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RESUMO: A cirurgia fetal ¢, hoje, uma realidade em grandes centros
especializados na area da medicina fetal. Surgiu por volta da década de
1960, inicialmente atrelada a necessidade de melhor conhecer e entender
as patologias fetais, e teve desenvolvimento exponencial impulsionado
pelo aprimoramento das técnicas diagnosticas pré-natais. Foi aos poucos
se consolidando e tornando-se o tratamento de escolha para algumas
patologias especificas, mudando definitivamente o curso dessas doengas.
Nesse estudo, encontra-se um breve histérico das cirurgias fetais mais
comumente realizadas em todo o mundo, como elas surgiram e como
foram evoluindo com o passar do tempo, os principais estudos que as
validaram e a técnica cirrgica mais amplamente utilizada em cada
caso. Entre as principais cirurgias, sdo citadas a fotocoagulagdo a laser
de anastomoses placentarias na sindrome de transfusdo feto-fetal, a
corregdo intrauterina a céu aberto da mielomeningocele fetal e a oclusdo
endotraqueal fetal por baldo nos casos de hérnia diafragmatica congénita.
Também sdo abordados cirurgias e procedimentos cujos beneficios sdo
menos evidentes e os resultados ainda um tanto controversos, como as
intervengdes urindrias nos casos de obstrugdo ao trato urinario inferior,
procedimentos cardiacos em casos de estenose adrtica critica, derivagdes
téracoamnioticas para tratamento de derrames pleurais compressivos,
além de ressecgdes intrauterinas de teratomas sacrococcigeos e de
massas pulmonares. Também ¢ feita uma avaliagdo a respeito do futuro
da cirurgia fetal.

Descritores: Feto/cirurgia; Fetoscopia.

ABSTRACT: Fetal surgery is now a reality in large centers that specialize
in the field of fetal medicine. Fetal surgery emerged in the 1960s, primarily
from the need to better identify and understand fetal pathologies, and
its exponential development was driven by improvements in prenatal
diagnostic techniques. Fetal surgery gradually became the main treatment
for specific fetal pathologies, changing the course of these diseases. This
study summarizes the history of the fetal surgeries that are most commonly
performed worldwide, how they started and how they evolved over time,
the main validation trials and the most widely used surgical technique in
each case. The main surgeries include laser photocoagulation of placental
anastomoses in twin-to-twin transfusion syndrome, in utero repair of fetal
myelomeningocele and fetal endotracheal occlusion in cases of congenital
diaphragmatic hernia. Other surgeries and procedures, whose benefits
are less clear and whose results are still somewhat controversial, such as
urinary interventions in cases of lower urinary tract obstruction, cardiac
procedures in cases of critical aortic stenosis, thoracoamniotic shunts
for the treatment of massive pleural effusions and intrauterine resection
of sacrococcygeal teratomas and pulmonary masses, are also cited. The
future of fetal surgery is also assessed.

Keywords: Fetus/surgery; Fetoscopy.
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INTRODUCAO

Medicina Fetal faz parte da obstetricia moderna,

odendo ser definida como a ciéncia que estuda

o desenvolvimento do feto e sua fisiologia, a fisiopatologia

das malformagdes e dos disturbios congénitos, bem como o

diagnostico e o tratamento dessas anormalidades no periodo

antenatal, quando possivel'. Surgiu por volta da década

de 1960, estando inicialmente muito mais direcionada ao

diagnostico das alteragdes fetais e aconselhamento pré-
natal do que propriamente ao tratamento do feto.

Até cerca de 40 anos atras, os fetos em
desenvolvimento eram pouco acessiveis aos obstetras
dentro do utero gravidico. Entretanto, com o passar dos
anos, houve mudanga importante nesse panorama devido ao
grande avanco em tecnologias diagndsticas, especialmente
dos exames de imagem a partir dos anos 1970 e 1980, o
que permitiu maior conhecimento e entendimento das
patologias fetais®.

Um breve histérico do surgimento da cirurgia fetal

Os procedimentos cirirgicos fetais surgiram da

necessidade clinica®, pois, ha muito se sabia que algumas
patologias congénitas podiam causar dano progressivo
e irreversivel ainda no ambiente intrauterino. Desse
raciocinio, surgiu a hipotese de que o reparo antenatal de
algumas lesdes seria capaz de prevenir ou reverter o dano
tecidual, restaurar o desenvolvimento normal e permitir
sobrevida com qualidade.

Michael Harrison ¢ reconhecido como o pai da
cirurgia fetal. Ele criou, no inicio dos anos 1980, o “Fetal
Treatment Center” na Universidade de Sdo Francisco,
onde iniciou a realizagdo de tratamentos cirdrgicos abertos
para obstrucdo ao trato urinario fetal inferior, resseccdo
de malformag¢ao adenomatoéide cistica (MACC) e reparo
de hérnia diafragmatica congénita (HDC). Junto aos seus
“trainees”, organizou centros de tratamento fetal em muitos
dos maiores hospitais pediatricos nos Estados Unidos
da América (EUA)*. Foi ele quem definiu os critérios e
indicagdes para as cirurgias fetais em 1982, que foram
adaptados e aprovados em 1991 pela “International Fetal
Medicine and Surgery Society —IFMSS® — Tabela 1.

Tabela 1 - Critérios para cirurgia fetal segundo Harrison (Harrison, 1991)

1. Diagnostico acurado e estadiamento possivel, com exclusdo de anomalias associadas;

2. A historia natural da doenca ¢ documentada e o prognostico estabelecido;

3. Auséncia de tratamento pos-natal efetivo;

4. Cirurgia intrauterina provada como possivel em modelos animais, revertendo efeitos deletérios da condigao;

5. Intervencdes realizadas em centros especializados no tratamento fetal dentro de protocolos rigidos e aprovados pelo Comité de
Etica local e com o consentimento da mae ou de ambos os pais.

Outro pioneiro na histéria das cirurgias fetais
¢ Julian De Lia. No inicio dos anos 1980 desenvolveu
uma técnica inovadora para o tratamento da sindrome de
transfusao feto-fetal (STFF), a fotocoagulacdo a laser das
anastomoses placentarias*®’. Ainda a época, chegou a
afirmar que este seria o procedimento mais realizado para
o tratamento de fetos doentes®. Inicialmente foi testado
em modelos animais para em seguida ser realizado em
humanos através de fetoscopia, com o acesso a cavidade
uterina sendo obtido através de laparotomia e histerotomia.

No mesmo periodo, na Europa, considerava-se
que as cirurgias abertas para tratamento de anomalias
fetais acarretavam morbidade materna em taxas muito
altas, o que impulsionava a busca por alternativas menos
invasivas. Um grande marco da época foi a modificagdo
da técnica para o tratamento de fetos com diagnostico de
STFF. Ville e colaboradores, junto a equipe do Dr. Kypros
Nicolaides, em Londres, adotaram a técnica de De Lia,
porém o acesso a cavidade amniotica passou a ser obtido
de forma percutanea, sem a necessidade da laparotomia e,
portanto, reduzindo a morbidade do procedimento aberto*®.

Assim, novos centros de medicina fetal foram
surgindo, impulsionados pelos grandes avangos alcangados
na Europa e nos EUA. A colaboragao entre eles permitiu
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o desenvolvimento de estudos clinicos multicéntricos
responsaveis pela validagdo de algumas das principais
terapias fetais invasivas hoje realizadas rotineiramente.

Principais procedimentos cirirgicos fetais

I) Fotocoagulacido a laser de anastomoses
placentérias na sindrome de transfusio feto-fetal

A STFF, uma complicagio das gestagdes gemelares
monocoridnicas, afeta cerca de 10-15% dessas gestagdes?,
com taxas gerais de mortalidade atingindo 73-100%°.
Decorre do estabelecimento de fluxo de sangue desigual
entre os gemelares devido ao predominio de anastomoses
arteriovenosas (AV) unidirecionais na placenta, com
auséncia ou diminui¢do do calibre das anastomoses
arterioarteriais (AA) ou venovenosas (VV)!. Em
consequéncia, um dos gemelares apresenta-se com
liquido amniético reduzido (doador) e o outro com liquido
amnidtico aumentado (receptor). Esse quadro pode evoluir
com uma série de alteragdes fetais e, eventualmente com
obito de um ou ambos os gemelares. A principal e mais
aceita forma de classificar a STFF foi proposta por Quintero
etal.'em 1999 que, utilizando critérios ultrassonograficos,
dividiram a sindrome em 5 estagios.
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Tabela 2 - Classificagdo de Quintero para sindrome de transfusao feto-fetal (STFF)

Oligoamnio no feto doador (maior bolsdo vertical <2 cm ) e polidramnio no receptor (maior bolsao vertical > 8

Doppler arterial ou venoso anormal em um dos fetos: didstole ausente ou reversa na artéria umbilical, didstole

sz | cm), com bexiga do doador ainda visivel

Estagio 11 Bexiga do feto doador ndo visivel

Estagio Il ausente ou reversa no ducto venoso ou veia umbilical pulsatil
Estagio IV Hidropisia em pelo menos um dos fetos

Estagio V Obito de pelo menos um dos fetos

As primeiras citacdes da doenga sdo muito antigas,
havendo uma referéncia biblica a sua existéncia, como no
livro do Génesis, em que os irmaos gémeos Esau e Jaco
nasceram, respectivamente, “muito vermelho e muito
pélido”. No século XVII, foi pintado o quadro “The
Swaddled Children”, em que um dos irmaos aparece palido
e o outro pletdrico'?, hoje considerada uma representagao
da doenga.

Entretanto, a primeira descricdo da STFF veio
ser relatada muito tempo depois, em 1886, pelo obstetra
alemédo Fredrick Schatz'? que, apds experimentos com
injecdo placentaria de tinta, observou a presenga de uma
“terceira circulacdo na placenta monocoridnica”. Notou,
também, através de autopsia, que um dos fetos era grande,
edemaciado e apresentava a bexiga distendida, enquanto o
outro era pequeno, enrugado e tinha a bexiga vazia.

O primeiro tratamento proposto para a STFF foi a
amniorreducdo, com seus primeiros registros na década de
1930, porém com maior aplicabilidade a partir do final dos
anos 1970. Sua finalidade era diminuir o polidrdmnio e o
risco de parto prematuro, além de reduzir a pressao sobre
os vasos placentarios, melhorando o fluxo sanguineo’.
Inicialmente eram removidas pequenas quantidades de
liquido amnidtico, pelo risco tedrico de descolamento de
placenta e parto prematuro'®. A partir dos anos 1980 foi
proposta a realizacdo de amniodrenagens seriadas e de
maior volume'*'®, com melhora nas taxas de sobrevida
e sem aumento nos indices das complicagdes temidas,
tornando-se o tratamento de primeira linha para a STFF
grave nos anos 19907.

Com a evolucdo da tecnologia, no final dos anos
1980 surgiu uma nova proposta para tratamento da
patologia, a ablacdo a laser das anastomoses vasculares
placentarias, proposta pelo obstetra Julian DeLia e pelo
patologista Kurt Benirschke!”. Inicialmente realizada em
animais, teve sua primeira execu¢ao em fetos humanos em
1988, sendo realizada por fetoscopia através de laparotomia
e histeromia, sob anestesia geral ou regional. Em 1992,
Ville e colegas desenvolveram uma técnica menos invasiva
que, ao invés de laparotomia, realizava a fotocoagulacdo a
laser por via endoscopica percutdnea e sob anestesia local's.

Com resultados aparentemente superiores aos da
amniorreducdo, a nova técnica passou a ser utilizada em
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diversos centros de medicina fetal, porém ainda nao havia
um estudo satisfatorio confrontando ambas as formas de
tratamento. Em 2004, Senat e colaboradores publicaram
um estudo randomizado, controlado e multicéntrico
com 142 mulheres comparando a cirurgia endoscépica
a amiorredu¢do no tratamento da STFF abaixo de 26
semanas'’. Esse estudo mostrou maiores taxas de sobrevida
perinatal e melhores desfechos neurolégicos no grupo
tratado por fetoscopia nos estdgios de Quintero I a IV,
consagrando este método como o tratamento de escolha.

Os primeiros trabalhos publicados descreviam
uma técnica nao seletiva de ablagdo dos vasos, na qual
todos os vasos que atravessam a membrana amnidtica sao
coagulados®. Esta técnica foi gradualmente substituida
pela ablagdo seletiva, na qual sdo coaguladas apenas as
anastomoses vasculares, definindo uma zona conhecida
como equador vascular (ou zona compartilhada da
placenta). Em seguida, a ablacdo seletiva passou a ser feita
de forma sequencial (primeiramente as AV, em seguida as
VV e por ultimo as AA)?'.

Mais recentemente, foi proposta a técnica de
dicorionizagdo equatorial de Solomon, cujo objetivo ¢
causar uma separacao completa dos territorios da placenta
monocorionica?. E realizada através da aplicagio do laser
de forma a conectar os vasos anteriormente coagulados,
criando uma linha virtual que corresponde ao equador
vascular. Suas vantagens incluem reversdo das alteracdes
hemodinamicas, redugdo de recorréncia de STFF e de
complicacdes como a sequéncia anemia-policitemia
(TAPS), além de proteger o gémeo sobrevivente na ocasiao
de 6bito de um deles, uma vez que sdo formados dois
sistemas vasculares completamente independentes®.

Os principais desafios para o tratamento da STFF
na atualidade incluem duvidas quanto ao beneficio da
fotocoagulagdo das anastomoses no estagio I de Quintero®,
uma vez que hd a possibilidade de estabilizacdo ou
resolucao espontdnea do quadro, e a redu¢do nos riscos
de parto prematuro e sequelas neurologicas dos fetos que
sobrevivem apds a cirurgia.

IT) Correcdo intrauterina de mielomeningocele

A espinha bifida é uma anomalia congénita do
sistema nervoso central cuja forma mais comum ¢ a
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mielomeningocele (MMC), caracterizada pela extrusao
da medula espinhal através de arcos vertebrais abertos
para uma bolsa contendo liquor. Individuos com a doenga
apresentam graus variados de alteragdes nas fungdes
cognitivas, disfuncdes urinarias e intestinais, além de
desordens ortopédicas**. Grande morbidade advém da
herniagdo do tronco cerebral para dentro do canal medular,
a malformacao de Arnold-Chiari tipo II, e da hidrocefalia
subsequente. Apesar de grande avango na preven¢ao com
a suplementacao de acido folico, sua incidéncia mantém-se
estabilizada em cerca de 1 a cada 3000 nascidos vivos®?’.

O dano neurologico na MMC fetal ¢ proposto
de acordo com a “two-hit hypothesis”: anormalidades
primarias congénitas no desenvolvimento anatomico
expdem a medula espinhal relativamente normal a danos
secundarios devido ao contato com o liquido amniotico,
trauma direto, pressao hidrodinamica, ou uma combinagao
desses fatores?, constituindo, assim, o racional para o
fechamento dessas lesdes ainda na vida intrauterina, com
o objetivo de evitar ou amenizar tais danos. Na década de
1980 a corregao antenatal da MMC foi testada em modelos
animais com diferentes espécies, tais como macacos, ratos,
porcos e ovelhas, com bons resultados, o que permitiu a
realizagdo da cirurgia em humanos®.

O primeiro caso de corre¢do intrauterina para a
MMC fetal em humanos foi relatado em 1997, sendo um
procedimento endoscopico para a cobertura do placddio
neural com enxerto de pele?®. Entretanto, devido aos maus
resultados, a técnica foi abandonada. A seguir, comegaram
a ser relatados casos de fetos operados pela técnica aberta
com bons resultados®-, posteriormente difundindo o
procedimento entre outros centros. Até 2003 ja haviam
sido relatados mais de 90 casos de fetos operados pela
técnica aberta?®*!32, mas ndo havia comparagdo com grupos
controles, o que era feito com coortes historicas, sendo os
casos operados altamente selecionados?.

Por essas razdes, o “National Institutes of Health
(NIH)”, nos EUA, patrocinou um estudo multicéntrico,
prospectivo e randomizado comparando os desfechos entre
as cirurgias pré-natal e pés-natal, que ficou conhecido como
MOMS3. O estudo teve inicio em 2003 e foi interrompido
em 2010, ap6s recrutamento de 183 pacientes, devido a
eficacia superior da cirurgia pré-natal em andlise inicial.
Os resultados mostraram reducdo da necessidade de
derivagao ventriculo-peritoneal com 1 ano de vida, melhora
nas fun¢des motoras e cognitivas aos 30 meses de vida
e reversao da herniacdo do tronco cerebral. Apesar dos
resultados positivos, o estudo demonstrou aumento de risco
para rotura prematura de membranas ovulares (RPMO),
oligoamnio e parto prematuro.

Apos esse grande estudo, ficou comprovada a
eficacia superior da corre¢do intrauterina de MMC em
relacdo a cirurgia pos-natal quando utilizados os mesmos
critérios de inclusdo e exclusdo, o que permitiu que novos
centros de medicina fetal em todo o mundo passassem a
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realizar o procedimento de forma rotineira, disseminando
a técnica.

Apesar da clara evidéncia do beneficio na
correcdo cirurgica pré-natal, permanece a busca por
uma técnica cirirgica menos invasiva e que traga menos
morbidades maternas e fetais. Nesse sentido, Botelho et al
desenvolveram um aprimoramento da técnica cirtrgica a
céu aberto com menor incisao uterina (mini-histerotomia),
o que levou a menores taxas de RPMO, separacao
corioamniotica e deiscéncia da cicatriz uterina, além de
menor taxa de prematuridade extrema (apds 34 semanas)*.
Trabalhos utilizando a via endoscépica também té€m sido
relatados*-%37, mas com resultados ainda néo superiores aos
datécnica a céu aberto, necessitando de novos estudos para
que as vias e técnicas possam ser comparadas de maneira
adequada e satisfatoria.

IIT) Oclusao endotraqueal fetal na hérnia
diafragmatica congénita

Hérnia diafragmatica congénita (HDC) ¢ um
defeito esporadico com prevaléncia ao nascimento de
cerca de 1 em 4000%. Ocorre quando o diafragma nao se
forma corretamente, permitindo que visceras abdominais
adentrem o torax através do defeito, levando a ocorréncia de
hipoplasia e hipertensao pulmonares, que sao as principais
causas de morbidade e mortalidade neonatal nesse grupo
de pacientes®.

Ha algumas formas de avaliar a gravidade da HDC,
sendo as mais utilizadas a determinacdo do “lung to head
ratio — LHR” (medida do pulmao contralateral a hérnia/
circunferéncia cefalica) e a presenga de figado no torax,
ambos de facil avaliagdo nos exames de ultrassonografia
realizados por operador treinado. E considerada hérnia
grave aquela em que o LHR <1.0 e quando existem porgdes
de figado intratoracico.

A ideia da intervengdo pré-natal para a HDC foi
proposta pela primeira vez em 1963, quando foi sugerido
que um reparo oportuno poderia promover o crescimento
do parénquima pulmonar*. Nos anos 1980, apos extensivos
experimentos em ovelhas, Harrison e colegas descreveram
pela primeira vez uma cirurgia aberta para corre¢do de
HDC, em que era feita histerotomia e correg¢@o do defeito
diafragmatico*'. Apesar do relato de sucesso em alguns
casos, estas cirurgias iniciais foram pouco encorajadoras
devido a grande morbidade materna e fetal.

Ja nos anos 1990, Wilson e Di Fiore propuseram
a realizagdo da oclusdo traqueal na tentativa de parar e
reverter a hipoplasia pulmonar, baseados na observacao de
que, na sindrome da obstrugdo congénita das vias aéreas
superiores, os pulmdes estdo tipicamente aumentados
de tamanho. O seu racional era que a oclusdo traqueal
poderia prevenir a saida de fluido dos pulmdes, causando
sua hiperinsuflagdo e promovendo o desenvolvimento do
orgdo através da sintese de DNA e proliferagdo celular>+,

Assim, ap6s numerosos estudos com oclusao



traqueal em modelos animais, comegaram a ser realizados
experimentos em fetos humanos. Foram testadas varias
técnicas de oclusdo traqueal, incluindo clipes cirurgicos,
cuffs, espuma polimérica, valvas magnéticas, guarda-
chuvas e baldes oclusivos*, com graus variados de sucesso,
e no final da década de 1990 ensaios clinicos foram
iniciados nos EUA e na Europa.

Com a realizagdo dos experimentos em animais e
humanos, comecou-se a observar que, apesar de a oclusao
endotraqueal fetal promover aumento na massa pulmonar
e melhorar as trocas gasosas, ela também impedia o
desenvolvimento e maturagdo dos pneumocitos do tipo
IT nos alvéolos, bem como a produgdo de surfactante
alveolar®. Assim, comegou a se propor que a oclusido
traqueal fetal fosse revertida ainda no periodo intrauterino?.

Deprest et al.’®, em 2004, publicaram resultados
positivos da oclusao endotraqueal em fetos humanos. Vinte
e um fetos foram submetidos ao procedimento realizado
entre 25-29 semanas em fetos com LHR <1 e utilizando a
via de acesso endoscépica para oclusdo da traquéia fetal
com um pequeno baldo vascular de 7 mm de didmetro
sob visualizacdo direta. A reversdo da oclusdo traqueal
era feita no periodo pré-natal, entre 33-36 semanas, por
fetoscopia ou puncao externa guiada por ultrassonografia,
ou durante o parto por “ex utero intrapartum therapy”
(EXIT). Os resultados encontrados mostraram grande
aumento na sobrevida até 6 meses e vieram consolidar
a técnica em desenvolvimento, mas também levantaram
questdes importantes sobre qual seriam o melhor momento
pararealizar a intervengao e a durag@o da oclusao traqueal.

Em 2009, Jani et al.¥’ publicaram um estudo maior,
com 210 pacientes que foram submetidas a oclusado
endotraqueal fetal por HDC isolada classificada como
grave, com LHR <1. O procedimento foi realizado entre
23-33 semanas, e os baldes foram removidos por fetoscopia,
puncao externa, EXIT ou apds o parto (traqueoscopia ou
puncgao percutanea). Foi observada taxa de sobrevida apds
a cirurgia semelhante a do estudo anterior, mas ainda havia
a necessidade de realizacdo de estudo randomizado.

Assim, em 2012, Ruano et al.*® publicaram estudo
randomizado e controlado de oclusdo endotraqueal fetal
versus tratamento pos-natal de HDC. Foram incluidas
38 pacientes, sendo metade alocada em cada grupo, € o
tratamento consistia na oclusdo endotraqueal fetal por
fetoscopia realizada entre 26-30 semanas em fetos com
LHR <1 e pelo menos um terco do figado presente na
cavidade toracica. Todos os fetos foram submetidos a
EXIT com idade gestacional de 38 semanas. Os resultados
evidenciaram maior taxa de sobrevida e menor frequéncia
de hipertensdo pulmonar severa no grupo intervencao,
porém ainda com altas incidéncias de prematuridade e
RPMO.

Como os riscos do procedimento sdo altos
(incluem RPMO, parto prematuro, hemorragia anteparto,
corioamnionite ¢ Obito neonatal), ele é realizado apenas
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em casos graves, que t€ém grande chance de dbito com o
manejo expectante, de forma que os beneficios da cirurgia
superem os riscos, de acordo com os achados dos estudos
acima descritos. Postula-se que a oclusdo traqueal, por
estimular o crescimento pulmonar, seja benéfica também
em casos de prognoéstico intermediario. Para investigar
tal hipdtese encontra-se atualmente em andamento um
estudo randomizado multicéntrico europeu chamado
ensaio “TOTAL” (tracheal occlusion to accelerate lung
growth), cujo objetivo ¢ comparar 0 manejo expectante
com a oclusdo traqueal entre 30-32 semanas em casos
moderados®.

IV) Intervencoes intrauterinas em casos de
obstrucio do trato urinario inferior

A obstruc¢do ao trato urinario inferior no feto
pode levar ao desenvolvimento renal anormal. As duas
malformagdes congénitas mais comuns que causam a
obstrugdo sao a valvula de uretra posterior (VUP) e a atresia
uretral®. Ao exame ultrassonografico, essas patologias
costumam ser de dificil diferenciagdo®®!, apresentando-se
com megabexiga, dilatagdo uretral proximal e hidronefrose
bilateral, geralmente acompanhadas de oligoamnio/
anidramnio, estando relacionadas a uma alta prevaléncia
de hipoplasia pulmonar devido a auséncia de liquido
amniotico®.

Tratamentos pos-natais para desobstrugdo do trato
urinario sdo possiveis, mas frequentemente ja houve dano
renal irreparavel a ocasido do nascimento, de maneira
que ha muito tempo sdo pesquisadas formas de tratar as
patologias no periodo antenatal, quando ainda ndo tenham
ocorrido altera¢des renais, ou quando estas sejam leves e/
ou reversiveis®~.

Os primeiros trabalhos publicados, realizados
em modelos animais na década de 1980, consistiam em
cirurgias fetais abertas com abertura e marsupializagdo
da mucosa vesical, ureterostomias cutaneas e derivacdes
vesicoamnioticas®. Logo passaram a ser realizados em
fetos humanos, porém os riscos eram muito altos em relagao
ao pequeno beneficio de sobrevida em fetos com importante
dano a fungdo renal®>. Ao longo dos anos, a abordagem
aberta foi sendo substituida por técnicas endoscopicas
ou percutaneas, com grande potencial para redugdo a
morbidade das cirurgias tradicionais™*>.

As derivagoes vesicoamnidticas sdo posicionadas de
forma percutanea sob visualizagao ultrassonografica. Uma
das extremidades do dreno fica localizada dentro da bexiga
e a outra na cavidade amniotica, permitindo a eliminagao da
urina fetal. A técnica endoscopica oferece a possibilidade de
tratar definitivamente as obstrugdes baixas; o fetoscopio é
inserido na bexiga e, sob visualizagao direta, sdo aplicadas
técnicas de destruicdo mecanica das valvas, restaurando o
fluxo natural de urina"’.

Apesar dos avangos tecnologicos e de, em teoria,
serem opgdes de tratamento eficazes, as cirurgias fetais
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para desobstrucdo ao trato urindrio inferior ainda nao
demonstraram resultados definitivamente animadores.
Algumas séries de casos e revisdes sistematicas mostraram
evidéncia de aumento na taxa de sobrevida apos drenagem
vesical, mas nao havia nenhum ensaio randomizado até a
realizagdo do estudo PLUTO, iniciado em 2006%.

Este estudo consistiu em um ensaio randomizado
e multicéntrico cujo objetivo era avaliar o efeito na
sobrevivéncia de derivagdes vesicoamnioticas comparadas
a conduta expectante. Foram randomizadas 31 pacientes,
16 para o grupo intervengdo e 15 para o grupo controle,
e o estudo foi interrompido devido a dificuldades no
recrutamento. O desfecho primario era sobrevivéncia até
28 dias apos o parto, e os desfechos secundarios eram
sobrevivéncia até 1 e 2 anos, ¢ fun¢do renal com 28 dias,
1 ano e 2 anos. Entre os principais resultados, observou-
se maior sobrevivéncia no grupo dos fetos que recebeu a
derivacgdo, apesar de ndo significante, mas em ambos os
grupos houve apenas duas criancas que chegaram a idade
de 2 anos sem prejuizo a fungdo renal®.

Os resultados do estudo PLUTO foram
desanimadores e vieram reforcar a ideia de que a
historia natural dessa doenca ¢ muito grave, e que sua
morbimortalidade é substancial apesar do tratamento,
sugerindo que o dano ao parénquima renal ja ¢ irreversivel
no momento do diagnostico*. Em outras palavras, o
ganho em sobrevida ndo compensaria as morbidades
trazidas pela doenca a vida pds-natal. Novos estudos e
o desenvolvimento de novas tecnologias continuam a
ser necessarios para uma abordagem mais satisfatoria no
tratamento da doenca.

V) Outros procedimentos
A) Intervencdes cardiacas fetais

Algumas cardiopatias congénitas podem se
apresentar de maneira critica ainda no periodo de
desenvolvimento fetal, com evolug¢do desfavoravel e
alteragdes irreversiveis, que muitas vezes sdo incompativeis
com a vida extrauterina®®. Intervencdes cardiacas fetais
no periodo pré-natal tornaram-se possiveis e resultados
positivos tém sido alcangados em alguns centros®, com
melhora no crescimento e fungdo ventriculares, além de
redugio na mortalidade intrauterina®.

As patologias que atualmente sdo candidatas
a intervengdo cardiaca fetal incluem estenose adrtica
critica com evolucdo para sindrome da hipoplasia do
coracdo esquerdo (SHCE); atresia pulmonar com septo
interventricular integro e evolucdo para sindrome da
hipoplasia do coracdo direito; SHCE com septo atrial
intacto ou altamente restritivo; ¢ bloqueio cardiaco fetal®'.
As opgoes terapéuticas preconizadas incluem valvoplastia
adrtica, valvoplastia pulmonar, criagdo de comunicagdo
interatrial e implante de marca-passos nos fetos.

Dessas interveng¢des, o procedimento mais
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comumente realizado ¢ a valvoplastia adrtica por balao
nos casos de estenose adrtica com evolugdo para sindrome
da hipoplasia do coracao esquerdo. Um grupo do Children s
Hospital de Boston estabeleceu critérios bem definidos para
indicacdo do procedimento, com o objetivo de encontrar
aquelas pacientes com evolucao evidente para hipoplasia
do coragdo esquerdo, mas ainda em estagio reversivel,
obtendo a melhor relagdo risco-beneficio®.

Este procedimento ¢ realizado pela via transcutanea
e sob visualizag@o ultrassonografica, sendo inserida uma
agulha que atravessa o abdome materno e a parede uterina
até chegar ao coracdo fetal. Apés entrada no ventriculo
esquerdo, a agulha ¢ posicionada na valva adrtica, sendo
feita a insuflagdo do balao com dilatacdo da valva. A seguir,
o baldo ¢ desinsuflado e a agulha ¢ retirada®.

Até 2016, haviam sido publicados cerca de 300
casos da valvoplastia aortica em todo o mundo, com
sucesso em cerca de 80-90% dos procedimentos realizados
na instituicdo com a maior casuistica, com taxas de
obitos fetais em torno de 8-10%°%. Entretanto, como o
objetivo principal do procedimento ¢ evitar a evolugdo
da cardiopatia para SHCE, os resultados pds-natais sdo,
ainda, bastante inconsistentes. Apesar do progresso no
campo das intervengdes cardiacas, suas indicagdes e
resultados permanecem controversos, sendo que a selecao
dos casos deve se basear em critérios bem definidos para
acompanhamento dos resultados a médio e longo prazo.

B) Derivacio téracoamniotica

O derrame pleural constitui-se num achado
patolégico raro, com incidéncia de 1 em cada 10.000-
15.000 gestacdes®®. Consiste no acimulo de fluido
no torax fetal, podendo ser primario ou secundario. Os
derrames primdrios se devem a alteragdes no sistema
linfatico, enquanto os secundarios podem ser causados
por malformagdes cardiacas, anemia fetal, infec¢des
congénitas, aneuploidias ou malformagdes estruturais que
comprimam os pulmdes e o0 mediastino®. Tém curso clinico
variavel, podendo estabilizar e regredir espontaneamente,
mas também evoluir rapidamente e progredir para
hidropisia fetal e 6bito perinatal.

Algumas opg¢des de tratamento foram propostas ao
longo do tempo, passando pela toracocentese, pleurodese
e derivagdo toracoamniotica®, hoje considerada a terapia
mais apropriada, uma vez que previne o reacumulo de
liquido quando o dreno permanece bem posicionado,
evitando novos procedimentos.

Atualmente, o cateter mais utilizado na realizagao
das derivagdes toracoamnioticas é o pigtail duplo de
silicone®”, que ¢é inserido através de um introdutor
percutaneo sob visualizagao ultrassonografica. O cateter
¢ considerado bem posicionado quando sua extremidade
interna esta localizada na cavidade pleural, enquanto sua
extremidade externa deve estar localizada na cavidade
amniotica.
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A colocagdo do dreno estd indicada quando o
hidrotérax mostra sinais de descompensa¢do, como
compressao mediastinal e eversdo da cupula diafragmatica,
visando-se evitar evolugdo para hidropisia, ou ainda quando
o feto ja se encontra hidropico e objetiva-se reverter esse
quadro de alta mortalidade.

C) Resseccao intrauterina de teratoma
sacrococcigeo

Os teratomas sacrococcigeos (TSC) constituem
neoplasias raras, localizadas no cdoccix posterior, contendo
tecidos dos trés folhetos germinativos. Geralmente
apresentam-se como massas caudais e/ou intrapélvicas
de aparéncia heterogénea, e podem ser extremamente
vascularizadas®. A classificacdo pds-natal da Academia
Americana de Pediatria divide os TSC em 4 tipos
segundo o grau de exteriorizagdo do tumor, sendo o tipo
I completamente externo ¢ o tipo IV completamente
interno®®.

Os principais pontos a serem avaliados durante os
exames ultrassonograficos pré-natais incluem o tamanho
do tumor, sua taxa de crescimento, vascularizagio (devido
ao grande potencial para roubo de fluxo sanguineo e
insuficiéncia cardiaca de alto débito), potencial para
obstrugdo ao parto vaginal, e evolug@o para hidropisia,
com risco de desenvolvimento da sindrome em espelho®",

A Unica indicagdo existente para a realiza¢do de
cirurgia fetal em caso de TSC ¢é a evolugdo para insuficiéncia
cardiaca de alto débito e hidropisia em fetos com lesdo do
tipo I e abaixo de 27 semanas de gestacdo’. Nestes casos, €
feita a histerotomia e ressec¢do da lesdo. Em todos os outros
casos a ressec¢do da lesdo é pds-natal, e muitas vezes o
parto é antecipado para evitar a deterioragdo fetal.

D) Ressecciio intrauterina de lesdes pulmonares
congénitas cisticas

As lesdoes pulmonares congénitas cisticas sdo
anormalidades do desenvolvimento do pulmio que
resultam da proliferagdo dos bronquiolos terminais
e desenvolvimento alveolar anormal, podendo ser
classificadas em microcisticas ou macrocisticas’. Sua
historia natural ¢ variavel, pois enquanto algumas lesdes
crescem rapidamente e evoluem com hidropisia fetal e
hipoplasia pulmonar, outras estabilizam e até mesmo
regridem completamente.

O principal fator preditor da evolugdo das lesdes
para hidropisia, configurando um pior prognostico fetal, €
o calculo do “congenital pulmonar airway malformation
volume ratio” — CVR, que consiste no volume da massa
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