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EMENTA: As cirurgias fetais percutaneas, abertas e por fetoscopia para
malformagdes congénitas sdo procedimentos com indicagdes bem definidas,

realizadas em hospitais especializados, sendo ato privativo de médico.

DA CONSULTA:

O Conselho Federal de Medicina (CFM) atualiza seu parecer CFM n2 13/2018 sobre as
cirurgias fetais nas modalidades aberta e por fetoscopia, indicadas para malformacdes
congénitas, como: sindrome da transfusdo feto-fetal, hérnia diafragmdtica congénita, teratoma
sacrococcigeo, mielomeningocele e malformacdes cardiacas congénitas.

Para as finalidades deste parecer, foram pesquisadas as malformag¢des congenitas para
as quais o procedimento intrauterino apresenta estudos comparativos sobre beneficios e riscos.
Foram avaliados ainda aspectos das melhores indicacdes e os desafios logisticos para sua
realizacdo.

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.
Apenas apds experiéncias em animais foi registrado, em 1991, na Universidade da Califérnia, a
primeira cirurgia fetal tecnicamente bem-sucedida.

Os avancos tecnoldgicos, nos ultimos anos, dos aparelhos de ultrassonografia permitem
uma definicdo de imagem cada vez melhor e precisa e uma avaliacdo acurada da morfologia e
bem-estar fetal, possibilitando o diagndstico correto de inimeras malformagdes congénitas em
periodos mais iniciais da gestacao.

Nas ultimas décadas, o objetivo do diagndstico pré-natal mudou de meramente auxiliar

na decisdo sobre a terminalidade de uma gestacao para a indicacdo de possiveis intervengdes
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intrauterinas, visando melhorar desfechos fetais a curto e longo prazo. Novas terapias médicas
(clinicas) e cirdrgicas surgiram como op¢do para a reducgdo de danos em algumas malformacgdes
congénitas, que, muitas vezes, precisam ser complementadas por outros procedimentos
corretivos pds-natais, até procedimentos resolutivos, que sdo capazes de resolver uma situagao
a qual o feto é exposto.

Os principais procedimentos e indicacdes que podem ser realizados durante a gestacao,
pelas vias percutanea, cirurgia a céu aberto e fetoscépica sao:

VIA PERCUTANEA:

e Puncdo percutidnea para TRANSFUSAO FETAL INTRAUTERINA em casos de anemia

fetal grave (imune - secunddria a doenca hemolitica do feto e recém-nascido (DHFN),

ou ndo imune, secundaria a infeccdes congénitas/ TAPS, entre outras).

A anemia fetal é importante causa de complica¢do durante a gesta¢do, podendo evoluir
para hidropsia, ébito fetal e pds-natal. O Doppler da artéria cerebral média com avaliagdo do
pico sistolico para o diagndstico de anemia fetal moderada a grave e a transfusdo intrauterina
para o tratamento sao considerados o padrdao ouro no acompanhamento dessas pacientes. A
avaliagdo do ACM-PVS pode detectar fetos anémicos antes do desenvolvimento de ascite fetal,
permitindo a realiza¢3o da transfusdo intrauterina antes da ocorréncia de hidropsia®?.

Atualmente, a suspeita de anemia fetal grave e programacdo de transfusdo intrauterina
(procedimento terapéutico) é realizada a partir do acompanhamento dessas pacientes,
inicialmente, a cada 15 dias e apds 28 semanas, semanalmente, em hospitais terciarios com
servicos especializados em Medicina Fetal?.

O tratamento da anemia fetal por transfusdo sanguinea intrauterina (TIU) estd associado
a uma taxa de sobrevida de mais de 90% em centros especializados3. A TIU é realizada
principalmente para anemia fetal secundaria a isoimunizacdo Rh, mas também pode melhorar
o resultado de gestacGes com anemia fetal por infeccdo congénita (principalmente por
parvovirus B19), entre outras causas imunes e ndo imunes>*,

e Colocacdo de CATETER TORACO-AMNIOTICO guiada por ultrassonografia.
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Essas abordagens cirurgicas sdo apropriadas para a reducdo de danos em malformacdes
congénitas, entre as quais: derrame pleural e malformagdo adenomatoide cistica pulmonar
(MACP).

e INTERVENCOES CARDIACAS FETAIS PERCUTANEAS para doencas cardiacas estruturais

criticas.

Cardiopatias congénitas constituem a patologia congénita mais prevalente, ocorrendo em
média 1 em 100 gestagdes, e correspondem a anormalidades estruturais e funcionais durante
o desenvolvimento fetal. A intervencdo cardiaca fetal visa mitigar a progressao da cardiopatia
para anormalidades mais complexas, prevenindo o dano cardiaco®.

Entre as cardiopatias fetais que apresentam indicacdo de intervencdo intrauterina, estao
a estenose pulmonar critica (EPC), atresia pulmonar com septo integro, estenose adrtica critica
(EAC) e atresia aortica.

- ESTENOSE PULMONAR CRITICA E ATRESIA PULMONAR COM SEPTO INTEGRO.

Essa obstrucdo pode levar a um ventriculo direito hipoplasico ou de tamanho normal, mas
disfuncional®. A intervencdo cardiaca fetal, nesses casos, é realizada por via percutanea, guiada
por ultrassom e com anestesia geral materna’.

De acordo com dados da literatura’8, fetos submetidos a intervenc3o cardiaca fetal com
dilatagdo por baldo tém melhor progndstico do que controles ndo operados no uUtero. Porém,
essa intervencdo apresenta aplicacOes limitadas: apenas um pequeno subconjunto de fetos
com estenose pulmonar critica ou atresia pulmonar s3o elegiveis para intervencdo’.

- ESTENOSE AORTICA CRITICA (EAC).

A estenose adrtica critica é uma malformacdo dindmica e progressiva, com hipoplasia
varidvel no coracdo esquerdo®, levando a insuficiéncia da circulagdo sistémica e constituindo
um desafio cirdrgico com mortalidade perioperatdria significativa e morbidade a longo prazo?°.

A sindrome de hipoplasia do coracdo esquerdo (SHCE) pode ocorrer devido a EAC,
especificamente quando ha dilatacdo ou disfuncdo do ventriculo esquerdo (VE) e fluxo
retrogrado para o arco adrtico transverso. Nesses casos, a intervencdo fetal intrauterina pode
evitar a evolucdo natural da doenca, diminuir a mortalidade e a morbidade de curto e longo

prazo'®. A EAC é a principal indica¢do para intervencdo cardiaca fetal. A intervenc¢3o cardiaca
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fetal é realizada por via percutdnea, guiada por ultrassom’. O procedimento é considerado
bem-sucedido quando pelo menos uma insuflacdo do baldo através da valvula adrtica é
alcancada e ha fluxo através da valva no exame Doppler colorido!?.

Critérios para a realizagdo de procedimentos cardiacos intrauterinos ainda nao estao bem
estabelecidos; tais procedimentos sdao geralmente indicados quando ha um risco substancial de
morbidade e mortalidade para o feto, de modo que intervencdes desnecessdrias devem ser
evitadas. Além disso, ha resultados varidveis de riscos e beneficios da valvuloplastia pulmonar
e adrtica fetal, sugerindo que os resultados clinicos estdo relacionados a multiplos fatores,
como experiéncia da equipe cirurgica, critérios de inclusdo e recursos disponiveis. Apesar de
seus riscos, a dilatacdo intrauterina por baldo parece mudar a histéria natural dessas
patologias'?.

e DERIVACAO VESICO-AMNIOTICA por intervencdo percutidnea em uropatia obstrutiva

baixa.

Obstrucdo congénita do trato urinario inferior (LUTO) refere-se a um grupo heterogéneo
de anormalidades anatomicas que causam uma obstrucdo ao nivel da uretra fetal. A causa mais
comum é a valvula de uretra posterior, que ocorre quase exclusivamente em fetos do sexo
masculino, em aproximadamente 2,1 por 10.000 nascidos vivos?'3.

As uropatias obstrutivas do trato inferior variam em etiologia e gravidade e sdo
frequentemente acompanhadas por hidroureter progressivo, hidronefrose e parénquima renal
anormal. Casos graves apresentam inicio precoce com oligoidramnio ou anidramnio, resultando
em hipoplasia pulmonar e morte neonatal’®. Dos pacientes que sobrevivem, até 30%
desenvolvem doencga renal em estdgio terminal, exigindo didlise e transplante renal até a idade
de 5 anos®.

A intervencdo pré-natal para LUTO, com colocacdo de derivagdo vésico-amnidtica,
previne a hipoplasia pulmonar e, portanto, melhora a sobrevivéncia neonatal?®.

Em Consenso Delphi recentel’ para LUTO, algumas recomendacdes foram estabelecidas
para diagndstico e tratamento. No segundo trimestre, a presenca de sexo masculino,

megabexiga (avaliada subjetivamente), sinal da fechadura, espessamento da parede da bexiga
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(avaliado subjetivamente), hidronefrose bilateral e hidroureteronefrose bilateral determinam
o diagndstico de uropatia obstrutiva baixa.

Especialistas concordaram (91,9%) que a derivacdo vésico-amnidtica deve ser a
intervencdo primdria oferecida para LUTO fetal. Houve consenso de que, na presenca de
suspeita de insuficiéncia renal fetal, a amnioinfusdao seriada deve ser oferecida apenas sob
protocolos de pesquisal’.

e TERAPIA A LASER INTRAFETAL para tratamento de fetos acardicos (sequéncia TRAP),

corioangiomas placentarios, teratoma sacrococcigeo).

Em revis3o sistemdtica recente’®, foi demonstrado o uso do laser intrafetal como terapia
em condicOes fetais selecionadas. Foram revisados 194 casos de sequéncia de perfusao arterial
reversa de gémeos (sequéncia TRAP), 56 casos de sequestros broncopulmonares, 5 casos de
corioangiomas placentarios e 11 casos de teratoma sacrococcigeo. Nos casos de sequestro
broncopulmonar, o laser intrafetal foi realizado com sucesso em todos os procedimentos, sem
complicacdes fetais-maternas significativas. Todos os casos de corioangioma placentario
tratados resultaram em desfechos gestacionais bem-sucedidos. Nenhum caso de ruptura
prematura de membranas foi relatado, mas a taxa de parto prematuro foi de 60% devido a
complicagdes, como restri¢do grave do crescimento fetal e anormalidades do Doppler?8.

CIRURGIA A CEU ABERTO:

e Correcdo de MIELOMENINGOCELE INTRAUTERINA (MMC)

Mielomeningocele (MMC) é um defeito congénito do tubo neural, com incidéncia
aproximada de 1 a cada 2.900 nascidos vivos. Ocorre devido a um fechamento incompleto do
tubo neural, que leva a um canal espinhal aberto. A medula espinhal exposta sofre danos ao
longo da gestacao devido as trocas com o liquido amnidtico. Reduzir o tempo de exposicao ao
dano é a justificativa para uma intervenc3o intrauterina precoce®®.

O estudo MOMS, publicado em 2011, provou que a cirurgia realizada antes de 26 semanas
de gestacdao melhorou significativamente o prognéstico ao diminuir o risco de morte ou a
necessidade de derivacdo intraperitoneal aos 12 meses de idade, melhorando a funcdo motora
e a probabilidade de deambular independente, assim como a continéncia urindria em

comparacdo com a cirurgia pds-natal?®, mudando significativamente os paradigmas do
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tratamento. Por outro lado, a cirurgia fetal vem associada a um aumento de morbidade
materna e fetal, com maior risco de ruptura prematura de membranas, parto prematuro,
descolamento de placenta, corioamnionite, risco de deiscéncia da histerorrafia e edema agudo
de pulm3o?°,

Na era pos-MOMS, o cenario terapéutico se tornou mais complexo com o surgimento de
novas técnicas e abordagens (minihisterotomia, fetoscopia), visando diminuir as morbidades
maternas e fetais. Enquanto os beneficios da intervencdo pré-natal sdao claros, a morbidade
materna e fetal nesses procedimentos ainda s3o preocupantes?’.

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

No Brasil, a cirurgia fetal, até 2011, era realizada apenas em S3ao Paulo, pela Escola
Paulista de Medicina da Universidade Federal de Sdo Paulo (Unifesp) e posteriormente no
Hospital e Maternidade Santa Joana, pela mesma equipe.

Hoje, a correcdao de mielomeningocele intrauterina pode ser realizada em diferentes
estados e centros médicos no Brasil, possibilitando uma maior disponibilidade do procedimento
as pacientes.

e CIRURGIA A CEU ABERTO e INTERVENCOES PERCUTANEAS, em casos de teratomas

sacrococcigeo.

Os teratomas sacrococcigeos sao neoplasias derivadas das células germinativas, sendo
em maior parte benignos, e ocorrem em 1 para 20.000-40.000 nascidos vivos, sendo mais
prevalente no sexo feminino??.

Os teratomas sacrococcigeos crescem rapidamente e sdo altamente vascularizados,
podendo levar a hidropsia fetal, insuficiéncia cardiaca, polidramnio e maior risco de
mortalidade. Outra complicacdo de grandes teratomas é o risco aumentado de anemia fetal
devido a hemorragia intratumoral, que pode progredir com aumento do débito cardiaco e
causar disfuncdo cardiaca fetal?3.

Diferentes intervencbes foram consideradas para o tratamento dos teratomas

sacrococcigeo, variando de cirurgia aberta a procedimentos minimamente invasivos?*.
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Em fetos com idade gestacional acima de 28 semanas, o parto eletivo deve ser
considerado em casos de mau progndstico. Entretanto, em gestagdes mais prematuras, com
teratomas grandes, vascularizagdo importante e alto risco para descompensagao
hemodinamica e hidropsia, procedimentos cirurgicos sao necessdrios para a sobrevivéncia
fetal®.

O uso de cirurgia fetal aberta para teratoma sacrococcigeo foi descrito hd mais de 30
anos.

Procedimentos minimamente invasivos, por via percutanea, como a ablacdo a laser,
ablacdo por radiofrequéncia, termocoagulacdo ou embolizacdo, podem ser preferidos a cirurgia
aberta, pois causam consideravelmente menos impedimentos, tornando-se uma opgao viavel
em pacientes para os quais a cirurgia aberta é contraindicada, ou ndo é uma opc¢ao desejada
para a mde?.

Revisdo sistematica e meta-analise recente?® mostram que n3o ha diferenca significativa
nos resultados perinatais considerando diferentes tipos de intervencao fetal intrauterina, e a
técnica parece ser escolhida com base na experiéncia do cirurgido e realizada apenas em
centros de reconhecida expertise.

FETOSCOPIA:

e OCLUSAO TRAQUEAL ENDOSCOPICA FETAL (FETO) em casos de hérnia diafragmaética

grave.

A hérnia diafragmatica € uma malformacdao congénita grave, com altos indices de
morbimortalidade neonatal. Sua incidéncia é de 1:4.000 gestac¢Oes e se caracteriza por uma
falha no fechamento do diafragma, em que os érgaos abdominais herniam para o térax, levando
a compressdo dos pulmdes e do coracdo?®. Essa condicdo compromete o desenvolvimento das
vias aéreas e da vascularizacdo pulmonar, o que explica as altas taxas de mortalidade pds-natal
relacionadas a hipoplasia pulmonar e a hipertens3o arterial pulmonar??.

A oclusdo traqueal endoscépica fetal (FETO) é uma intervencao intrauterina caracterizada
pela colocacdo de um baldo destacavel dentro da traqueia fetal para promover o crescimento
pulmonar em fetos com hérnia diafragmatica congénita e estd indicada em casos graves dessa

patologia3®. A medida mais indicada por estudos de metandlise e ensaios clinicos para definir a
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gravidade na hérnia diafragmatica congénita é a “relacdo pulmao/cabeca observada/esperada”
(definida como grave se < 25%) 3% 33,

A realizacdo da FETO, em casos graves e selecionados de hérnia diafragmatica congénita,
estd bem estabelecida. Estudos clinicos randomizados e metanalises confirmam seus beneficios
e melhor progndstico desses neonatos, quando comparados ao acompanhamento expectante
com corre¢do pds-natal?*343>. Como todo procedimento invasivo, a FETO pode apresentar

complicagbes perinatais, como parto prematuro e ruptura prematura das membranas3637,

7,

Ultrasound

Balloon -
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Fig 1: imagem demonstrando a colocacdo do baldo endotraqueal por fetoscopia.

e FOTOCOAGULACAO PLACENTARIA A LASER para tratamento da Sindrome da

transfusdo feto-fetal (STT).

A sindrome da transfusdo feto-fetal (STT) ocorre em 9-15% das gestacdes gemelares
monocoridnicas diamnidticas38. E uma condi¢do hemodinamica caracterizada por hipovolemia
relativa no “feto doador” e hipervolemia no “feto receptor”, secundaria ao fluxo cronico

desequilibrado por meio de anastomoses arteriovenosas=2.
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A fotocoagulacdo a laser de anastomoses placentarias é o tratamento padrao ouro para
gestagcbes complicadas por STT a partir do estdgio Quintero Il ou em pacientes sintomaticas em
estagio Quintero I. Um ensaio clinico randomizado3?, ao comparar a fotocoagulacio a laser com
a amniodrenagem, relatou maior sobrevida de pelo menos um gémeo em gesta¢Ges tratadas
com laser, além de menor incidéncia de leucomaldcia periventricular cistica e de complicacdes
neurolégicas aos 6 meses de idade3°.

Para superar limitagdes potenciais, varias alternativas a coagulagdo convencional de
anastomoses arteriovenosas foram propostas nos ultimos anos. Entre elas, a técnica de
Solomon, a qual surgiu como uma das alternativas mais promissoras a técnica original a laser
40,4142 A técnica de Solomon envolve desenhar com o laser uma linha fina de fotocoagulagdo
de uma borda placentdria a outra, conectando os pontos de laser. O objetivo desse método é
ablacionar quaisquer microanastomoses e separar o territério vascular de cada gémeo,
minimizando o risco de anastomoses residuais***4. A letalidade em casos de STT ndo tratadas
pode chegar a 90%, sendo a terapia a laser com ablagdo das anastomoses placentdrias
terap@utica bem estabelecida para essa condi¢do®.

e LIBERACAO FETOSCOPICA em sindrome de banda amnidtica.

A sindrome da banda amnidtica é um espectro de anomalias congénitas que tém em
comum a presenca de bandas amnidticas que se aderem ao feto e ao corddo umbilical. E um
disturbio raro que ocorre em 1/3.000-1/150.000 nascidos vivos*®*’. Em alguns casos, a
liberacdo fetoscdpica da banda amnidtica pode permitir a prevencdo de amputacdo do
membro, malformag¢des craniofaciais e morte fetal se a faixa estiver presa ao cordao
umbilical*®. Em revisdo sistemética®®, foi observado que a liberacdo das bandas amnidticas pela
cirurgia fetal é bem-sucedida na maioria dos casos publicados, permitindo, muitas vezes, a
preservacao do membro afetado e sua fungdo. A liberacao fetoscdpica de bandas amnidticas
pode preservar o membro afetado e sua funcdo e prevenir a morte fetal em casos envolvendo
o corddao umbilical. Mais estudos sdo necessdrios para determinar os critérios ideais para
selecionar pacientes que podem se beneficiar da cirurgia fetal, considerando que é uma

intervencdo que n3o é isenta de complicacBes perinatais®.
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Portanto, de acordo com a literatura, os procedimentos cirurgicos fetais bem

estabelecidos atualmente sdo os resumidos abaixo:

PROCEDIMENTOS PERCUTANEOS

Cordocentese/ Transfusao intrauterina | Anemia fetal

Catéter tGraco amniotico Derrame pleural/ MACP

Intervencdes cardiacas percutaneas Estenose pulmonar critica/ Estenose

aortica critica/ atresia aoértica

Derivacao vésico amnidtica Valvula de uretra posterior (VUP)

Terapia a laser intrafetal Sequéncia TRAP (feto acéardico)/
sequestro broncopulmonar/

corioangioma placentar/ teratoma

sacrococcigeo

CIRURGIA A CEU ABERTO

Correcao de meningomielocele Meningomielocele fetal

intrauterina

Resseccéo de teratoma sacrococcigeo | Teratoma sacrococcigeo
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FETOSCOPIA
Ocluséo traqueal endoscopica fetal Hérnia diafragmética esquerda
Fotocoagulacao placentaria a laser Sindrome de transfuséo feto-fetal
Liberagéo fetoscépica de banda Sindrome de banda amnidtica
amniotica
CONCLUSAO:

Detalhamos as principais indicacbes de procedimentos terapéuticos fetais que sdo
realizados atualmente. Lembramos que esses procedimentos sdo realizados em poucos centros
especializados no Brasil e no mundo. Por se tratar de procedimentos de alta complexidade, com
indicacGes especificas e elevados indices de complicacdes, faz-se necessdrio equipe treinada e
capacitada para essas intervengdes e acompanhamento das pacientes.

Observa-se que os procedimentos fetais antenatais raramente serdo definitivos ou
“curativos”, devendo, em sua maioria, ser complementados por intervencdes cirdrgicas pos-
natais associadas ao acompanhamento clinico do paciente ao longo de seu desenvolvimento.
O conhecimento atual permite identificar malformacdes e situacgdes clinicas especificas em que
os procedimentos fetais levam a beneficios no curto e medio prazo, porém os desfechos em
longo prazo ainda merecem mais estudos.

Atualmente, nem todos os procedimentos listados fazem parte do Sistema de
Gerenciamento da Tabela de Procedimentos, Medicamentos e OPM do SUS (SIGTAP), apenas
aminiocentese, aminiodrenagem e transfusao intrauterina.

Portanto, os centros do Brasil vinculados ao SUS realizam esses procedimentos, sem
remuneracdo adequada ou reconhecimento, limitando, muitas vezes, essa assisténcia por falta
de recursos. Sabemos que esses procedimentos necessitam de materiais e arsenal cirdrgico

especifico para sua realizacdo, além de equipe médica especializada e multidisciplinar.
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O diagndstico pré-natal acurado e a correta indicacdo da intervencdo sdo importantes
para o sucesso do procedimento, além de conversar com os pais e expor os riscos e beneficios
da intervencdo para que eles possam entender o que pode acontecer ap6ds o procedimento, os
riscos para o feto, para a gestacao e possiveis riscos maternos. 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, de modo a

produzir procedimentos seguros e eficazes.
Esse é o parecer, S.M.J.
Brasilia, 30 de janeiro de 2025;

EDUARDO JORGE DA FONSECA LIMA

Conselheiro Relator
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