo na
geometriaventricular esquerdaeadilatacdo doanel. Ossi-
naisde hidropisiafetal, decorrentes dainstalagdo precoce
delC, sdo evidentes e, namaioriadas vezes, acentuados,
com ascite, derrame pleural e pericérdico, edemade couro
cabeludo, de peleedetecidosmoles®. A condutaterapéu-
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ticadepende daidade gestacional e damaturidade pulmo-
nar fetal. Quando o feto for maduro, obviamente esta
indicadaainterrupcdo dagestacéo, em hospital preparado
paratratamento intervencionistaou cirtrgico imediato 2.
Entretanto, infelizmentemuitoscasosapresentam deteriora
¢do precoceduranteavidafetal, aindadurante o 2°trimes-
tre, em quendo sepodealimentar aexpectativade ser obtida
maturagéo pulmonar suficiente para permitir sobrevida
neonatal, mesmo apos administragéo de corticosterdidesa
gestante no periodo antecedente & possivel interrupcéo.
Nessasituacdo, apar dotratamento medicamentosotradici-
onal (especialmente diuréticos em doses atas), pode ser
considerada a possibilidade de intervencdo intra-uterina,
com afinalidade detentar adilatagdo davalvaadrticacom
cateter bal&o introduzido através de uma agulha posi-
cionadajunto ao anel adrtico, apos puncdo do apex do VE,
sob visdo ecocardiogréfica®162122, Este procedimento, de
altacomplexidade, aindadeve ser encarado como experi-
mental, emborajatenhasido realizado em seisfetos(quatro
no Guy'sHospital deLondres, um noHospital dasClinicas

., F a '. r :—\.\. g
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Fig. 11- Cortede4-camaras. AnomaiadeEbstein. Observa-sequeaval vatricispideé
displésica, redundante eimplantadacauda mente. O &trio direito €muito aumentado.

Fig. 12 - Ecocardiogramamodo-M. Taquicardiasupraventricular sustentadaemfeto
comanomaliadeEbstein. A condugéo atrioventricular €1:1 eafreqiiénciacardiacaé
de240bpm.
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de Sdo PauloeumnoIngtituto de Cardiol ogiado Rio Grande
do Sul). Nessas séries, em apenas um caso houverelato de
sobrevidatardia, mas se este resultado é cotejado com o
prognaéstico semintervencdo, em queamortalidadefetal ou
neonatal € de 100%, justifica-se aidéiado prosseguimento
da pesquisa na dire¢éo do tratamento intervencionista
intra-uterino .

AsmalformagBes complexas com isomerismo es-
guerdo ebloqueio atrioventricular (BAV) total podem
apresentar comprometimento funcional gravein utero, de-
vido afregliénciacardiacabaixa. O prognostico de BAV
completo associado a cardiopatias complexas € sombrio,
comumamortalidade de 85% °?+%, Por isso, aimportancia
do diagnéstico pré-natal correto é bvia. A deteccdo deste
disturbio daconducdo atrioventricul ar baseia-se naobser-
vag&o, ao ECO unidimensional, de atividade ventricular
dissociadadaatrial, com bradicardiafreqiientementesigni-
ficante. E usual o aparecimento de hidropisiafetal que,
guando presente, faz antever um desfecho fatal, caso ndo
sejam tomadas medi dasurgentes. Também nestasituacdo, a
interrupcdo da gestacdo paraimplante de marcapasso no
periodo neonatal imediato depende damaturidade pulmo-
nar fetal. Nos casos em que al C é precoce e grave, com
bradi cardiaacentuadaeimaturi dade pulmonar documentada
por estudo do liquido amniético, a possibilidade de esti-
mulacdo el étricaartificial docoraciofetal podeser avaliada®.
Aindan&o h&respostas concretas paraaquestdo do im-
planteintra-uterino demarcapasso. Jafoi descrita tentativa
deintroducdo de cateter eletrddio por viapercutdneaeum
feto hidrépico com BAV, que fal eceu apds 4h de estimu-
lagdo. Nosso grupo implantou um marcapasso epicardico
“acéuaberto”, com histerotomiaeexposi¢do dotérax fetal,
mas ndo foi possivel obter resposta contratil adequadaao
estimulo, poiso feto foi intervido jaem estado agonico #7.
Hadiversosestudosexperimentaisemandamento, algunsno
Brasil, quebuscam asolugdo paraesteangustiante problema,
maso momento aindaédemaisdlvidasdo quecertezas %%,

Oforameoval restritivo, emborando se constituaem
umaanomaliaestrutural verdadeira, masaumadiminuicdo
do orificio de passagem do fluxo interatrial, pode causar
sofrimento fetal importante, com IC grave®. O sinal mais
chamativo ao ecocardiografistaéagrandedilatacdo dascé
marasdireitas, geralmentecominsuficiénciatriclspidesig-
nificativa, muitasvezesacompanhado dealteracdo nadingd
micacontratil doVD. O septumprimumabaulaparac AEde
forma“aneurismatica’, semamobilidadeciclicacaracteris-
tica. A andlisedoforameova mostra, ao mapeamento aco-
res, turbuléncia do fluxo e aumento da velocidade ao
Doppler. O tratamento clinico com dose altadediurético é
gerd mentesuficiente paraaresolucdo dahidropisia, masno
fetomaduro, com pioraprogressiva, agestacdo deve ser in-
terrompida, poisno periodo pés-natal asituagcdo hemodi-
namicafavorece o desaparecimento dossinaisdelC.

A constri¢cao do ducto arterioso também ndo é uma
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Fig. 13- Cortelongitudinal. Estenose adrticacritica. O anel valvar éreduzido ea
cavidade ventricular esquerda dilatada e hipocontratil, com fibroel astose
endocérdica

malformacao estrutural, masapossi bilidade de causar com-
prometimentofuncional duranteavidafetal devefazer com
guesegjaumaentidadelembradadiantedeum quadrodelC
fetal. Como praticamentetodo o débito ventricular direito
paraacirculagdo sistémicafaz-se através do ducto, um
estreitamento do mesmo pode causar importante sobrecar-
gapressoricado VD econsequentehidropisiafetal. A cau-
samaiscomum destaentidade éautilizacdo maternademe-
dicamentos inibidores da prostaglandina E, como os
antiinflamatori os ndo-esterdides, dosquai saindometacina
éoexemplomaistradicional 3. O ECOfetal identificacom
clarezan&o sb o calibrediminuido do canal, como documen-
ta, a0 mapeamento a cores, o fluxo turbulento através do
mesmo. A andlisedo fluxo ao Doppler permitemostrar um
aumento das vel ocidades sistdlica e diastdlicano ducto,
servindo estemétodo como parametro paraavaliar aevolu-
¢ao do feto apds a suspensdo daindometacing, tenhaela
sido administradaparatratar trabalho departo prematuroou
polihidramnio. E muito comum apresencadeinsuficiéncia
triclspide, representando asobrecargapressoricado VD .
O tratamento desta situagdo, além da suspensdo de drogas
potencialmente envolvidasem suagénese, como aindome-
tacina, passapel aadmini stragdo dediuréticos, parao com-
bateasmanifestagdesdehidropisia. Noscasosgraves, sem
respostaamedicagdo, com maturidade pulmonar fetal, esta
indicada ainterrupcéo da gestacdo paratratamento pos-
natal, devendo ser cuidadosamente monitorizadaapossibi-
lidade de desenvolvimento de hipertensio pulmonar no
periodo neonatal imediato.

Concluséao

O diagndstico damaioriadasmalformacdes cardiacas
fetaisépossivel deser realizadoao ECOfetal, ssmmaiores
dificuldades. Entretanto, como jafoi enfatizado, é funda-
mental que o conhecimento bésico do coragdo normal epa-
toldgico seja estendido aos ultra-sonografistas obstétri-
cos. Duranteaecografiarotineira, aobservacdo deum acha-
do potencialmenteanormal develevar o examinador aenca-
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minhar agestante para centro especializado, onde o ECO
fetal com mapeamento acoresconfirmaraou afastardasus-
peitade cardiopatia. Seo diagndstico deumamalformacdo
cardiacafor estabel ecido, acondutaterapéuticadependera
dolocal de atendimento, do comprometimento funcional
atual, potencial ou previsivel edamaturidadefeta . A par do
tratamento clinico medicamentoso, o transporte intra-
uterino dofeto, o plangjamento do atendimento perinatal ou
aintervencdo intra-uterina poderdo ser equacionados *.
Osavancos diagndsti cos eterapéuticosdacardiologia
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fetal contemporanea estdo caminhando lado alado com o
desenvolvimento deinimerascorrentesde pensamento, que
buscam respostas a questfes técnicas, cientificas, éticas,
morais, legais, religiosaseemocionais. Emultimaandlise, o
médico que serel aci onacom um paciente protegido pel o Ute-
ro materno preci sa questionar-se incessantemente se suas
atitudesehabilidades estdo ou ndo trazendo perspectivasde
maior bem-estar oudefdicidadeaonfetoesuafamilia Seares-
postanaquel einstantefor positiva, abuscadasfronteirasda
vidapodetranspor oslimitesdoimpossivel.
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