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EMENTA: As cirurgias fetais estdo em etapa de desenvolvimento,
mas ainda ndo sédo procedimentos de uso corrente e amplo na
medicina; ao contrario, trata-se de procedimentos de alta
complexidade e alto risco. Sdo validos e utilizaveis na prética
médica, porém devem ser restritos a centros especializados
dotados de infraestrutura adequada e a médicos especialistas em
medicina fetal, com equipe multidisciplinar capacitada, com igual

cuidado e acompanhamento pds-natal.

DA CONSULTA

O Ministério da Saude solicita ao Conselho Federal de Medicina (CFM) um parecer sobre as
cirurgias fetais nas modalidades aberta e por fetoscopia indicadas para malformacdes
congénitas como: sindrome da transfusdo feto-fetal, hérnia diafragmatica congénita,
teratoma sacrococcigeo, mielomeningocele e malformagdes cardiacas congénitas.

Para as finalidades deste parecer, foram pesquisadas as malformacdes congénitas para as
quais a cirurgia intradtero tem estudos comparativos sobre beneficios e riscos. Foram
incluidos também neste parecer aspectos das melhores indicacdes e desafios logisticos

para sua realizagéo.

DO PARECER

A terapia fetal teve seu inicio com William Liley, que em 1963 ousou, pela primeira vez,
adentrar um utero gravido para uma transfusdo de sangue de um feto acometido de
eritroblastose fetal grave, numa tentativa heroica de resgate, infelizmente malsucedida. Sé
depois de muita experimentacdo em animais € que se registrou em 1991, na Universidade

da Califérnia, a primeira cirurgia fetal tecnicamente bem-sucedida?®.
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Os avancos havidos no diagndstico pré-natal ja permitem a acurada identificacdo de
anormalidades anatdémicas fetais intradtero, no entanto, a maioria delas ainda nédo possibilita
a corregcao por meio de intervencdes antenatais, seja pela complexidade do procedimento
exigido, seja pelo risco inaceitavel para a méae ou para o feto, ou mesmo por nao haver
vantagem de realizd-las no periodo antenatal, quando comparadas aos procedimentos pos-
natais?.

Nas ultimas duas décadas, o objetivo do diagnostico pré-natal mudou radicalmente, de
meramente auxiliar na decisdo sobre a terminalidade de uma gestacado até a indicacédo de
possiveis intervengdes intrauterinas visando melhorar determinados desfechos fetais no
longo prazo. Novas terapias médicas (clinicas) e cirargicas surgiram como op¢ao para a
reducdo de danos em algumas malformacdes congénitas, porém tais procedimentos em
geral ndo sao resolutivos e devem ser complementados por outros procedimentos corretivos
pos-natais?.

O diagnéstico fetal acurado pode orientar a indicacdo de cesariana eletiva e do melhor
momento para realiza-la. A interrupcdo da gravidez, nos paises em que é permitida, pode
ser uma opcao nos casos envolvendo graves malformacdes que sdo incompativeis com a
vida. Exemplos dessas condi¢cfes incluem anormalidades cromossémicas graves como, por
exemplo, a trissomia 13, a trissomia 18 e certas condicdes metabolicas e defeitos
anatdémicos, especialmente do cérebro e dos rins’.

A operacgdo cesariana eletiva é indicada em malformacdes fetais que causam distocias que
impedem o feto de vir & luz pela via vaginal; e também nos casos em que se indica correcao
cirdrgica imediata da malformacdo em ambiente estéril, em sala de parto. Gémeos
xifépagos, grandes onfaloceles, hidrocefalia severa, mielomeningocele rota, grande teratoma
sacrococcigeo e grande higroma cistico sdo alguns exemplos de condicbes em que a
cesariana eletiva estaria indicada’.

O parto pré-termo € indicado em caso de doencas maternas ou fetais em que o
prosseguimento da gestacdo até o termo implica em prejuizo maior na funcdo do sistema
organico envolvido e na viabilidade do feto, do que o risco habitual de um parto prematuro.
Idealmente, o parto devera ser programado em estabelecimento de salude que disponha da
infraestrutura necessaria a correcdo planejada. As obstru¢cdes do trato urinario, a
hidrocefalia progressiva, a hidropsia fetal e a restricdo progressiva do crescimento fetal por

transtorno do fluxo sanguineo umbilical sdo exemplos de tais malformacdes.
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O tratamento clinico pré-natal é benéfico em uma variedade de doencas. Com a

disponibilidade de acesso mais facil e seguro ao feto, nutrientes, horménios e substratos
podem ser fornecidos, quando deficientes, normalizando vias metabdlicas que sem esse
suprimento permaneceriam inativas. No entanto, antes que um caso seja selecionado para
terapia clinica fetal, a anomalia fetal deve ser corretamente diagnosticada, e sua gravidade
avaliada. Os beneficios do tratamento sempre devem superar os riscos de uma anomalia
nado tratada intradtero, somados aos riscos que o0 proprio procedimento traz para o feto e
para a mael.
Assim, apenas algumas patologias selecionadas em apresentacdes clinicas bem
determinadas podem ser elegiveis para tais praticas.
A Cirurgia fetal pode ser uma opc¢ao razoavel quando sdo satisfeitas todas as seguintes
condicdest?;
1 — comprovacéao de que o feto tem cariétipo normal;
2 — existéncia de anomalia isolada, porém potencialmente letal ou causadora de
grave incapacidade ou dano irreversivel;
3 — possibilidade de diagndstico acurado;
4 — existéncia de procedimento corretivo ja estudado e padronizado, pelo menos em
fase de experimentacdo ampliada;
5 — acesso a centro de expertise em cirurgia fetal.
As intervencdes cirdrgicas fetais incluem as seguintes abordagens®2:
» colocacdo de cateter vésico-amnidtico ou, mais raramente, téraco-amniotico por
meio de ultrassonografia guiada;
* realizacdo de técnicas fetoscopicas para ligacdo de corddo umbilical em gémeo
acardico, como fotocoagulacdo seletiva por laser em vasos placentarios
comunicantes na sindrome da transfusao feto-fetal e na ablacao de valvulas uretrais
posteriores;
* cirurgia fetal aberta.
Essas abordagens cirdrgicas sao apropriadas para a reducdo de danos de diversas
malformagfes congénitas, entre as quais: uropatia obstrutiva, hidrocefalia, derrame pleural,
sindrome da transfusdo feto-fetal, sindrome de banda amnidtica, hérnia diafragmatica
congénita, teratoma sacrococcigeo, sindrome da obstrucdo congénita das vias aéreas

superiores e malformagdes cisto-adenomatosas congénitas!2.
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A cirurgia fetal invasiva pré-natal pode ser benéfica em condi¢des selecionadas. Atualmente,
esses procedimentos estdo em fase de experimentagcdo ampliada e sdo realizados em um
grupo seleto de centros especializados de terapia fetal distribuidos no mundo e, mais
recentemente, no Brasil. As abordagens terapéuticas incluem manobras paliativas para
propiciar o melhor desenvolvimento dos 6rgdos fetais, embora o reparo definitivo de varias
malformagdes congénitas ainda continue sendo um objetivo a alcancar. As principais
malformacdes congénitas suscetiveis de correcao antenatal estdo descritas a seguirt23,
Mielomeningocele (MMC)

MMC é um defeito que se caracteriza pela falha no fechamento do canal medular com
exposicdo e lesdo dos elementos neurais desprotegidos. Ocorre em 1/2.000 nascimentos,
conforme dados americanos, e a lesdo neuroldgica resulta tanto do defeito genético em si,
como também da injuria causada pelo contato do tecido neural com a salinidade do liquido
amniédtico. Reduzir o tempo de exposicdo ao dano é a justificativa para uma intervencao
intrauterina precoce®.

A morbidade associada a MMC pode ocasionar sérios desafios para a vida dos
sobreviventes. A maioria dos fetos, cerca de 80% deles, desenvolve hidrocefalia com
consequente prejuizo neuroldgico que demanda derivacdo ventriculo-peritoneal pés-natal,
sendo que parte dessas criangas desenvolvera também incontinéncia urinaria e intestinal e
disfuncéo sexual®.

A correc¢do cirirgica pés-natal tem sido o tratamento padrao para a MMC. Nos EUA, menos
de 11% dos casos sdo submetidos a intervencdo intrauterina, seja aberta, seja por
fetoscopia. Recentemente, um estudo randomizado controlado demonstrou que a correcao
cirdrgica pré-natal resulta em reducdo da taxa de necessidade de derivacdo ventriculo-
peritoneal apés o parto quando comparado com fetos acometidos de MMC e nao tratados
intrattero. Os desfechos em longo prazo ainda sdo desconhecidos, mas estdo em
investigacao®.

O tratamento cirurgico do feto, iniciado na década de 1980, por meio da via a céu aberto
(laparotomia materna, seguida de histerotomia e exposicdo fetal direta) vem sendo
gradativamente substituido por técnicas menos invasivas — a fetoscopia e a mini
histerotomia —, e ambas ainda tém desafios técnicos a vencer*>,

Inicialmente, a fetoscopia era realizada apenas em meio liquido (liquido amnidtico),

utilizando-se um unico orificio de entrada para acessar a cavidade uterina, pelo qual se
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inseria uma o6tica com canal de trabalho para passagem de fibra de laser, para coagulagao
de vasos, microcateteres, pingcas bipolares etc. No entanto, o meio liquido apresenta
limitagbes para a realizagao de cirurgias mais complexas, que exigem dissecgao e sutura®. A
imagem obtida em meio liquido tem qualidade inferior a obtida em meio aéreo e, caso ocorra
sangramento, o liquido hemorragico ndo permite visualizagdo adequada, podendo mesmo
impedir a conclusdo do procedimento. Outra limitagcdo é a “flutuacao” do feto, que nédo se
mantém na posicao ideal. Dessa forma, realizar a fetoscopia no meio aéreo, obtido por meio
da insuflacdo de CO2, tornou-se imperativo para o avango da cirurgia fetal®.

Em 2011 foi publicado um estudo em humanos prospectivo e randomizado que comparou a
correcdo poés-natal com a correcado fetal em cirurgia aberta (histerotomia), em que se
demonstrou que os fetos submetidos a corregdo antenatal tinham 50% menos necessidade
de derivagao ventriculo-peritoneal para tratar a hidrocefalia, além do dobro da possibilidade
de deambular sem qualquer auxilio. Este estudo, denominado Management of
Myelomeningocele Study (MOMS), utilizou a via a céu aberto para correcao fetal, ficando
bem demonstrados os riscos maternos associados a utilizagao dessa via, a saber: edema
agudo de pulméao apos a cirurgia, necessidade de transfusdo de sangue no parto e
cicatrizagao uterina desfavoravel (deiscéncia ou cicatriz muito fina) no local da cirurgia em
aproximadamente 35% dos casos®.

Na cirurgia a céu aberto, a histerotomia € realizada no segundo trimestre da gestacao,
guando o segmento uterino ainda nao esta bem definido, e na melhor area para acessar a
coluna vertebral do feto, evitando a porcdo onde se da a insergao placentaria. Normalmente
a regido corporal ou fundica do utero é o local em que a inciséo cirurgica € feita. Infelizmente
é também o local onde as fibras musculares do utero tém distribuicdo helicoidal justamente
para permitir o “triplice gradiente” fisiologico da contragao uterina. Desse modo, por menor
gue seja essa histerotomia — e esta tem sido a tendéncia, de se adotar cortes cada vez
menores, em que Se acessa a area a ser reconstruida em partes, alterando a apresentagao
fetal durante o procedimento —, ainda assim € gerada uma zona de fragilidade uterina que
contraindica o trabalho de parto, tanto na gestagao em curso quanto nas subsequentes®’.
Principalmente nas incisbes uterinas mais amplas, foram registrados relatos de rotura
uterina em gestacdo subsequente a cirurgia fetal a céu aberto, que ocorreram no segundo
trimestre, mesmo fora do trabalho de parto, apenas pela distensao fisiolégica do utero, o que

coloca mae e feto em risco. Na operacdo cesariana, a histerorrafia pode cicatrizar sem
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tensdo, ja que o parto ja foi realizado, enquanto na cirurgia a céu aberto o feto permanece
na cavidade uterina e continua crescendo — portanto, a histerorrafia fica sob constante e
progressiva tensao®.

Apesar desses riscos, a cirurgia fetal traz resultados promissores para a correcdo da
mielomeningocele, e a busca por técnicas minimamente invasivas para aumentar a
seguranga materna tornou-se o desafio atual na terapia cirurgica fetal?.

Atualmente, apenas dois grupos realizam a cirurgia fetal endoscopica inteiramente
percutanea para tratamento da MMC, um na Alemanha e outro no Brasil, ambos utilizando a
fetoscopia com insuflagéo parcial de gas carbénico (PCI — partial carbon dioxide insufflation).
Os grupos usam técnicas diferentes para a corregao do defeito propriamente dito. Pois,
como ocorreu na transicdo entre a cirurgia realizada por laparotomia e a cirurgia
laparoscopica, foi necessario desenvolver novas técnicas cirurgicas, instrumentos, trocaters
de acesso, dispositivos de fechamento, etc®.

O grupo alemé&o vem conseguindo resultados bastante semelhantes ao do estudo MOMS,
com minima morbidade materna. A técnica brasileira, denominada Skin-over-biocellulose for
Antenatal Fetoscopic Repair (SAFER), tem obtido resultados neurolégicos, ainda que
preliminares (23 casos operados até 0 momento), superiores aos do estudo MOMS. No
entanto, por necessitar de trés orificios para acesso a cavidade uterina, a idade gestacional
média no parto ainda tem sido inferior e a rotura prematura de membranas, superior, quando
comparadas a esse estudo®.

Quanto a cirurgia aberta, o Brasil também tem experiéncia, desenvolvendo uma técnica
modificada, e ja acumula casuistica de cerca de 100 procedimentos realizados com bons
resultados. No caso brasileiro, parte das cirurgias séo realizadas em ambiente de pesquisa e
sao financiadas com recursos do Programa de Aperfeicoamento e Desenvolvimento
Institucional do Sistema Unico de Satde (PROADI-SUS), em hospitais de exceléncia.
Finalmente, h4 a possibilidade de prevencdo da MMC e de outros defeitos do tubo neural
por meio da suplementacdo com acido félico, que se mostrou capaz de reduzir a incidéncia
de novos casos a metade nos paises em que € adotada como politica de saude publica.
Quando do diagndstico precoce de MMC, que ja é possivel de ser feito entre a 15 e 202
semana, a terminacdo também precoce da gravidez, em paises em que é possivel realiza-la,

seguida de suplementacéo folinica adequada, protegera a gravidez seguinte?.
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Sindrome da transfuséo feto-fetal (TTTS)

A sindrome da transfusao feto-fetal ou entre gémeos — do inglés, twin-to-twin transfusion
syndrome (TTTS) —, ocorre em 10% a 20% das gestacdes gemelares idénticas e com
placenta Unica (monocoribnicas). Caracteriza-se pelo desbalanco da reparticdo do fluxo
sanguineo placentario entre os dois fetos, resultando em hipervolemia no gémeo receptor,
gue sofre com faléncia cardiaca e polidramnios, enquanto o gémeo doador tem crescimento
retardado e oligohidramnios. A suspeita de TTTS é levantada a partir do aumento do volume
uterino desproporcionalmente a idade gestacional, com discordancia de tamanho entre os
gémeos, comprovada por ultrassonografia. Se o problema nao for corrigido, a letalidade
pode chegar a 90%. Os sobreviventes frequentemente tém lesGes neuroldgicas
assemelhadas as da paralisia cerebral, devido a falha da oxigenacéo cerebral®.

O procedimento mais comum para tratar a TTTS é a retirada de liquido amnidtico
(amniorreducéo) do gémeo receptor. Esse procedimento melhora também a circulacdo do
gémeo doador, especialmente se a anastomose placentaria que gerou o problema é
superficial, e se o quadro for inicial. O acompanhamento da gestacdo inclui 0 monitoramento
do crescimento dos gémeos e a repeticdo do procedimento de retirada de liquido amniotico
sempre que houver necessidade?.

O melhor momento para inducdo do trabalho de parto na TTTS depende de multiplos
fatores. O ideal seria o0 parto a termo; no entanto, a evidéncia de falta de crescimento fetal
pode demandar a inducéo de parto prematuro?.

O procedimento fetoscopico de coagulacdo a laser dos vasos coridnicos é de alta
complexidade e realizado em poucos centros ao redor do mundo. E indicado principalmente
NOsS casos mais severos que nao responderam a amniorreducdo. A taxa de sobrevivéncia
dos gémeos submetidos a essa técnica em centros de exceléncia pode chegar a 75% ou a
85% de sobrevivéncia de pelo menos um dos gémeos que, na maioria das vezes, € 0 gémeo
receptors,

Abaixo € mostrado um desenho esquematico de um procedimento de fotocoagulacéo a laser

usando um laser Nd-YAG passado através de um fetoscopio?.
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Além da terapia a laser, também se pode selecionar o gémeo ndo saudavel, caso a
interrupcao seletiva da gestacéo esteja indicada e seja permitida pelas leis do pais. Os fetos
selecionados para o procedimento sdo estratificados em grupos de risco com base na
presenca de liquido na bexiga do gémeo doador nos exames de imagem por doppler, e na
presenca de hidropsia e/ou morte fetal. Casos menos graves de TTTS podem ser tratados
apenas com amniorreducdo, como meio de controlar os polihidramnios e melhorar o fluxo
sanguineo uteroplacentario®.

Uropatia obstrutiva

A suspeita de uropatia obstrutiva se confirma com um ultrassom fetal na 242 semana, que
demonstra uma estrutura hipoecoica redonda consistente com a imagem de uma
ureterocele. O tratamento fetal consiste na colocacdo de um cateter na bexiga do feto,
permitindo a saida da urina fetal para a cavidade amni6tica?.

Fetal bladder catheter

RY

Amniotic fluid

Uterine wall

As sequelas clinicas da obstrugdo do trato urinario (OTU) dependem do sexo, da
localizacdo, da gravidade, da duracdo e da idade gestacional em que ela teve inicio. As
obstrucbes do trato superior tém prognostico favoravel em comparacdo com as do trato
inferior. S&o possiveis causas de OTU a obstrucdo da juncdo ureteropélvica, a doenga renal
multicéntrica, 0 megaureter, a ureterocele, o ureter ectopico e as valvulas uretrais

posteriores. A obstrucdo grave resulta em distensdo da bexiga, hidroureteronefrose e
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displasia renal. Ainda, como o desenvolvimento pulmonar depende da producdo de urina
fetal, a uropatia obstrutiva pode resultar em hipoplasia pulmonar!=2,

Apesar dos desafios técnicos, a manobra de derivagdo vésico-amnidtica demonstrou ser
benéfica em pacientes cuidadosamente selecionados. A principal dificuldade para realizar
esse procedimento decorre da visualizagdo prejudicada em um Utero com oligodramnio.
Como esse é um procedimento temporério, os recém-nascidos com UTO ainda vao precisar
de intervencdo pds-natal para corrigir sua malformacao especifica. Apesar da instalacao da
derivacdo vésico-amnibtica, os neonatos ainda podem morrer devido a hipoplasia pulmonar
ou insuficiéncia renal. Outra possivel opcdo de cirurgia fetal na uropatia obstrutiva é a
ruptura cistoscopica fetal de valvulas uretrais posteriores, quando esse for o motivo da
obstrucaol?.

Hérnia diafragméatica congénita (HDC)

A HDC ocorre na frequéncia de 1/2.400 nascidos vivos. E resultado de falha na fusdo das
dobras pleuroperitoneais que constituem o diafragma. Esse defeito resulta na herniagdo de
visceras abdominais para o térax, comprimindo o pulmédo em desenvolvimento e causando
hipoplasia pulmonar parenquimatosa e vascular!?,

Embora a reducdo do conteldo abdominal da hérnia seja tecnicamente viavel em um
neonato, é dificil e, as vezes, impossivel reverter os efeitos da hipoplasia pulmonar. Como
resultado, a HDC continua a ter uma mortalidade neonatal significativa?.

As tentativas iniciais de terapia intraldtero foram direcionadas para corrigir o defeito
diafragmatico por meio de histerotomia e de cirurgia fetal aberta. A abordagem aberta foi
associada a alta mortalidade em fetos com herniagdo hepatica para o hemitérax direito,
levando os pesquisadores a desenvolver técnicas alternativas para promover o crescimento
pulmonar no uUtero e, assim, minimizar as consequéncias fisioldgicas prejudiciais da
hipoplasia pulmonar?.

As experiéncias em modelos animais demonstraram que a obstrucdo traqueal fetal
temporaria (evitando o efluxo do liquido pulmonar fetal para o liquido amniético) pode
melhorar a hipoplasia pulmonar observada na HDC!.

E mostrado abaixo um esquema de colocacio fetal de baldo traqueal?.
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As primeiras tentativas de ocluséo traqueal foram feitas usando uma abordagem aberta e,
desde entéo, foram substituidas pela técnica fetoscépica, que se utiliza de um baldo que é
inserido e inflado no interior da traqueia fetal. Implantado de preferéncia antes da 262
semana, deve ser retirado em outro procedimento fetoscépico antes do parto?.

Como a rotura precoce das membranas e o0 parto prematuro sdo eventos indesejaveis
frequentes apds a manipulacao uterina, a equipe deve estar preparada para a realizacao do
parto com a retirada imediata do baldo que, se ndo observado, causara a asfixia e a morte
do recém-nascido?.

Essa abordagem so6 esta indicada nos casos mais graves de HDC direita e herniacao do
figado para a cavidade toracica, com relacdo pulméao/cabeca (LHR) <1,0. Ainda séo
necessarios estudos mais aprofundados para melhor orientar a selecdo do paciente, o
estagio ideal da gestacao para a inser¢cdo do baldo traqueal e o tempo de manutencao da
ocluséo traqueal, visando o melhor beneficio para o feto, com reducéo da probabilidade de
rotura de membranas e de parto prematuro?.

Teratoma sacrococcigeo (SCT)

Estima-se que o teratoma sacrococcigeo ocorra em 1/40.000 nascidos vivos. E
frequentemente diagnosticado durante o segundo trimestre, embora haja relatos de
deteccdo pré-natal precoce com apenas 13 semanas de gestacdo. Os sinais mais comuns
incluem: feto grande para a idade gestacional ou Utero em rapida expansdo e
polihidramnios.

Os métodos de triagem laboratorial como a dosagem da alfa-fetoproteina sérica amnioética e
materna podem ter valor de screening se realizados ao redor da 132-15% semana da

gestacdo, que necessariamente devera ser confirmado por exame de imagem??,
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O racional para a intervencédo fetal no SCT (do inglés, sacrococcygeal teratoma) é a alta
mortalidade associada a hidropsia fetal. A drenagem percutanea, a cirurgia fetal aberta com
resseccao parcial ou completa e a ablacdo de vasos de alimentacdo do tumor foram
algumas das abordagens terapéuticas tentadas.
A primeira ressecc¢ao pré-natal do SCT para controle da hidropsia fetal foi realizada em 1989
e, apesar da resseccdo bem-sucedida e da resolugdo da hidropsia fetal, o feto nasceu
prematuramente na 262 semana devido a complicacdes maternas®.
Em 2009, Wilson e colaboradores propuseram o0s seguintes critérios para a ressec¢ao
cirargica do teratoma sacrococcigeo®:

» auséncia de contraindicagdes maternas para a cirurgia fetal (questdes médicas ou

cirdrgicas, indice de massa corporal IMC <36, riscos de anestesia);

« idade gestacional entre a 202 e 302 semana;

« feto sem outras anomalias constatadas e cari6tipo fetal normal;

* hidropsia iminente (evidéncia de ascite, derrame pleural e edema subcutaneo);

» débito cardiaco fetal superior a 600-900 mL/kg/min (ajustado para idade

gestacional).
A cirurgia fetal para o teratoma sacrococcigeo continua a ser desafiadora, devendo ser
considerada como recurso extremo em fetos com hidropsia iminente e realizada apenas em
centros de reconhecida expertise. O objetivo da intervencéo fetal é desgastar o tumor, visto
que a resseccao oncoldgica formal é realizada na fase pds-natal. Para que a intervencéo
fetal seja bem-sucedida € preciso identificar os fetos antes do inicio da hidropsia, bem como
identificar aqueles para os quais 0 parto precoce é ainda a melhor intervengao®.
Cardiopatias congénitas
Os defeitos cardiacos congénitos (DCC) sao os defeitos congénitos mais comuns, afetando
entre 5-10/1.000 nascidos vivos. Determinados DCC progridem e se agravam durante o
desenvolvimento gestacional, produzindo um coragao univentricular ou com dano miocardico
suficiente para levar a insuficiéncia cardiaca congestiva, arritmias, anasarca e mesmo morte
intrauterinal®,
Se néao for tratada, a estenose aodrtica grave que ocorre durante o periodo pré-natal pode
progredir levando a sindrome do coragdo esquerdo hipoplasico (SCEH), uma condi¢cédo
associada a altas taxas de mortalidade e morbidade, mesmo com 0S progressos nos

cuidados cirargicos pré e pés-natais?©.
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Os tumores cardiacos e aneurismas congénitos do feto também podem progredir durante a
gravidez e causar derrames pericardicos com compressdo do coracdo e do pulmdao fetal,
condicdes essas associadas a uma alta taxa de mortalidade perinatal.

O objetivo da intervencéo cardiaca fetal € interromper a histéria natural da DCC, a fim de
evitar a sua progressdo durante a vida pré-natal, prevenindo o dano cardiaco e a
transformacéo da circulacao biventricular em univentricular apés o parto'®.

A primeira pericardiocentese fetal com colocacdo de shunt pericardio-amniético foi realizada
em 1982. O primeiro procedimento de valvuloplastia num coracao fetal foi descrito em 1991
e envolveu dois casos de estenose aodrtica grave.

ApoOs essas experiéncias pioneiras, outros estudos foram publicados relatando ndo so
procedimentos fetais para a estenose adrtica severa, mas também para o tratamento da
estenose pulmonar severa e para a sindrome do coracdo esquerdo hipoplasico com septo
atrial intacto. No entanto, as primeiras valvuloplastias cardiacas e septoplastias fetais
resultaram em altas taxas de morte fetal, falha técnica e mortalidade pdés-natal, fracasso
talvez explicado por selecdo inadequada de pacientes, modificagBes técnicas e necessidade
de melhoria das habilidades cirargicas. Resultados melhores sé foram observados nos
dltimos cinco anos; no entanto, além de consideracbes éticas, varias controvérsias
persistem quanto aos riscos e beneficios da intervencéo cardiaca fetal para DCC.

Estudo de revisdo sistematica, com meta-andlise, avaliou resultados perinatais e
complicacGes intrauterinas apos intervencbes cardiacas do feto. De acordo com esses
resultados, a valvuloplastia aortica mostrou resultados perinatais razoaveis em relacdo as
taxas de parto prematuro <37 semanas de gestacao, de morte neonatal, de morte fetal e de
nascimento de feto vivo. No entanto, a valvuloplastia aortica foi associada a complicacdes
consideraveis relacionadas ao procedimento, como a bradicardia que requer tratamento?©,
No que diz respeito a valvoplastia pulmonar fetal para estenose valvar pulmonar critica e
septoplastia fetal em septo atrial intacto, os resultados foram baseados em um Unico estudo
multicéntrico. Devido a essa limitagdo, ndo € possivel tirar conclusdes sobre os resultados
perinatais ou complicacdes intrauterinas para esses tipos de intervencdes cardiacas fetais.

A colocacdo de cateter para pericardiocentese e/ou shunt pericardio-amniotico para
tratamento intradtero de aneurismas/tumores cardiacos congénitos baseou-se em relatos de
casos e, apesar de uma melhora no resultado perinatal, esses resultados devem ser

analisados com cautela devido a grande heterogeneidade?®.
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CONCLUSAO

Basicamente sao estas as principais intervencdes fetais realizadas nos principais centros
especializados e também no Brasil. Com relagéo as intervencdes cardiacas, o Hospital do
Coracédo detém a maior experiéncia no Brasil, com cerca de 60 casos, seguido pelo Instituto
do Coracéao (Incor) em Sao Paulo e pelo Instituto de Cardiologia do Rio Grande do Sul.

Com relacdo a mielomeningocele, a técnica aberta publicada pelo estudo MOMS foi
modificada no Brasil, e tem como vantagem realizar a operacdo mais precocemente na
gestacdo e por meio de uma mini-histerotomia, levando a gestacdo mais préxima ao termo e
com menores complicacdes gestacionais. A experiéncia dos primeiros 50 casos comprovou
esses desfechos.

Um procedimento fetal bem realizado se baseia no diagndstico pré-natal acurado e
tempestivo e na sua correta indicacdo, o que levarA em conta necessariamente as
condicbes maternas e fetais. Na fase de desenvolvimento em que tais técnicas se
encontram, o resultado dependera de equipes altamente especializadas e treinadas,
compostas de profissionais com comprovada experiéncia ndo apenas na realizacdo dos
procedimentos, mas também no controle/manejo das intercorréncias e eventos adversos e
no acompanhamento dos pacientes por toda a vida, de modo a produzir procedimentos
seguros e eficazes e trazer novos conhecimentos para o campo.

Observe-se que os procedimentos fetais antenatais raramente serdo definitivos ou
“curativos”, devendo ser complementados por intervengdes cirdrgicas pos-natais associadas
ao acompanhamento clinico do paciente ao longo de seu desenvolvimento. O conhecimento
atual ja permite identificar malformacfes e situagcbes clinicas especificas em que os
procedimentos fetais levam a beneficios no curto e médio prazo, porém os desfechos
em longo prazo ainda sao incertos e merecem mais estudo.

Atualmente os procedimentos supracitados ndo fazem parte nem do Sistema de
Gerenciamento da Tabela de Procedimentos, Medicamentos e OPM do SUS (SIGTAP), nem
do Rol de Procedimentos da Agéncia Nacional de Saude Suplementar (ANS), a excecédo do
tratamento pré-natal das hidrocefalias e cistos cerebrais.

No entanto, a Associagdo Médica Brasileira (AMB) acrescentou a Classificagdo Brasileira
Hierarquizada de Procedimentos Médicos (CBHPM), conforme visto na tabela 2016, os
procedimentos genéricos listados abaixo, que nao tem correlagdo com o rol da ANS:

3.13.09.22-4 — Cirurgia fetal endoscopica (guiada por ultrassonografia e fetoscépio)
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3.13.09.21-6 — Cirurgia fetal guiada por ultrassonografia
3.13.09.23-2 — Intervencédo do obstetra na cirurgia fetal a céu aberto
Finalmente, aspectos éticos de primeira grandeza estdo envolvidos nesses procedimentos,
visto que atuam no bindmio mée e feto durante uma gestacdo marcada por riscos e
incertezas significativos. Sem duvida, as complexidades e riscos dos procedimentos devem
ser explicados as familias e realizados com todos os cuidados técnicos e éticos
preconizados nas boas praticas de pesquisa clinica.
Esses posicionamentos corroboram o entendimento atual da comunidade médica de que as
cirurgias fetais estdo em etapa de desenvolvimento, mas ainda ndo sédo procedimentos de
uso corrente e amplo na medicina; ao contrario, tratam-se de procedimentos de alta
complexidade e alto risco, validos e utilizaveis na pratica médica, porém devendo ser
restritos a centros especializados dotados de infraestrutura adequada e a médicos
especialistas em medicina fetal, com equipe multidisciplinar capacitada, com igual cuidado e
acompanhamento pos-natal.
Os centros especializados devem ser determinados pela sua expertise, levando em
consideracdo o numero de procedimentos ja realizados, os resultados e a composicdo e
experiéncia da equipe especializada.
O futuro do diagnéstico e da terapia fetal acena com infinitas possibilidades. A tendéncia
parece ser o desenvolvimento de técnicas cirargicas cada vez menos invasivas. A grande
maioria delas realizadas pela via percuténea, utilizando-se de Oticas e instrumental
miniaturizados.
Num horizonte um pouco mais distante, antevé-se o desenvolvimento de novas terapias
génicas e celulares direcionadas ao tratamento fetal, bem como novos materiais e tecidos
que tornardo as intervencfes mais simples, rapidas e seguras. Os avangos, deve-se ter em
mente, serdo alcancados de forma ponderada que equilibre os beneficios potenciais com os
riscos associados, incluindo aqueles para o paciente mais importante, a mulher gravida.
Esse é o parecer, S.M.J.
Brasilia-DF, 20 de abril de 2018.

MAURO LUIZ DE BRITTO RIBEIRO

Conselheiro-relator
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