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Coracao fetal: por que
e quando investigar?

Fetal ultrasound: why explore the heart?

Ana Paula Agostini'; José Mauro Madi'; Rosa Maria Rahmi Garcia’

RESUMO

O incremento do arsenal diagnostico do pré-natal, por meio de exames de ultras-
som, com tecnologias de imagens cada vez mais perfeitas, proporciona o estudo
detalhado da anatomia fetal. A mortalidade infantil esta diretamente relacionada
com as malformagoes congénitas fetais, especialmente com as altera¢oes anatd-
micas do coragao. Aproximadamente 90% das gestantes nao apresentam nenhum
fator de risco para malformacdes cardiacas congénitas (MCCs), portanto o rastrea-
mento pré-natal deve ser realizado em todas as gestacdes, conforme sugestao da
primeira Diretriz Brasileira de Cardiologia Fetal. A revisao bibliografica da literatura
sugere que o diagnodstico pré-natal das MCCs permite intervencoes fetais durante
o pré-natal e adequado planejamento do parto. Essas acoes interferem na morbi-
letalidade perinatal e no prognéstico dos fetos portadores de cardiopatias, além
de auxiliarem a equacionar as vagas nos hospitais de referéncia e estimarem os
gastos na salde plblica e privada.

ABSTRACT

The improvement of the ultrasound scan used in the prenatal evaluations provi-
des better images data for the study of the fetal heart. Congenital heart malfor-
mations are one of the most leading causes of infant death in the world. Ninety
percent of pregnant women do not present any risk factors for Congenital Heart
Malformations, so prenatal screening should be performed in all pregnancies, as
suggested by the first Brazilian Guideline on Fetal Cardiology. The literature re-
view propose that prenatal diagnosis of congenital heart malformations supports
fetal care satisfactory delivery planning and interventions during prenatal. The-
se kindness influences the prognosis of the cardiopathies, perinatal morbidity
and mortality and help to reorganize hospital admission and public health care.

Conforme compromisso estabelecido pela Organizacao das Nagoes Unidas, a
reducao da mortalidade infantil faz parte das metas do milénio, com vistas a
obtencao de patamares mais dignos de qualidade de vida a populacao mun-
dial.” Em concordancia com o tema e de acordo com o estudo realizado pelo
grupo de cirurgia cardiovascular do Instituto do Coracao (Incor) de S&o Paulo,
no Brasil as afecgdes perinatais e as malformacoes congénitas contribuiram
para os altos indices de mortalidade infantil. As malformacoes congénitas
sa0 responsaveis por 21% da taxa de mortalidade infantil, sendo as malfor-
macoes cardiacas congénitas (MCCs) as mais comuns, segundo registros do
Codigo Internacional de Doencas (CID-10).%) As MCCs se caracterizam por alte-
racoes no arranjo anatémico do coracao e/ou dos vasos da base, que apre-
sentam real ou potencial dano funcional. Sao as anomalias isoladas mais
comumente identificadas ao nascimento, responsaveis por mais de 50% dos
obitos relacionados a doencas cardiovasculares no primeiro ano de vida.®)
Em uma metanalise, a variacao da prevaléncia mundial de MCCs [nimero
de casos por 1.000 nascidos vivos (NVs)], mostrou diferenca significativa nos
diversos continentes, 1,9 na Africa; 6,5 na América do Sul; 7 a 8 na Europa
e na América do Norte e 9,3 na Asia. Um dos vieses apontados pelo estu-
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do foi a escassez de publicagoes pertinentes oriundas
de paises em desenvolvimento.”? No Brasil, a taxa é de
9,58/1.000 NVs, detectando-se as MCCs isoladas em 37%
dos NVs. Entre os natimortos, a incidéncia correspondeu
a 87,72/1.000 NVs e as MCCs ocorreram de forma isolada
em 18% deles. No mesmo estudo, a analise multivariada
demonstrou associacao entre peso ao nascer inferior a
2.500 g e idade materna superior a 35 anos.® Outro estu-
do revelou que as MCCs sao diagnosticadas no periodo
neonatal em 70% dos casos, destacando-se a comunica-
cao interventricular como a malformacao acianogénica
mais prevalente e a tetralogia de Fallot como a malfor-
macao predominante entre as cardiopatias ciandticas.®
Reller et al” determinaram a prevaléncia de MCCs por
meio de classificacbes mais acuradas, revelando que: (1)
os defeitos dos septos interventricular e interatrial sao
0s mais comuns; (2) a tetralogia de Fallot é duas vezes
mais frequente do que a transposicao das grandes arté-
rias; e (3) existe associacdo entre MCCs, idade materna
avancada e gestacdo maltipla.”

Conforme o estudo Eurocat, realizado entre 0s anos
de 2000 e 2005, em 16 paises europeus, a mortalidade no
periodo perinatal relacionada a MCCs sem doenca cro-
mossOmica foi de 3,6%.® Em recém-nascidos pré-termo
(RNPTs), com idade gestacional entre 25 e 32 semanas,
excluindo-se a persisténcia do canal arterial, a preva-
léncia dos defeitos cardiacos congénitos esta estimada
em 116 casos/1.000 NVs hospitalizados e de risco. A mor-
talidade em RNPTs com MCCs (26%) é significativamente
maior do que em RNPTs com a mesma idade gestacional
sem cardiopatia (5,3%) e maior do que em RNs de termo
e portadores de defeitos cardiacos complexos (10%).%)

No municipio do Rio de Janeiro, entre 2006 e 2010,
conforme dados obtidos do Sistema de Informagoes
de Nascidos Vivos (Sinasc), do Sistema de Informacoes
Hospitalares do Sistema Unico de Sadde (SIH/SUS) e do
Sistema de Informagdes sobre Mortalidade (SIM), entre
1.086139 nascimentos, 8.021 RNs (0,74%) eram portado-
res de algum tipo de malformacao. Desses, 43% relacio-
navam-se a alteracoes no sistema cardiovascular, des-
critas na sua grande maioria como malformagoes nao
especificas do coragao (CID-10, Q24.9)."9 No periodo es-
tudado, foram documentados 15.332 6bitos em menores
de 1 ano, dos quais 39% possuiam registro de alguma
MCC.1 Conforme dados publicados pelo Sinasc, sao re-
gistrados, anualmente, 2.861.868 nascimentos, dos quais
25.757 sao novos casos de MCCs e 552.092 sao de adultos
portadores de defeitos cardiacos congénitos. Sessenta e
cinco por cento dos casos que necessitam de tratamen-
to cirlrgico ndao tém acesso ao procedimento indicado,
e 0s maiores indices de defasagem de atendimento ob-
servados situam-se nas regides Norte (93,5%) e Nordes-
te (77,4%) e os menores (46,4%), no Sul do pais.™ Segun-
do informacoes do Banco de Dados do Sistema Unico de
Salde (Datasus), no ano de 2010 ocorreram 7155 dbitos,
dos quais 1.490 relacionavam-se a malformagoes em ge-
ral e 607 (40%), a MCCs.?)
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Os relatos de prevaléncia de MCCs no Brasil sao subes-
timados, indicando a necessidade de ajustes na me-
todologia dos registros.? Hagemann e Zielinsky,™ no
municipio de Porto Alegre, RS, em rastreamento popu-
lacional envolvendo 3.980 fetos de gestantes sem risco
obstétrico ou cardiologico, verificaram que as MCCs sao
responsaveis por 46% dos Obitos associados a malfor-
magoes congénitas no periodo neonatal e por 3% do to-
tal de obitos ocorridos na infancia.

O progresso no diagnostico e tratamento das MCCs,
tais como procedimentos cirlrgicos, hemodinamicos
e hibridos, proporciona o crescimento da populacao
de adolescentes e adultos portadores da patologia. A
complexidade das MCCs tem como consequéncia alta
morbiletalidade, originando impacto significativo sobre
0s custos desses tratamentos.™ A taxa de admissdes
hospitalares, no primeiro ano de vida, alcanca 46,5% e
até os 18 anos atinge 56,9% do total de internacdes.™
Estima-se que nos EUA nascam, por ano, 40 mil crian-
cas com defeitos congénitos maiores. Dessas, 2 mil mor-
rem no periodo neonatal e 2 mil no primeiro ano de
vida. Trinta e dois mil afetados serdo responsaveis por
25% das admissoes em hospitais pediatricos, com custo
anual de cerca de 1 bilhdo de dolares. ™

As MCCs podem ser triadas durante o pré-natal me-
diante ecocardiografia fetal (EcoF); no perinatal ime-
diato, mediante a oximetria de pulso e nos lactentes e
criancas, a suspeita clinica é identificada na atencao pri-
maria."® Os recursos financeiros insuficientes, a grande
extensao territorial do pais e a escassez de servicos de
referéncia determinam que muitas crian¢as portadoras
de MCCs nao recebam tratamento adequado, sendo-lhes
subtraidas a oportunidade de tratamento e a chance de
sobreviver™ O avanco tecnoldgico e o advento da me-
dicina fetal proporcionam investigacoes relativas a mal-
formagoes cada vez mais precoces durante a assisténcia
pré-natal, permitindo condutas promissoras, principal-
mente para fetos portadores de cardiopatias. O rastrea-
mento adequado do coracao fetal, realizado por profis-
sionais habilitados, & imprescindivel para que se possa
interferir nas taxas de morbimortalidade perinatal.(”

Estima-se que, anualmente, na Uniao Europeia nas-
cam 36 mil criancas portadoras de MCCs, entre as quais
3 mil evoluem para Obitos fetais tardios e mortes neo-
natais precoces. Investir em prevencao primaria e em
pesquisas patogenéticas é primordial para reduzir essas
taxas, assim como para melhorar o diagnostico e o tra-
tamento das MCCs desde a vida fetal até a vida adulta.?®

O diagnostico precoce e acurado permite antecipar
e instituir tratamentos urgentes logo apos o nascimen-
to, dar informagoes adequadas aos pais quanto ao tipo
de tratamento e prognostico e, por fim, proporcionar o
apoio adequado as familias que optam pela interrupcao
da gestacao.”®

Meyer-Wittkopf et al,® ao compararem os achados
das EcoFs realizadas por ultrassonografistas de primeira
linha e por cardiologistas pediatricos, evidenciaram dis-



crepancias nos diagnosticos e sugerem que as malfor-
macoes cardiacas fetais sejam acompanhadas de forma
multidisciplinar para aperfeicoamento do método. Dis-
cordancias nos diagnosticos também sao documenta-
das quando os resultados de EcoF sao comparados aos
achados anatomicos encontrados no periodo perinatal,
durante procedimentos cirrgicos e necropsias.®

Pinheiro et al. encontraram sensibilidade de 97,7%,
especificidade de 88,9% e acuracia de 93% para o diag-
nostico de cardiopatia congénito-fetal em exames rea-
lizados por cardiologista pediatrico. Também demons-
traram que, das 96 gestantes estudadas, somente 36%
realizaram exame de ultrassom morfolégico.™® A impor-
tancia da acuracia do exame esta diretamente relacio-
nada com o aconselhamento disponibilizado as familias,
com o planejamento do tratamento pos-natal imediato
e, em longo prazo, com a qualidade de vida da crianca.®

Inimeras sao as pesquisas que mostram a sobrevida
pos-operatoria das MCCs graves.!"” Porém, boa parte dos
estudos avalia o desfecho cirlrgico-hospitalar, revelan-
do nao haver melhora da sobrevida dos RNs com diag-
nostico na gestacao. A avaliagao do impacto do diag-
nostico precoce das MCCs deve considerar a sobrevida
desde o nascimento até o procedimento cirdrgico.™
Esses trabalhos nao contabilizam os casos em que a
familia decide pela interrupcao da gestacao e o dese-
jo de oferecer medidas de conforto para os RNs com
cardiopatias graves. Quando os sintomas cardiovascu-
lares dos RNs portadores de cardiopatias se iniciam em
casa ou em localidades distantes de um centro terciario
de salde, o manejo clinico e o deslocamento até um
centro de referéncia nem sempre sao eficazes, podendo
resultar em 0bito e, assim, o diagnostico é feito somen-
te apos esse desfecho.” As publicagoes incluidas nessa
metanalise apresentam vieses decorrentes do tamanho
amostral, dos critérios de exclusao, da heterogeneidade
do arranjo anatomico das cardiopatias, da presenca de
fatores de risco adicionais que podem interferir na mor-
talidade e da caréncia de detalhes sobre o 6bito.”)

Vincenti et al.?? acompanharam os desfechos e a so-
brevida em um ano de dois grupos de RNs portadores
de MCCs: 200 deles com diagnostico pré-natal e 122 com
diagnostico pos-natal. No grupo com diagnostico pre-
-natal, 97 gestacoes foram interrompidas. No final do
primeiro ano, a sobrevida foi a mesma para ambos 0s
grupos. Teoricamente, nos paises europeus, o objetivo
do diagnostico precoce na gestagao & melhorar a sobre-
vida no periodo neonatal, detectando a associacao de
sindromes cromossdmicas e genéticas, o que facilita a
discussdo acerca do término da gestacao.””

Por outro lado, o diagnostico pré-natal desencadeia
uma série de acoes que exercem importante influéncia
no aprimoramento e na expansao do rastreamento das
MCCs durante exames obstétricos de rotina, permite in-
cluir novas abordagens no treinamento dos ultrassono-
grafistas e na indicagao de exames de imagem, além de
melhorar o acesso a exames de EcoF"” Quando a in-
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terrupcao da gestagao nao esta prevista por lei, a me-
lhor contribuicao centraliza-se na assisténcia a familia
e ao feto cardiopata, possibilitando o entendimento e a
aceitacao da doenca durante a gestacao, assim como o
planejamento do parto em servi¢os devidamente capa-
citados. Os fetos portadores de MCCs graves, dependen-
tes do canal arterial e com comprometimento funcional
precoce devem ser referenciados a servicos de alta com-
plexidade para tratamento cirlrgico ou hemodinamico.
Os fetos portadores de cardiopatias (simples ou com-
plexas, como defeito do septo atrioventricular ou tetra-
logia de Fallot) com comprometimento funcional tardio
podem nascer em locais que disponibilizem uma uni-
dade de tratamento intensivo neonatal e uma equipe
de cardiologia pediatrica, para confirmar o diagnostico
apos o nascimento, dar sequéncia ao acompanhamento
clinico inicial e recomendar cirurgia cardiaca eletiva.(®?

O estudo do coracao fetal, anteriormente realizado
por estudiosos do feto, hoje esta atrelado ao atendi-
mento diario a cardiologia pediatrica. A EcoF proporcio-
na o diagnostico e o acompanhamento das anomalias
do coragao, bem como dos comportamentos hemodi-
namico e funcional dos fetos, sendo fundamental no
planejamento do parto, na proposicao do tratamento
medicamentoso e, eventualmente, em futuras interven-
cOes nos fetos portadores de cardiopatias.?* Nesse
sentido, o Departamento de Cardiopatias Congénitas e
Cardiologia Pediatrica (DCC-CP) e a Sociedade Brasileira
de Cardiologia (SBC) criaram em 2019 a primeira Diretriz
Brasileira de Cardiologia Fetal em 2019.2%

Algumas recomendacoes para a assisténcia pré-natal
na pratica diaria de consultorio estao bem documenta-
das na atual diretriz, que aborda situagoes clinicas com
risco aumentado para MCCs até o manejo de casos es-
peciais como arritmias cardiacas fetais, constricao pre-
matura do canal arterial, incluindo as indicacoes para
intervencoes cardiacas fetais. Nos casos com suspeita de
cardiopatia fetal ao ultrassom morfologico de primeiro
ou segundo trimestres, a presenca de fatores de risco ou
quando o rastreamento do coracao fetal foi incompleto,
a EcoF deve ser realizada a partir de 20 semanas de ges-
tagao. Se devidamente confirmado o diagnostico, cabe
ao cardiologista pediatrico definir se a cardiopatia tera
apresentacao clinica tardiamente ou se a cardiopatia é
complexa com o surgimento dos sintomas no periodo
neonatal. As MCCs podem ainda ser classificadas em trés
grupos: cardiopatias sem repercussao hemodinamica fe-
tal, cardiopatias com repercussao hemodinamica fetal
e cardiopatias em fetos com prognostico pos-natal re-
servado. Baseado nessas consideracoes, o nascimento é
programado para acontecer em servicos que trabalham
com cardiologia fetal, conforme a estratificacao a seguir:

* Servico de nivel 1: capaz de realizar o diagnostico
das anomalias estruturais e funcionais, bem
como acompanhar o feto ao nascimento;

* Servico de nivel 2: além de realizar o diagnostico,
disponibiliza uma equipe multidisciplinar
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composta por obstetra, cardiologista pediatrico,
cardiologista intervencionista e cirurgiao cardiaco
pediatrico, e conduz a terapéutica ao nascimento;

* Servico de nivel 3: realiza o diagnostico,
possui equipe multidisciplinar e
realiza intervencoes neonatais.

A maioria dos servicos que atendem cardiologia fetal
no Brasil & de nivel 1 ou 2.9 As sugestdes da primei-
ra Diretriz Brasileira vém ao encontro da realidade do
atendimento das MCCs no pais, na tentativa de melhorar
o diagnostico e uniformizar as condutas na pratica cli-
nica do atendimento perinatal do feto portador de car-
diopatia congénita.®¥

Atualmente, o atendimento inicial e o tratamento das
criancas com cardiopatias da rede plblica de salde do
estado do Rio Grande do Sul acontecem, fundamental-
mente, nos hospitais da capital do estado. A partir dessa
diretriz, € fundamental organizar o atendimento indivi-
dual e do sistema de satde como um todo, a partir das
atencoes primaria e secundaria. A criagao de servicos
capacitados, em cidades estratégicas, pode aumentar a
oferta de consultas, racionalizar os exames diagnosticos,
melhorar o acesso dos pacientes a servicos de referéncia
e estimar os custos a salde publica e a satde privada.
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