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Malformações Cardíacas Fetais. Diagnóstico e Conduta

A cardiologia pediátrica contemporânea transformou-
se radicalmente a partir do advento da ecocardiografia, do
cateterismo intervencionista e do avanço das técnicas cirúr-
gicas. Entretanto, foi a possibilidade de identificar precoce-
mente a presença de malformações cardíacas, ainda duran-
te o desenvolvimento in utero, através da ecocardiografia
fetal, que constituiu a pedra angular da trajetória da ciência
cardiológica em direção ao futuro. Esta técnica de concep-
ção aparentemente simples, utilizando os princípios já co-
nhecidos pela longa experiência do cardiologista pediátrico
com o diagnóstico não invasivo pelo ultra-som, viabilizou o
estabelecimento de condutas salvadoras para o concepto
cardiopata, antes e logo após o nascimento.

O feto chega ao cardiologista para avaliação porque
são identificados durante os exames pré-natais fatores de
risco para alterações cardíacas (diabetes materno, uso de
drogas teratogênicas, história familiar de cardiopatia congê-
nita, rubéola e outras infecções durante a gestação, presen-
ça de anormalidades extracardíacas à ultra-sonografia obs-
tétrica e outros) 1. Entretanto, é fundamental lembrar que
mais de 90% das malformações cardíacas ocorrem em fetos
sem qualquer fator de risco 2. Portanto, o rastreamento
populacional dirigido, durante a ecografia pré-natal de roti-
na, através da observação sistemática do coração fetal, ali-
ado a um conhecimento básico, por parte do operador, das
suas características normais, é o único caminho para que o
diagnóstico das cardiopatias congênitas possa ser amplia-
do, em termos de atenção primária à população.

Nosso objetivo é revisar as principais doenças cardía-
cas estruturais de apresentação fetal, dentro de um enfoque
fisiopatológico, enfatizando o reconhecimento ecocardio-
gráfico, sua repercussão e as opções para o manejo perina-
tal, não sendo abordadas anormalidades funcionais do co-
ração, como as miocardiopatias ou arritmias, que constituem
tópicos de outros artigos.

Cardiopatias fetais com comprometimento
funcional tardio

Este grupo de malformações cardíacas fetais, embora
possa estar representado por cardiopatias até complexas,

não costuma trazer sinais de disfunção durante o período
intra-uterino, não mostrando modificações progressivas e
não fazendo prever sinais de sofrimento cardiológico no
período neonatal imediato. Por isso, são doenças cujo co-
nhecimento pré-natal não altera a conduta obstétrica, no
que se refere ao momento e ao local do nascimento, assim
como ao tipo de parto previsto. Apesar disso, obviamente é
importante seu reconhecimento ecocardiográfico, já que os
pacientes necessitarão acompanhamento cardiológico aten-
to durante e após o  1º mês de vida extra-uterina, de forma a
prover terapêutica medicamentosa, intervencionista ou ci-
rúrgica, de acordo com a situação. Não menos importante é
a possibilidade da cardiopatia observada, embora sem re-
percussão funcional significante, representar parte do es-
pectro de uma doença sistêmica fetal mais ampla, como as
síndromes genéticas, especialmente as trissomias, ou ano-
malias extracardíacas graves, tais como a hérnia
diafragmática, a onfalocele, as alterações do sistema nervo-
so central e as uropatias obstrutivas 1,3. Com o avanço da
medicina fetal, muitas destas entidades patológicas são
manejadas durante a vida intra-uterina e, assim, o diagnós-
tico da malformação cardíaca adquire significado especial.

Constituem exemplos deste grupo de cardiopatias
aquelas cuja apresentação pós-natal é de hiperfluxo pulmo-
nar, pela presença de curto-circuitos esquerda-direita, como
a comunicação interventricular (CIV),  o defeito septal
atrioventricular, a comunicação interatrial (CIA) e a persis-
tência do canal arterial. As malformações complexas
“cianóticas”  sem estenose pulmonar, como a dupla via de
saída do ventrículo direito (VD),  truncus arteriosus, a dre-
nagem venosa pulmonar anômala não obstrutiva e as cone-
xões atrioventriculares univentriculares manifestam-se,
precocemente, durante o 1º mês de vida pós-natal, mas não
requerem intervenção imediata e, portanto, também perten-
cem ao grupo em questão. Algumas cardiopatias fetais
“obstrutivas”, em sua forma menos importante, igualmente
podem ser consideradas de apresentação “tardia”, como a
tetralogia de Fallot e as estenoses aórtica ou pulmonar não
críticas.

A comunicação interventricular é facilmente reco-
nhecida à ecocardiografia fetal como uma solução de conti-
nuidade na região perimembranosa ou muscular do septo
interventricular, de diâmetro variável. Os defeitos pequenos
podem passar despercebidos, o que não tem implicações do
ponto de vista de manejo perinatal. A diminuição espontâ-
nea do diâmetro do orifício e, até o fechamento completo  in
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utero, geralmente por aposição de tecido tricúspide acessó-
rio às suas bordas, nos defeitos perimembranosos,  pode
freqüentemente ser documentada por ecocardiogramas
(ECO) fetais seriados, com intervalo de poucas semanas
(fig. 1) 4. O mapeamento  a cores demonstra o fluxo interven-
tricular, geralmente de baixa velocidade, devido à  virtual
eqüidade de pressões entre os dois ventrículos. Em alguns
casos, não é possível a demonstração do curto-circuito,
apesar da inequívoca imagem ao estudo bidimensional.

Os defeitos do septo atrioventricular, com todas as
suas variantes morfológicas, estão entre as cardiopatias
mais facilmente detectadas pelo ECO fetal. Por isso, em to-
das as séries constituem-se em uma das malformações mais
prevalentes 5. É importante salientar que mais da metade
dos casos é acompanhada de outras alterações fetais, tanto

cardíacas (dupla via de saída do VD, isomerismo direito ou
esquerdo, estenose pulmonar), como extracardíacas, muito
especialmente as cromossomopatias. A identificação da
valva atrioventricular comum, geralmente com defeito
interatrial do tipo  ostium primum e freqüentemente com
uma CIV de via de entrada, é a marca registrada do defeito. A
presença de regurgitação sistólica de um ou ambos os com-
ponentes da valva atrioventricular é a regra, sendo sua
detecção possível tanto pelo Doppler pulsátil como pelo
mapeamento de fluxo a cores.

A comunicação interatrial é difícil de ser diagnos-
ticada com segurança à ecocardiografia fetal de rotina, já
que o feto normal possui naturalmente o forame oval, cuja
membrana, o  septum primum, abaula para o átrio esquerdo
(AE) devido ao fluxo interatrial direita-esquerda fisiológico.
As situações em que a CIA pode ser identificada ao estudo
bidimensional correspondem aos raros casos em que as
bordas do orifício são hiper-refringentes e não se visibiliza a
membrana do forame oval, ou aos casos de átrio comum, que
não apresentam septo atrial 1. Os defeitos do tipo ostium
primum, como já comentados no tópico sobre defeito septal
atrioventricular, são facilmente detectados.

A persistência do canal arterial é virtualmente im-
possível de ser predita pelo ECO fetal, pois a perviabilidade
do ducto arterioso é também pré-requisito para uma dinâmi-
ca circulatória normal e está presente fisiologicamente. Nos
casos de cardiopatias complexas com obstrução completa
ao fluxo pulmonar, discutidas no item “Cardiopatias com cir-
culação pulmonar dependente do canal arterial”, o canal ar-
terial tem morfologia peculiar, e sua perviabilidade ao nasci-
mento é a regra.

A dupla via de saída do VD é identificada quando o
ECO fetal mostrar que a aorta e a artéria pulmonar emergem
preferencialmente do VD. Dois tipos morfológicos distintos
podem estar presentes, dependendo da posição relativa
dos vasos entre si e da relação do vaso posterior com a CIV.
Assim, nos casos em que a aorta é anterior, geralmente, a
artéria pulmonar está relacionada com a CIV, caracterizando
a anomalia de Taussig-Bing quando não houver estenose
pulmonar. Seu diagnóstico diferencial com a transposição
dos grandes vasos com septo interventricular aberto de-
pende, exclusivamente, do grau de cavalgamento da valva
pulmonar sobre o septo trabecular, que é maior que 50% nos
fetos com dupla via de saída do VD. Nas situações em que a
CIV é subaórtica, a artéria pulmonar é o vaso anterior, sendo
freqüente que o curso das grandes artérias seja lado a lado.
Estes fetos não costumam apresentar sofrimento intra-
uterino e não necessitam, habitualmente, de cuidados
cardiológicos imediatos no período perinatal 6.

O diagnóstico de truncus arteriosus durante a vida
fetal não é difícil, já que depende da identificação de um
grande vaso cavalgando o septo trabecular, sobre uma am-
pla CIV (fig. 2). Não se observa artéria pulmonar emergindo

Fig. 1 - Corte de 4-câmaras. Comunicação interventricular perimembranosa, parcial-
mente fechada por tecido tricúspide acessório. AD- átrio direito; AE- átrio esquerdo;
VD- ventrículo direito; VE- ventrículo esquerdo; CIV- comunicação
interventricular; TTA- tecido tricúspide acessório.

Fig. 2 - Corte de 5-câmaras. Truncus arteriosus. Observa-se a via de saída única do
grande vaso truncal, cavalgando o septo trabecular. TR- truncus; AE- átrio esquer-
do; CIV- comunicação interventricular; VE- ventrículo esquerdo.
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do coração e, nos casos de truncus tipo I ou II, freqüente-
mente detecta-se o tronco da artéria pulmonar originando-
se da aorta ascendente. A valva truncal é muitas vezes anor-
mal e o mapeamento a cores pode  mostrar a presença de flu-
xo diastólico regurgitante através da mesma.

A drenagem venosa pulmonar anômala total não
obstrutiva pode ser demonstrada pelo ECO fetal, mas não se
constitui em diagnóstico fácil. Como o volume de fluxo pul-
monar é baixo durante a vida intra-uterina, o grau de sobre-
carga das câmaras direitas não costuma ser o aspecto mais
chamativo. Quando as veias pulmonares são identificadas e
sua drenagem é demonstrada em câmara venosa posterior
ao AE (fig. 3) 7,8, especialmente com o auxílio do mapea-
mento de fluxo a cores, o grau de certeza aumenta. Da mes-
ma forma, um seio coronário dilatado, em um caso suspeito,
dirige o raciocínio para esta possibilidade. Entretanto, as
formas mistas de drenagem venosa pulmonar anômala são
de difícil avaliação, e necessitarão de minucioso exame pós-
natal para a complementação propedêutica.

As conexões atrioventriculares univentriculares, em
suas diversas formas de apresentação morfológica, são
identificadas com precisão, mesmo durante a avaliação
ecográfica rotineira, pela simples observação do corte de 4-
câmaras. Os casos com ausência de conexão atrioventricular
direita (atresia tricúspide) ou esquerda (atresia mitral) mos-
trarão apenas uma valva atrioventricular, contralateral à co-
nexão ausente. Habitualmente é identificada uma cavidade
ventricular rudimentar abaixo da conexão ausente (VD na
atresia tricúspide e ventrículo esquerdo (VE) na atresia mi-
tral) 8,9. A dupla via de entrada para VE, VD ou indetermi-
nado pode estar presente com qualquer modo de conexão
atrioventricular (valva atrioventricular comum, duas valvas
pérvias, uma valva imperfurada e  straddling  ou  overriding
valvar). Como regra, o que se visibiliza com clareza é a pre-
sença de um ventrículo grande e um rudimentar, que pode
estar à esquerda (mais freqüentemente) ou à direita. O tipo
de conexão ventrículo-arterial é variável, podendo ser con-
cordante, discordante, dupla via de saída ou via de saída
única. Quando não há estenose pulmonar, as manifestações
pós-natais ocorrem geralmente após a 1º semana de vida e,
assim, são consideradas “tardias” do ponto de vista fetal.

A tetralogia de Fallot é bastante freqüente durante a
vida fetal, e seu diagnóstico ecocardiográfico costuma ser
realizado sem dificuldades 6,8. Chama à atenção a presença
de uma grande CIV subaórtica, acompanhada usualmente
de um aumento do calibre da aorta ascendente, que cavalga
o septo trabecular (fig. 4). Este pode ser o primeiro sinal para
o observador experimentado. Ao ser buscado o corte trans-
versal, habitualmente pode ser demonstrado que o septo
infundibular apresenta desvio ântero-superior, com ou sem
obstrução demonstrável à via de saída do VD. De fato, na
maior parte das vezes, o fluxo analisado pelo Doppler
pulsátil ou pelo mapeamento a cores não demonstra turbu-
lência abaixo ou acima da valva pulmonar, já que a estenose

infundibular tende a se desenvolver mais tarde. Obviamen-
te, é a gravidade da estenose pulmonar o árbitro do enqua-
dramento desta entidade patológica no grupo com compro-
metimento funcional “tardio” ou “neonatal imediato”, com
conseqüente planejamento da conduta perinatal de acordo
com a situação 1.

A estenose valvar aórtica e a  estenose valvar pulmo-
nar, quando não graves, não constituem risco imediato in
utero, assim como no período neonatal. Por isso, o diagnós-
tico ecocardiográfico fetal terá utilidade para orientar o
acompanhamento após a alta do berçário, não sendo espe-
rados problemas na primeira semana de vida. A identifica-
ção destas lesões é baseada na imagem de uma valva aórtica
ou pulmonar espessa, com fusão comissural, exibindo movi-
mento em cúpula na sístole, acompanhada de fluxo trans-
valvar turbulento, ao Doppler ou ao mapeamento a cores.
Nos casos de pequena repercussão, não ocorre aumento da
espessura ventricular esquerda ou direita, respectivamente.

Fig. 3 - Corte transverso basal. Drenagem venosa pulmonar anômala total. Há um lago
venoso pulmonar posterior ao átrio esquerdo, que é pequeno. O ventrículo direito e
a artéria pulmonar estão dilatados. CVP- confluência venosa pulmonar; AO- aorta;
AP- artéria pulmonar; VD- ventrículo direito; AD átrio direito; AE- átrio esquerdo;
AO desc aorta descendente.

Fig. 4 - Corte longitudinal. Tetralogia de Fallot. Há grande comunicação
interventricular e a aorta cavalga o septo trabecular em 50% do seu anel.
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Entretanto, é importante a lembrança de que, se o diagnósti-
co ecocardiográfico for realizado no 2º trimestre de gesta-
ção, é fundamental o acompanhamento com exames seria-
dos, para tornar possível a detecção de eventual progres-
são da gravidade da lesão e conseqüente necessidade de
planejar terapêutica neonatal imediata ou mesmo interven-
ção intra-uterina 1.

Cardiopatias fetais com comprometimento
funcional neonatal

Este grupo de malformações, apesar de complexas e
graves, não costuma apresentar repercussão funcional
significante durante a vida intra-uterina, porque o padrão
circulatório não se altera a ponto de impedir um adequado
funcionamento do sistema cardiovascular fetal. Seu diag-
nóstico pré-natal, entretanto, é mandatório, para que seja
possível equacionar o nascimento em ambiente adequado
para o atendimento neonatal, assim como para planejar as
ações terapêuticas imediatas. O transporte intra-uterino do
feto com cardiopatia grave, enquanto ele se encontra no
melhor ambiente existente, o útero materno,  melhora de for-
ma considerável a expectativa de sucesso na terapêutica
cardiológica perinatal. O reconhecimento deste grupo de
doenças pelo ECO fetal  constitui-se na própria essência da
cardiologia fetal, e pode representar a linha divisória entre a
vida e a morte do concepto cardiopata.

Cardiopatias com circulação pulmonar dependente
do canal arterial - Este grupo de malformações fetais é repre-
sentado pelas cardiopatias em que existe obstrução crítica
ou completa do fluxo do ventrículo venoso para a artéria
pulmonar. Assim, todo o sangue que chega aos pulmões,
após o nascimento, depende  da perviabilidade do canal ar-
terial. Independentemente das variações morfopatológicas
presentes, o diagnóstico pré-natal é essencial. A utilização
materna de medicamentos que possam causar efeito
constritivo sobre o ducto arterioso, como a indometacina, o
ácido acetilsalicílico e outros antiinflamatórios não este-
róides, pode ser evitada 10. Além disso, o conhecimento da
cardiopatia fetal permite que o parto (cesáreo) seja planeja-
do de forma a permitir a presença da equipe especializada no
momento do nascimento, que terá “hora marcada “. A infu-
são de prostaglandina E

1
 ou E

2
, para a manutenção da

permeabilidade ductal, assim como as manobras de reani-
mação cardiorrespiratória e correção da acidose, quando
indicadas, podem ser iniciadas imediatamente, antes mesmo
do transporte do recém-nascido para a Unidade de Trata-
mento Intensivo neonatal. A indicação de cirurgias paliati-
vas, como anastomoses sistêmico-pulmonares, ou a aber-
tura da valva pulmonar, no bloco cirúrgico ou na sala de
cateterismo, podem então ser equacionadas antes que ocor-
ra deterioração clínica por hipóxia ou acidose, com evidente
melhora do prognóstico.

Os exemplos típicos deste subgrupo de malformações
são a atresia pulmonar com septo intacto, a estenose valvar
pulmonar crítica, a atresia pulmonar com CIV (tetralogia de

Fallot com atresia pulmonar) e as cardiopatias complexas
acompanhadas de estenose ou atresia pulmonar (dupla via
de saída do VD, conexões atrioventriculares univentri-
culares, isomerismos atriais).

A atresia pulmonar com septo intacto é uma cardio-
patia de fácil identificação à ecocardiografia fetal, já que o
sinal mais chamativo é muito evidente: o VD é hipoplásico,
com sua cavidade muscularizada, geralmente acompanha-
do de um átrio direito (AD) aumentado e de uma valva
tricúspide claramente anormal. Durante a ecografia obstétri-
ca, também já é possível a constatação de que existe uma
grosseira anormalidade ao corte de 4-câmaras e, por isso, a
maioria dos casos de atresia pulmonar com septo intacto é
encaminhada pelo ultra-sonografista (fig. 5). O ECO identi-
fica, também, o plano da valva pulmonar, que está fechado
no corte das vias de saída, e o mapeamento de fluxos a cores
demonstra, além da onipresente insuficiência tricúspide,
que o fluxo no tronco da artéria pulmonar, junto à valva,  é
retrógrado, da mesma forma que o fluxo no ducto, que tam-
bém é reverso, isto é,  da esquerda para a direita 10. Quando a
circulação coronária é dependente do VD, podem ser identi-
ficados, ao mapeamento a cores, comunicações coronário-
cavitárias (sinusóides), embora este seja um achado relati-
vamente pouco freqüente 8. Nos casos com VD extremamen-
te hipoplásico, com apenas uma porção, este dado deve ser
especialmente procurado pelo cardiologista fetal, devido
às implicações terapêuticas advindas do seu conhecimento
pré-natal. Assim, na presença de um ventrículo pouco de-
senvolvido, com sinusóides observados ao ECO fetal, o pla-
nejamento cirúrgico pós-natal não deverá incluir a abertura
da valva pulmonar e, portanto, o neonato poderá ser encami-
nhado para anastomose sistêmico-pulmonar sem a necessi-
dade de cateterismo cardíaco, a não ser que a CIA seja
restritiva e que uma atriosseptostomia esteja indicada.

A estenose valvar pulmonar crítica  também costuma
mostrar ao ECO fetal um VD cuja cavidade está diminuída,

Fig. 5 - Corte de 4-câmaras. Atresia pulmonar com septo intacto. O  átrio direito está
grandemente aumentado e o septo interatrial abaula inteiramente para a esquerda.
AD- átrio direito; VD- ventrículo direito; AE- átrio esquerdo; VE- ventrículo es-
querdo.
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com acentuada hipertrofia de suas paredes, associado a um
aumento do AD e a uma valva tricúspide insuficiente. Entre-
tanto, pode-se identificar uma valva pulmonar que, embora
importantemente estenótica, mostra mobilidade sistólica e
fluxo transvalvar turbulento, geralmente representado por
jato de alta velocidade, demonstrado ao Doppler e ao ma-
peamento a cores. No que se refere ao planejamento tera-
pêutico, a conduta neonatal imediata, além das medidas ge-
rais já comentadas, incluirá a dilatação percutânea com ba-
lão da valva pulmonar. Nos casos em que o orifício seja dimi-
nuto, sua ampliação com radiofreqüência poderá ser consi-
derada durante o cateterismo. Por isso, novamente se
enfatiza o benefício do diagnóstico pré-natal.

Os fetos portadores de atresia pulmonar com CIV
mostram ao estudo ecocardiográfico muitos dos achados
característicos da tetralogia de Fallot, como aumento de ca-
libre da aorta ascendente,  cavalgamento da valva aórtica
sobre o septo trabecular, CIV subaórtica com mau-alinha-
mento septal e desvio ântero-superior do septo infundi-
bular. Entretanto, a condição básica para o seu diagnóstico
é a demonstração de uma via de saída do VD fechada, sem
fluxo anterógrado e sem uma valva pulmonar detectável. No
tronco da artéria pulmonar, quando presente, o fluxo costu-
ma ser retrógrado. Em muitos casos, a presença de circula-
ção colateral representada por vasos sistêmico-pulmona-
res, especialmente com origem na aorta, pode ser iden-
tificada 11. O canal arterial costuma apresentar calibre dimi-
nuído em relação ao normal e, freqüentemente, apresenta
um trajeto tortuoso 10. Como em todos os casos com circula-
ção pulmonar ducto-dependente, também se observa fluxo
sistólico esquerda-direita e ausência de fluxo diastólico no
canal, refletindo a alta resistência pulmonar durante a vida
fetal. Estes fetos deverão também receber atenção imediata,
de forma a planejar a melhor abordagem neonatal, com
cateterismo precoce e cirurgia paliativa a curto prazo.

As cardiopatias complexas com atresia pulmonar
comportam-se, do ponto de vista ecocardiográfico, de
modo semelhante ao já abordado, mas com o agravante de
apresentarem obstrução crítica ou completa ao fluxo pulmo-
nar e, assim, dependerem da perviablidade do canal arterial
para a perfusão dos pulmões 10. O manejo perinatal estará
baseado na adequada definição morfológica e funcional da
doença e, obviamente, da variante anatômica detectada
durante a vida fetal. Na maioria das vezes, o neonato rece-
berá prostaglandina logo após o nascimento e será subme-
tido a uma anastomose sistêmico-pulmonar nos primeiros
dias de vida.

Cardiopatias com circulação sistêmica dependente do
canal arterial - As malformações cardíacas fetais deste
subgrupo correspondem às obstruções graves ao fluxo ar-
terial sistêmico: síndrome da hipoplasia do coração esquer-
do, coarctação da aorta e interrupção do arco aórtico. Apre-
sentam como característica comum a dependência da circu-
lação sistêmica à perviabilidade do ducto arterioso. Por

isso, durante a vida fetal, não costumam apresentar compro-
metimento funcional significante. Entretanto, logo após o
nascimento, quando ocorre a constrição fisiológica do canal
arterial, os neonatos manifestam importante sofrimento,
com importante congestão pulmonar e falência circulatória,
evoluindo rapidamente para o óbito se não forem tomadas
medidas imediatas. Por esta razão, o diagnóstico pré-natal
constitui-se em uma necessidade imperiosa para a modifica-
ção do prognóstico, ao permitir o transporte intra-uterino e
o manejo perinatal com prostaglandina previamente à indi-
cação cirúrgica. O impacto do diagnóstico de obstruções
críticas do VE durante a vida fetal já foi amplamente de-
monstrado 12.

A síndrome da hipoplasia do coração esquerdo é
uma das cardiopatias fetais de mais fácil diagnóstico, já que
a grosseira diminuição da cavidade ventricular esquerda é
evidente ao corte de 4-câmaras, mesmo para o observador
menos experiente (fig. 6). Durante o rastreamento ultra-
sonográfico obstétrico, a desproporção de tamanho dos
ventrículos é geralmente detectada, com conseqüente enca-
minhamento da gestante para ecocardiografia fetal. Alguns
fatores de risco para hipoplasia do coração esquerdo são a
presença de síndrome de Turner e a história familiar de
cardiopatia congênita obstrutiva, como estenose aórtica,
coarctação, interrupção do arco aórtico e a própria hipo-
plasia do coração esquerdo. Além da cavidade ventricular
esquerda hipoplásica, observa-se hiper-refringência endo-
cárdica relacionada à presença de fibroelastose 8. Existe
atresia aórtica e mitral, com uma aorta ascendente de calibre
diminuto e ausência de fluxo anterógrado através das
valvas aórtica e mitral. Freqüentemente, o forame oval é pe-
queno e restritivo. O fluxo da aorta ascendente é reverso, já
que depende exclusivamente do canal arterial, que costuma
ser grande. Também nesta cardiopatia é importante o acom-
panhamento ecocardiográfico fetal seriado, já que muitas
vezes um exame realizado com menos de 20 semanas pode

Fig. 6 - Corte de 4-câmaras. Síndrome da hipoplasia do coração esquerdo. Observa-
se a desproporção de tamanho entre os dois ventrículos, com a cavidade ventricular
esquerda hipoplásica. AD- átrio direito; AE- átrio esquerdo; VE- ventrículo esquer-
do; VD- ventrículo direito.
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mostrar apenas um VE de forma mais arredondada,
endocárdio brilhante e com contração anormal  e que, ao
longo das próximas semanas de gestação, vai gradati-
vamente mostrando o aparecimento dos sinais característi-
cos da síndrome do coração esquerdo hipoplásico 9. O co-
nhecimento pré-natal da hipoplasia do coração esquerdo re-
veste-se de especial importância, pela possibilidade de bus-
car doadores potenciais para eventual transplante cardíaco
neonatal, que é hoje o tratamento cirúrgico de escolha para
esta situação. A cirurgia de Norwood, embora se constitua
na única alternativa cirúrgica ao transplante neonatal, apre-
senta ainda resultados desalentadores a longo prazo, na
maioria dos centros. Uma vez obtido um doador compatível,
se a maturidade pulmonar fetal o permitir, o nascimento pode
ser acelerado e o transplante realizado imediatamente.

A coarctação da aorta, se importante, é uma das
cardiopatias de apresentação neonatal capaz de desenvol-
ver os mais graves quadros de insuficiência cardíaca (IC) e
colapso circulatório, sendo a circulação sistêmica depen-
dente da perviabilidade do canal arterial 13. Durante a vida

fetal, entretanto, não existe o substrato para a falência
cardiocirculatória, já que o canal amplamente aberto permite
que o VD leve à aorta descendente o débito sistêmico. Do
ponto de vista diagnóstico, a coarctação aórtica é de difícil
reconhecimento ecocardiográfico intra-uterino, devendo a
suspeita ser baseada em alguns dados propedêuticos indi-
retos 14. Assim,  o aspecto mais chamativo é a desproporção
de tamanho entre os dois ventrículos, sendo o VD maior e
mais hipertrófico que o esquerdo (fig. 7). Da mesma forma, a
artéria pulmonar costuma estar dilatada, sendo de calibre
muito maior do que a aorta ascendente. Por outro lado, a
aorta descendente é calibrosa, a partir da inserção do canal
arterial (fig. 8). Não raramente, existe uma hipoplasia relativa
da aorta ascendente e, às vezes, é possível identificar um
estreitamento localizado após a emergência da artéria
subclávia esquerda, embora esse achado não possa ser a
condição para o diagnóstico (fig. 9). O mapeamento de fluxo
a cores mostra em muitos casos a presença de um fluxo rever-
so (do istmo para os vasos braquiocefálicos e a valva
aórtica) na aorta ascendente ou do AE para o AD, quando o
estreitamento é importante. Quando existe CIV, freqüen-
temente esta é perimembranosa, com algum cavalgamento
da aorta sobre o septo trabecular. Deve ser reiterado que o
diagnóstico de coarctação aórtica constitui-se ainda no
“calcanhar de Aquiles” da ecocardiografia fetal, especial-
mente nos casos menos graves.

A interrupção do arco aórtico não é um diagnóstico
freqüente durante a vida fetal. Devido à ampla perviabi-
lidade do canal arterial, os sinais de repercussão funcional
só são manifestos após a constrição pós-natal do ductus. O
estudo ecocardiográfico fetal mostra uma imagem do arco
ductal que é em tudo semelhante à observada no feto nor-
mal, com a aorta descendente continuando o trajeto do canal
arterial a partir da artéria pulmonar. O que pode chamar à
atenção do examinador é a presença de uma artéria sub-
clávia esquerda, ou de uma carótida e uma subclávia, origi-
nando-se da porção distal do arco ductal, logo após a inser-
ção do calibroso canal na aorta descendente. Além disso,
está  quase sempre presente uma grande CIV de via de saí-
da, na maioria das vezes com mau-alinhamento septal por
desvio posterior do septo infundibular, o que é bastante
característico da associação com a interrupção do arco
aórtico.

Cardiopatias com circulações pulmonar e sistêmica
em paralelo - O exemplo característico deste subgrupo de
malformações fetais é a transposição dos grandes vasos,
em que existe discordância ventrículo-arterial com conexão
atrioventricular concordante. Como a aorta se origina do
VD e a artéria pulmonar do VE, as circulações pulmonar e
sistêmica, no período pós-natal, estão em paralelo, e a satu-
ração sistêmica depende exclusivamente do grau de mistura
entre as duas circulações, isto é, da magnitude da comunica-
ção interatrial, da perviabilidade do canal arterial ou da
eventual presença de uma CIV. Assim, no período neonatal
o recém-nascido apresenta precocemente sofrimento hipó-

Fig. 7 - Corte de 4-câmaras. Coarctação da aorta. O ventrículo direito apresenta impor-
tante aumento em relação ao esquerdo. VD- ventrículo direito; AD- átrio direito; VE-
ventrículo esquerdo.

Fig. 8 - Corte do arco aórtico. Coarctação da aorta. A região ístmica é estreita, mas a
aorta descendente é calibrosa.
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xico, dependendo de medidas  clínicas e cirúrgicas urgentes
para evitar a acidose, melhorar a hipoxemia e corrigir o defei-
to 13. Entretanto, durante a vida fetal, não ocorre qualquer
comprometimento funcional, já que a circulação pulmonar é
escassa, de alta resistência e pouco dependente do tipo de
conexão ventrículo-arterial. A importância do diagnóstico
pré-natal da transposição dos grandes vasos está na ne-
cessidade de atendimento neonatal imediato, com a utiliza-
ção de prostaglandina para manter volume ventricular es-
querdo aumentado e melhorar a saturação, avaliar oportu-
nidade e indicação eventual de atriosseptostomia com balão
e, principalmente, preparar o neonato para a cirurgia de
Jatene, hoje universalmente o procedimento de escolha
para a correção deste defeito. O reconhecimento ecocar-
diográfico intra-uterino da transposição dos grandes vasos
está baseado na identificação da artéria pulmonar como
vaso posterior  com sua característica bifurcação, originan-
do-se do VE, e da aorta como vaso anterior, com origem no
VD (fig. 10) 6. A presença de defeitos associados, como a
CIV, é também avaliada. Quando a artéria pulmonar tem cali-
bre reduzido, menor que o da aorta, pode-se suspeitar da
concomitância de estenose pulmonar.

Cardiopatias com obstrução ao retorno venoso pul-
monar - A drenagem venosa pulmonar anômala total
infradiafragmática obstrutiva, entidade relativamente rara
e de diagnóstico difícil durante a vida intra-uterina, deve es-
tar na mente do cardiologista fetal quando diante de um
feto com aumento do VD em relação ao VE, em que se identi-
fica uma confluência venosa pulmonar junto ao AE sem co-
municação com o mesmo, especialmente ao se utilizar o
mapeamento a cores com baixa freqüência de repetição de
pulso (PRF), e uma veia vertical com fluxo descendente, em
direção ao fígado 7. Às vezes, é possível demonstrar a pre-
sença de um lago venoso anormal próximo às veias hepáti-
cas, freqüentemente com um fluxo contínuo de alta veloci-
dade na sua comunicação com o sistema porta. Esta cardio-
patia, embora bem tolerada no período fetal, rapidamente
ocasiona deterioração clínica grave no período neonatal
imediato, com congestão pulmonar importante e hipoxemia,
necessitando de tratamento cirúrgico urgente. Por esta ra-
zão, o nascimento do bebê no próprio local onde será pres-
tado o atendimento neonatal é mandatório.

Cardiopatias fetais com comprometimento
funcional intra-uterino

Este grupo de malformações cardíacas fetais é aquele
que tem a maior perspectiva de ser beneficiado com o avan-
ço das técnicas invasivas de terapêutica pré-natal, já que
suas manifestações clínicas ocorrem durante a vida intra-
uterina. Embora inúmeras cardiopatias com grave repercus-
são in utero ainda não possam ser manipuladas diretamente
por métodos intervencionistas, o conhecimento dessas
doenças permite o tratamento medicamentoso, por via
transplacentária (materna) ou por cordocentese (fetal dire-
ta), conforme a indicação específica 15,16. Obviamente, a
detecção de malformações cardíacas fetais com potencial
para comprometimento funcional intra-uterino deve ser ime-
diatamente seguida do encaminhamento da gestante para
internação em ambiente hospitalar apropriado para trata-
mento fetal, com capacidade para atendimento por equipe
multidisciplinar, preferentemente composta por cardio-
logista fetal, obstetra, neonatologista, eletrofisiologista, ci-
rurgião cardíaco, enfermeiro, psicólogo e assistente social 1.
Desta forma, o equacionamento da conduta poderá ser dis-
cutido com a família, com o objetivo de definir qual a opção
mais apropriada para aquele feto em particular, consideran-
do aspectos técnicos, morais e éticos.

A anomalia de Ebstein da valva tricúspide é uma das
malformações de pior prognóstico durante a vida fetal.
Quando se apresenta na sua forma grave, com importante
displasia e deslocamento caudal da valva tricúspide, geral-
mente existe maciça regurgitação em direção à porção
atrializada do VD e ao AD 17. Existe grande cardiomegalia,
porque o tamanho do AE costuma ser extremamente aumen-
tado, sendo este o achado que chama a atenção do ultra-
sonografista e que o faz encaminhar a gestante para ecocar-
diografia fetal (fig. 11). É freqüente a presença de sinais de

Fig. 9 - Corte do arco aórtico. Coarctação da aorta. Há hipoplasia ístmica, após a emer-
gência da artéria subclávia esquerda. AD- átrio direito; VE- ventrículo esquerdo.

Fig. 10 - Corte longitudinal. Transposição dos grandes vasos. A aorta origina-se à
frente, do ventrículo direito, e a artéria pulmonar, posterior, do ventrículo esquerdo.
VD- ventrículo direito; AO- aorta; VE- ventrículo esquerdo; AP- artéria pulmonar.
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IC fetal, com hidropisia, caracterizada por ascite, derrame
pleural e pericárdico, edema de pele e de couro cabeludo 18.
O índice cardiotorácico está grandemente aumentado, o
que por si só já faz antever a presença de hipoplasia pulmo-
nar significativa, com conseqüente  e previsível sofrimento
hipóxico neonatal. Muitas vezes existe estenose ou atresia
pulmonar associadas e, não raramente, o estudo ecocar-
diográfico seriado durante a vida fetal permite a observação
do desenvolvimento progressivo de atresia pulmonar “fun-
cional”, em que a ausência de fluxo anterógrado pela valva
pulmonar, decorrente da grave regurgitação tricúspide, faz
com que todo o débito sistólico do VD tenha um curso re-
trógrado para o AD. A evolução para o óbito  intra-uterino é
freqüente e este fato deve ser claramente exposto aos pais.
Entretanto, quando é possível atingir um estágio da gesta-
ção em que seja possível acelerar a maturidade pulmonar
fetal, com a utilização de corticosteróides do tipo betame-
tasona ou dexametasona, a cesárea deve ser praticada, para
a tentativa de terapêutica cirúrgica pós-natal. O uso de
surfactantes pode melhorar as chances do neonato, mas
quando existe hipoplasia pulmonar o curso é geralmente
fatal. As possibilidades cirúrgicas no período neonatal são
o transplante cardíaco ou o fechamento do anel tricúspide e
da artéria pulmonar associados a uma derivação cavopul-
monar parcial. Com ambas as técnicas, os resultados no
momento não são alentadores. No que se refere ao trata-
mento medicamentoso durante a vida fetal, são utilizados o
digital e os diuréticos, por via materna, no sentido de dimi-
nuir os efeitos da congestão sistêmica. Quando a anomalia
de Ebstein se acompanha de taquiarritmias, como o flutter
atrial  e a taquicardia supraventricular, são utilizados o digi-
tal e outros antiarrítmicos, como a amiodarona e o sotalol
por via transplacentária (fig. 12) 19. A eventual necessidade
de cordocentese para introdução de antiarrítmicos ao feto
diretamente deve ser balanceada  com o risco geral do
concepto, já que este costuma ter sua reserva funcional
muito diminuída.

A estenose aórtica crítica durante a vida fetal é uma
doença extremamente grave, com alto risco de morte intra-
uterina por IC e baixo débito, especialmente nos casos em
que o VE apresenta hipocontratilidade acentuada e fibro-
elastose endocárdica secundária. O ECO fetal mostra que o
anel valvar é reduzido e a valva  aórtica  apresenta  importan-
te  espessamento e  diminuição da  sua  mobilidade (fig. 13) 8.
O mapeamento a cores demonstra a turbulência do fluxo
sistólico, mas com freqüência não é registrado um gradiente
alto ao Doppler, devido ao importante déficit funcional
contrátil do VE. Esta cavidade apresenta-se dilatada, com
hiper-refringência endocárdica e, na maioria dos casos, é
possível a detecção de insuficiência mitral associada, ao
Doppler e ao mapeamento a cores, devido à alteração na
geometria ventricular esquerda e à dilatação do anel. Os si-
nais de hidropisia fetal, decorrentes da instalação precoce
de IC, são evidentes e, na maioria das vezes, acentuados,
com ascite, derrame pleural e pericárdico, edema de couro
cabeludo, de pele e de tecidos moles 20. A conduta terapêu-

tica depende da idade gestacional e da maturidade pulmo-
nar fetal. Quando o feto for maduro, obviamente está
indicada a interrupção da gestação, em hospital preparado
para tratamento intervencionista ou cirúrgico imediato 12.
Entretanto, infelizmente muitos casos apresentam deteriora-
ção precoce durante a vida fetal, ainda durante o 2º trimes-
tre, em que não se pode alimentar a expectativa de ser obtida
maturação pulmonar suficiente para permitir sobrevida
neonatal, mesmo após administração de corticosteróides à
gestante no período antecedente à possível interrupção.
Nessa situação, a par do tratamento medicamentoso tradici-
onal (especialmente diuréticos em doses altas), pode ser
considerada a possibilidade de intervenção intra-uterina,
com a finalidade de tentar a dilatação da valva aórtica com
cateter balão introduzido através de uma agulha posi-
cionada junto ao anel aórtico, após punção do ápex do VE,
sob visão ecocardiográfica 15,16,21,22. Este procedimento, de
alta complexidade, ainda deve ser encarado como experi-
mental, embora já tenha sido realizado em seis fetos (quatro
no Guy’s Hospital de Londres, um no Hospital das Clínicas

Fig. 11 - Corte de 4-câmaras. Anomalia de Ebstein. Observa-se que a valva tricúspide é
displásica, redundante e implantada caudalmente. O átrio direito é muito aumentado.

Fig. 12 - Ecocardiograma modo-M. Taquicardia supraventricular sustentada em feto
com anomalia de Ebstein. A condução atrioventricular é 1:1 e a freqüência cardíaca é
de 240bpm.
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de São Paulo e um no Instituto de Cardiologia do Rio Grande
do Sul). Nessas séries, em apenas um caso houve relato de
sobrevida tardia, mas se este resultado é cotejado com o
prognóstico sem intervenção, em que a mortalidade fetal ou
neonatalé de 100%, justifica-se a idéia do prosseguimento
da pesquisa na direção do tratamento intervencionista
intra-uterino 23.

As malformações complexas com isomerismo es-
querdo e bloqueio atrioventricular (BAV) total  podem
apresentar comprometimento funcional grave in utero, de-
vido à freqüência cardíaca baixa. O prognóstico de BAV
completo associado a cardiopatias complexas é sombrio,
com uma mortalidade de 85% 19,24,25. Por isso, a importância
do diagnóstico pré-natal correto é óbvia. A detecção deste
distúrbio da condução atrioventricular baseia-se  na obser-
vação, ao ECO unidimensional, de atividade ventricular
dissociada da atrial, com bradicardia freqüentemente signi-
ficante. É usual o aparecimento de hidropisia fetal que,
quando presente, faz antever um desfecho fatal, caso não
sejam tomadas medidas urgentes. Também nesta situação, a
interrupção da gestação para implante de marcapasso no
período neonatal imediato depende da maturidade pulmo-
nar fetal. Nos casos em que a IC é precoce e grave, com
bradicardia acentuada e imaturidade pulmonar documentada
por estudo do líquido amniótico, a possibilidade de esti-
mulação elétrica artificial do coração fetal pode ser avaliada 26.
Ainda não há respostas concretas para a questão do im-
plante intra-uterino de marcapasso. Já foi descrita  tentativa
de introdução de cateter eletródio por  via percutânea e um
feto hidrópico com BAV, que faleceu após 4h de estimu-
lação. Nosso grupo implantou um marcapasso epicárdico
“a céu aberto”, com histerotomia e exposição do tórax fetal,
mas não foi possível obter resposta contrátil adequada ao
estímulo, pois o feto foi intervido já em estado agônico 27.
Há diversos estudos experimentais em andamento, alguns no
Brasil, que buscam a solução para este angustiante problema,
mas o momento ainda é de mais dúvidas do que certezas 28,29.

O forame oval restritivo, embora não se constitua em
uma anomalia estrutural verdadeira, mas a uma diminuição
do orifício de passagem do fluxo interatrial, pode causar
sofrimento fetal importante, com IC grave 30. O sinal mais
chamativo ao ecocardiografista é a grande dilatação das câ-
maras direitas, geralmente com insuficiência tricúspide sig-
nificativa, muitas vezes acompanhado de alteração na dinâ-
mica contrátil do VD. O  septum primum abaula para o AE de
forma “aneurismática”, sem a mobilidade cíclica caracterís-
tica. A análise do forame oval mostra, ao mapeamento a co-
res, turbulência do fluxo e aumento da velocidade ao
Doppler. O tratamento clínico com dose alta de diurético é
geralmente suficiente para a resolução da hidropisia, mas no
feto maduro, com piora progressiva, a gestação deve ser in-
terrompida, pois no período pós-natal a situação hemodi-
nâmica favorece o desaparecimento dos sinais de IC.

A constrição do ducto arterioso também não é uma

malformação estrutural, mas a possibilidade de causar com-
prometimento funcional durante a vida fetal deve fazer com
que seja uma entidade lembrada diante de um quadro de IC
fetal. Como praticamente todo o débito ventricular direito
para a circulação sistêmica faz-se através do ducto, um
estreitamento do mesmo pode causar importante sobrecar-
ga pressórica do VD e conseqüente hidropisia fetal. A cau-
sa mais comum desta entidade é a utilização materna de me-
dicamentos inibidores da prostaglandina E, como os
antiinflamatórios não-esteróides, dos quais a indometacina
é o exemplo mais tradicional 31. O ECO fetal identifica com
clareza não só o calibre diminuído do canal, como documen-
ta, ao mapeamento a cores, o fluxo turbulento através do
mesmo. A análise do fluxo ao Doppler permite mostrar um
aumento das velocidades sistólica e diastólica no ducto,
servindo este método como parâmetro para avaliar a evolu-
ção do feto após a suspensão da indometacina,  tenha ela
sido administrada para tratar trabalho de parto prematuro ou
polihidrâmnio. É muito comum a presença de insuficiência
tricúspide, representando a sobrecarga pressórica do VD 32.
O tratamento desta situação, além da suspensão de drogas
potencialmente envolvidas em sua gênese, como a indome-
tacina, passa pela administração de diuréticos, para o com-
bate às manifestações de hidropisia. Nos casos graves, sem
resposta à medicação, com maturidade pulmonar fetal, está
indicada a interrupção da gestação para tratamento pós-
natal, devendo ser cuidadosamente monitorizada a possibi-
lidade de desenvolvimento de hipertensão pulmonar no
período neonatal imediato.

Conclusão

O diagnóstico da maioria das malformações cardíacas
fetais é possível de ser realizado ao ECO fetal, sem maiores
dificuldades. Entretanto, como já foi enfatizado, é funda-
mental que o conhecimento básico do coração normal e pa-
tológico seja estendido aos ultra-sonografistas obstétri-
cos. Durante a ecografia rotineira, a observação de um acha-
do potencialmente anormal deve levar o examinador a enca-

Fig. 13 - Corte longitudinal. Estenose aórtica crítica. O anel valvar é reduzido e a
cavidade ventricular esquerda dilatada e hipocontrátil, com fibroelastose
endocárdica.
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Referências

minhar a gestante para centro especializado, onde o ECO
fetal com mapeamento a cores confirmará ou afastará a sus-
peita de cardiopatia. Se o diagnóstico de uma malformação
cardíaca for estabelecido, a conduta terapêutica dependerá
do local de atendimento, do comprometimento funcional
atual, potencial ou previsível e da maturidade fetal. A par do
tratamento clínico medicamentoso, o transporte intra-
uterino do feto, o planejamento do atendimento perinatal ou
a intervenção intra-uterina poderão ser equacionados 33.

Os avanços diagnósticos e terapêuticos da cardiologia

fetal contemporânea estão caminhando lado a lado com o
desenvolvimento de inúmeras correntes de pensamento,  que
buscam respostas a questões técnicas, científicas, éticas,
morais, legais, religiosas e emocionais. Em última análise, o
médico que se relaciona com um paciente protegido pelo úte-
ro materno precisa questionar-se incessantemente se suas
atitudes e habilidades estão ou não trazendo perspectivas de
maior bem-estar ou de felicidade ao feto e sua família. Se a res-
posta naquele instante for positiva, a busca das fronteiras da
vida pode transpor os limites do impossível.


