NA PRATICA

Autora

Coautoras )“’j

9



Sumario

Parte | Nocoes Essenciais, 1 Parte Il Defeitos Cardiacos, 89

1

Ecocardiografia e Cardiologia Fetal:

Introducao, 3
Marina Maccagnano Zamith

Embriologia Cardiaca, 15
Daniele Luminoso
Maria Leticia Sperandeo de Macedo Luminoso

Conceitos Basicos de Anatomia e
Circulacao Fetal, 27

Juliana Yoshinaga Novaes

Marina Maccagnano Zamith

Planos de Imagens na Avaliacdo
Cardiaca Fetal, 35

Juliana Yoshinaga Novaes
Sara Soldera Modenez Shiroma

Estudo com Doppler Intracardiaco, 47
Marina Maccagnano Zamith

Avaliacao do Ritmo Cardiaco, 61
Marina Maccagnano Zamith

Avaliacao da Funcao Cardiaca

no Feto, 69
Marina Maccagnano Zamith

Biometria Cardiaca Fetal, 81
Juliana Yoshinaga Novaes

Sara Soldera Modenez Shiroma
Marina Maccagnano Zamith

9

10

11

12

13

14

15

16

17

18

Andlise Segmentar, 91
Marina Maccagnano Zamith

Comunicacao Interatrial, 99
Marina Maccagnano Zamith

Comunicacao Interventricular, 103
Marina Maccagnano Zamith

Defeito do Septo Atrioventricular, 113
Marina Maccagnano Zamith

Tetralogia de Fallot e Variantes, 123
Marina Maccagnano Zamith

Truncus arteriosus, 137
Marina Maccagnano Zamith

Dupla Via de Saida do Ventriculo
Direito, 145

Marina Maccagnano Zamith

Transposicao das Grandes Artérias, 155
Marina Maccagnano Zamith

Transposicao Corrigida das Grandes
Artérias, 167

Marina Maccagnano Zamith

Estenose Adrtica, 173
Marina Maccagnano Zamith



Sumario

19 Coarctacdo da Aorta e Interrupcao do
Arco Aortico, 183

Marina Maccagnano Zamith
A Coarctacao da Aorta, 183

B Interrupcao do Arco Adrtico, 192

20 Sindrome da Hipoplasia do Cora¢do
Esquerdo (e Variantes), 197

Marina Maccagnano Zamith

21 Estenose Pulmonar, 207
Marina Maccagnano Zamith

22 Atresia Pulmonar com Septo
integro, 215

Marina Maccagnano Zamith

23 Anomalia de Ebstein e Displasia da
Valva Trictspide, 223

Gustavo Antonio Guimaraes Favaro

24  Atresia Tricuspide, 231

Marina Maccagnano Zamith

25 Isomerismo Fetal, 239
Melina Tertuliano Lima
Juliana Yoshinaga Novaes

26 Coracao Univentricular, 249
Marina Maccagnano Zamith

27 Drenagem Anomala de Veias

Pulmonares, 257
Marina Maccagnano Zamith

28 Alteracoes da Drenagem Venosa
Sistémica, 265
Juliana Yoshinaga Novaes
Sara Soldera Modenez Shiroma

29 Anel Vascular e Outras Anomalias do Arco

Aodrtico e seus Ramos, 283
Juliana Yoshinaga Novaes

Sara Soldera Modenez Shiroma
Marina Maccagnano Zamith

A Alteracoes Vasculares com Potencial de
Causar Anel Vascular, 287

B Variacoes na Ramificacao do Arco
Aortico, 297

30 Tumores Cardiacos Fetais, 301
Vitor Coimbra Guerra

31 Derrame Pericardico, 307
Marina Maccagnano Zamith

32 Defeitos Cardiacos Raros, 313

Marina Maccagnano Zamith

Parte lll Arritmias Cardiacas, 321

33 Arritmias Cardiacas, 323

Marina Maccagnano Zamith

Parte IV Alteracoes Funcionais, 341

34 Canal Arterial Restritivo, 343

Viviane da Silva Diniz

35 Forame Oval Restritivo e Aneurisma da
Membrana da Fossa Oval, 353

Marina Maccagnano Zamith
A Forame Oval Restritivo, 353

B Aneurisma da Membrana da
Fossa Oval, 357

36 Cardiomiopatias no Feto, 363
Marina Maccagnano Zamith

37 Insuficiencia Cardiaca Congestiva
Fetal, 373

Claudia Regina Pinheiro de Castro Grau
Leina Zorzanelli

Parte V Técnicas Especiais, 389

38 Ecocardiografia Fetal no Primeiro e Inicio
do Segundo Trimestre, 391

Juliana Yoshinaga Novaes

39 Tecnologias Avancadas em
Ecocardiografia Fetal, 399

Juliana Yoshinaga Novaes



Sumario xxiii

Parte VI Dividas do Dia a Dia, 411 43 Alteracdes Cardiacas nas Patologias

Obstétricas, 439

40 Assimetria das Camaras Cardiacas: A Restricao do Crescimento Intrauterino, 439
0 que Pensar, 413 Sara Soldera Modenez Shiroma
Marina Maccagnano Zamith ~

B Sindrome da Transfusao Feto-Fetal, 447

. ” Christian Eric Sevrin
41 Achados Ecocardiograficos sem stan = !

Conotacao Patoldgica, 419 L.
Marina Maccagnano Zamith Parte VIl Assuntos Especiais, 457
Juliana Yoshinaga Novaes

44 Avaliacao Genética do Feto Cardiopata, 459

- ; . Mirlene Cecilia S Pinho Cemach
42 Alteracoes Cardiacas Fetais nas riene tedtlia soares Finho temac

Patologias Maternas, 427 45 Intervencao Cardiaca no Feto, 467
Sara Soldera Modenez Shiroma Simone R. E. Fontes Pedra
Marina Maccagnano Zamith Carlos A. C. Pedra

A Diabetes Materno, 427 il L

B Doenca Autoimune, 432 indice Remissivo, 481






Sumario dos Videos

Video 4.1. Varredura ultrassonografica dos
5 planos do coracao fetal normal.

Video 4.2. Doppler em cores na imagem de
4 camaras, vias de saida e 3VT de um coracao
fetal normal.

Video 11.1. CIV muscular meédio-apical
pequena-imagem de 4 camaras. Observar o fluxo
bidirecionado através da comunicagao que é o
mais habitual.

Video 11.2. CIV perimembranosa central.

Video 12.1. Defeito do septo atrioventricular total
(DSAVT) forma balanceada.

Video 12.2. Defeito do septo atrioventricular total
(DSAVT) forma desbalanceada.

Video 13.1. Tetralogia de Fallot: imagem de 4
camaras normal.

Video 13.2. Tetralogia de Fallot: imagem da CIV
tipo mal alinhamento anterior com aorta
cavalgando o septo interventricular em 50%.

Video 13.3. Tetralogia de Fallot: via de saida
direita identificando folhetos da valva pulmonar
espessados e hipoplasia da valva e tronco
pulmonar.

Video 14.1. Truncus arteriosus tipo .

Video 15.1. Dupla via de saida do VD tipo
tetralogia de Fallot

Video 15.2. Dupla via de saida do VD tipo TGA.

Video 16.1. Transposicdao das grandes
artérias (TGA).

Video 16.2. Transposicdo das grandes artérias
(TGA): video demonstrando as artérias em paralelo.

Video 16.3. Transposicao das grandes artérias
(TGA). Varredura até o plano de 3VT onde se
visualizam apenas os dois vasos (aorta e a veia
cava superior).

Video 17.1. Transposicao corrigida das grandes
artérias (ainda presente a veia cava superior
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dilatado e insuficiéncia valvar mitral.

Video 19.1. Coarctacdo da aorta: imagem de
4 camaras com despropor¢ao entre os
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umbilical drenando diretamente para o AD.

Video 29.1. Duplo arco aértico: imagem do 3VT
com Doppler em cores.

Video 29.2. Arco aértico tipo Il (bovino): a
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Ecocardiografia e Cardiologia

Fetal: Introducao

Marina Maccagnano Zamith

IMPORTANCIA DO DIAGNOSTICO
DOS DEFEITOS CARDIACOS
CONGENITOS

Os defeitos cardiacos congénitos (DCCs) sao as
malformacdes congénitas mais prevalentes aco-
metendo de 1% a 2% dos recém-nascidos (RNs).
E um problema de satde pablica relevante ja que
aproximadamente 15 milhdes de criancas sio afe-
tadas mundialmente e 300.000 mortes por ano
serdo decorrentes dessa patologia. Aproximada-
mente um em cada quatro bebés com DCC apre-
senta as formas mais graves que irdo necessitar de
procedimento cirtrgico no primeiro ano de vida.

A prevaléncia é heterogénea entre os paises
e depende principalmente do grau de estratégias
diagnésticas como o rastreamento precoce no
per{odo antenatal pelo ultrassom e na fase neo-
natal com o teste do coragdozinho e avaliacdo
clinica pelo neonatologista. Assim, quanto me-
lhor o programa de rastreamento na fase pré-na-
tal de uma regido, maior serd a prevaléncia de
cardiopatias diagnosticadas.

Apesar dos avangos terapéuticos das Gltimas
décadas, as cardiopatias congénitas estdo entre
as principais causas de mortalidade no primeiro
ano de vida, com incidéncia muito variavel de
acordo com a regido de nascimento e recursos
para cuidados de terapia intensiva e tratamento
cirtrgico. No Brasil, os DCCs representam a se-
gunda principal causa de mortalidade em crian-
cas menores de um ano de idade e a terceira

causa de 6bito até os 30 dias de vida. Soma-se
a isso o fato de que o RN com DCC grave e que
nasce em maternidade sem servigo de cirurgia
cardiaca permanece por periodo prolongado
aguardando a transferéncia e, segundo estudos
nacionais, 25% morrem no periodo neonatal.

O diagnéstico dos DCCs na fase fetal é reco-
nhecido ja ha algumas décadas como um grande
aliado na melhora da sobrevida e prognéstico, pois
permite que o acompanhamento da gestagéo e a
programagio pés-natal sejam mais eficazes. Bebés
com alguns tipos de cardiopatia como a transpo-
sicdo das grandes artérias, coarctagdo da aorta
importante ou cardiopatia com fluxo sistémico ou
pulmonar dependente do canal arterial evoluem
com descompensacio hemodinamica ao longo de
horas apés o nascimento, por vezes de forma stbi-
ta configurando um estado de emergéncia. O tem-
po em que o neonato permanece em baixo débito
cardiaco ou com hipoxemia e acidose metabélica
até o diagnéstico e tratamento é extremamente
deletério e pode levar a ébito ou sequelas neuro-
légicas irreversiveis.

O diagnéstico dos DCCs na fase fetal apre-
senta ainda uma incidéncia baixa como mostra a
maioria dos estudos e isto se deve principalmente
a maior complexidade da estrutura cardiaca para
avaliagdo durante o ultrassom de rotina. Assim
o nivel de treinamento e experiéncia do profis-
sional que realiza os exames de ultrassom além
da qualidade do equipamento utilizado é fun-
damental para a identificagdo das cardiopatias
congénitas.
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INDICACOES DA ECOCARDIOGRAFIA
FETAL

A etiologia dos DCCs é multifatorial, predomi-
nando fatores genéticos, epigenéticos e ambien-
tais. O aumento das causas genéticas é esperado
devido a ampliagdo do estudo com testes geno-
micos. O mesmo ocorre com os fatores ambien-
tais que tém sido mais estudados como exposigao
ao aluminio, bério e aos poluentes atmosféricos.
Eventos psicolégicos como estresse podem estar
relacionados com DCC fetal, porém sao necessa-
rios maiores estudos.

Os principais fatores de risco para DCC, ou
seja, com risco absoluto maior que 2% j4 identi-
ficados, estdo listados na Tabela 1.1.

Porém, aproximadamente 85% a 90% dos
bebés com DCC nao apresentam nenhum fator
de risco reconhecido até o momento. Assim o
diagnéstico de DCC depende da identificagéo de
alteracoes cardiacas pelo ultrassom obstétrico na
rotina do pré-natal. Os centros de referéncia em
cardiologia e ecocardiografia fetal observam maior
incidéncia de detecgio de DCC nas gestantes en-
caminhadas por alteragdo cardiaca identificada
no ultrassom. Outras duas indicacdes frequentes
em fetos com diagnéstico de DCC sao o aumento
da translucéncia nucal (TN) e a presenca de mal-
formacdes extracardiacas.

Descrevemos abaixo os fatores mais impor-
tantes que corroboram as indicacdes da ecocar-
diografia fetal. Mais importante ainda é observar
que muitos deles sdo passiveis de prevencio e de-
veriam fazer parte das orientacdes a toda mulher
em fase reprodutiva.

Doencas metabdlicas

O diabetes materno tipo I aumenta o risco de de-
feitos cardiacos em aproximadamente trés vezes
com risco maior se niveis de hemoglobina glicada
acima de 8,5 % no inicio da gestagdo. As cardio-
patias encontradas sdo variadas e estao descritas
no Capitulo 42.

No diabetes pré-gestacional o risco de defei-
tos cardiacos ainda é aumentado em quase duas
vezes além de ser responsavel por alteragoes

Tabela 1.1. Indicag¢des para a realizacao da
ecocardiografia fetal.

Alteracao do cariétipo fetal

Medida da translucéncia nucal aumentada = 3,5 mm ou
acima do percentil 99

Ducto venoso reverso ou refluxo tricispide no US
morfolégico de primeiro trimestre

Malformacao extracardiaca

Gemelaridade

Alteracao do ritmo cardiaco

Suspeita de malformagao cardiaca no ultrassom
Crescimento fetal restritivo

Hidropsia

Gestacao por reprodugao assistida

Gestante portadora de cardiopatia congénita
Histéria familiar de cardiopatia

Infeccao materna: rubéola, citomegalovirus, coxsackie,
parvovirus

Exposicao a substancias teratogénicas: retinoides, litio,
acido valproico, fluoxetina, paroxetina, venlafaxina,
inibidores da ECA

Exposicao a radiacao no primeiro trimestre

Doencas autoimunes: lipus, esclerodermia, sindrome de
Sjogren

Diabetes mellitus tipo |

Diabetes mellitus pré-gestacional ou diagnosticado no
primeiro ou inicio do segundo trimestre

Uso de antiinflamatérios nao hormonais, dipirona

Impossiblidade de avaliar o coragao do feto nos 5 planos
cardiacos durante o ultrassom no pré-natal

Outras indicagdes relatadas como potencial risco para
DCC: obesidade (IMC = 30), peso abaixo do normal
(IMC = 18,5), fumo, consumo de alcool, deficiéncia de
acido folico, exposi¢ao ao bario, aluminios poluentes
atmosféricos, eventos de estresse.

metabélicas pré-oxidativas e pré-inflamatérias
no coragio fetal. Essas alteragdes tém efeitos
adversos na programacéo cardiovascular do feto
com maior risco para doencas cardiovasculares
na vida adulta. O diabetes gestacional, diagnos-
ticado apés o primeiro trimestre nao esta rela-
cionado com DCC. A hipertrofia miocardica em
fases mais tardias da gestagdo pode ocorrer no
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diabetes pré-gestacional e gestacional e é secun-
déria ao controle glicémico inadequado. Assim,
niveis de Hb glicada acima de 6% nessa fase é
indicacfo para a ecocardiografia fetal.

Gestantes com fenilceton(ria sem controle
dos niveis de fenilalanina até a 10? semana tém
risco de o feto apresentar DCC em 12%. Se os
niveis séricos de fenilalanina forem mantidos
abaixo de 6 mg/dL antes da concepgdo, o risco
aparenta ser igual ao da populagdo normal.

A obesidade (IMC =30) e o peso abaixo do
normal (IMC = 18) tém sido relatados como po-
tenciais fatores de risco para DCC, mas necessi-
tam de maiores estudos.

Teratogenos

A exposigao a substincias teratégenas entre 6 e
8 semanas de gestagdo aumenta o risco de DCC.
As substancias principais envolvidas estdo cita-
das na Tabela 1.1. Vale ressaltar que os estudos
desses medicamentos evoluem ao longo dos anos
e medicaches antes relatadas como fortemente
associadas ao desenvolvimento de DCC na em-
briogénese podem se mostrar menos deletérias em
estudos populacionais. Assim como novos estudos
podem apontar drogas associadas a DCC. A se-
guir, abordaremos as principais substincias tera-
togénicas relacionadas com DCCs conhecidas até
o momento em que este livro esta sendo escrito.

Antidepressivos

Os estados depressivos sdo frequentes na popula-
Ao, e estima-se que acometem aproximadamente
10% a 20% das mulheres em idade reprodutiva.
Os antidepressivos triciclicos foram a primeira ge-
ragao de medicamentos desenvolvidos para tratar
a depressao, mas seu uso diminuiu muito a medi-
da que agentes mais seguros foram desenvolvidos.
O uso dos inibidores da recaptagio da serotonina
tem sido frequente e tem-se demonstrado possi-
veis efeitos teratogénicos na formagdo cardiaca.
Os estudos ainda sdo conflitantes em apontar o
real risco do uso de drogas como fluoxetina, pa-
roxetina e sertralina que, no momento, aparenta
ser baixo. A venlafaxina é apontada como tendo
maior risco para DCC, ja o escitalopram é relata-
do como sendo o mais seguro.

Opioides

Apesar de o uso dessa classe de medicamentos ter
sido relacionado com DCC, assim como a defeitos
do tubo neural, estudos de coorte mais recentes
nao demonstraram uma associacio significativa.

Litio

Foi descrito anteriormente como importante cau-
sador da anomalia de Ebstein; no entanto, estudos
de coorte subsequentes concluiram que o risco é
baixo. O risco-beneficio deve ser avaliado nas ges-
tantes que necessitam da medicacdo consideran-
do essa nova informacao.

Acido retinoico

E um derivado da vitamina A prescrito para tra-
tamento de acne mais grave. A formacao cardia-
ca depende da vitamina A, mas o excesso desta
vitamina ou seus analogos (retinoides) causam
defeitos no embrido e DCC, sendo as anomalias
conotruncais e alteracdes do arco aértico as mais
frequentes.

Anti-hipertensivos

A classe dos inibidores da enzima conversora
da angiotensina (ECA) ¢ utilizada por 40% das
mulheres em fase reprodutiva e, portanto, é esti-
mado que 10% a 20% das gestantes no primeiro
trimestre estejam em uso dessa medicacdo. Este
¢ mais um grupo de medicacdes consideradas
anteriormente como risco moderado para DCC,
no entanto um estudo de coorte com 1,3 milhao
de gestantes ndo demonstrou essa associacéo e
considerou a droga segura no primeiro trimestre.
Porém é imperativo que essas medicagdes sejam
descontinuadas por apresentarem efeitos adver-
sOs importantes para o feto a partir do segundo
trimestre como insuficiéncia renal, oligodmnio e
restrigdo de crescimento.

A presenca de hipertensao arterial materna
também pode estar relacionada com DCC e pes-
quisas recentes com estudo genético de gestantes
hipertensas identificaram genes especificos liga-
dos a hipertensao arterial associados a cardiopa-
tias especificas, mas mais estudos sdo necessarios
para melhor entendimento dessa associagio.
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Antieméticos

O ondansetron é um antiemético efetivo e am-
plamente utilizado como opgao no tratamento de
nauseas e vomitos graves no periodo gestacional,
porém a seguranga do uso no primeiro trimes-
tre tem sido controversa por causa de possivel
associacdo com fenda palatina e DCC. Estudos
recentes tém demonstrado uma associagao baixa
quando avaliados pelos comités de farmacovigi-
lancia mundiais.

Alcool e tabaco

O consumo de alcool é elevado no mundo con-
tempordneo e estima-se que aproximadamente
50% das mulheres em idade reprodutiva conso-
mem alcool. Os estudos mais recentes apontam
para uma associagio significativa entre a expo-
sico ao 4lcool pelos pais e a presenca de DCC
aproximadamente 1,4 vez maior sendo a tetralogia
de Fallot o DCC com maior correlagao. Processos
epigenéticos como a metilagdo do DNA, modifi-
cagdo das histonas e da expressio do RNAm sao
o0s possiveis mecanismos fisiopatolégicos, porém a
definigdo do mecanismo exato ainda necessita de
maiores investigacdes. A instituicao de programas
de mudanca de estilo de vida, sem &lcool para o
casal em época reprodutiva, é importante.

A exposicio ativa e passiva ao cigarro duran-
te a gestagdo expde o feto a mais de 400 substan-
cias téxicas como o monéxido de carbono (CO),
o cddmio e a nicotina. A formacdo e maturagio
do sistema cardiovascular sao reguladas por pro-
cessos que dependem da tensao de oxigénio san-
guineo. A gestante fumante mantém o feto em
um ambiente deletério de hipoxia crénica. O ris-
co relativo para DCC é 27% maior em gestantes
fumantes com idade = 35 anos do que nas mais
jovens. Os defeitos septais, as anomalias cono-
truncais e obstrugdes das vias de saida esquerda
foram apontados como sendo os DCCs mais fre-
quentes.

Infecgoes virais na gestagao

Os virus que, quando presentes no inicio da ges-
tagdo, aparentam ter maior associagao ao DCC
sdo os da rubéola e o citomegalovirus (CMV).

A sindrome da rubéola congénita foi a mais
estudada e foram identificados os mecanismos
envolvidos como a lesdo das células endoteliais
causando obliteracao do fluxo vascular e dimi-
nuigdo do crescimento, além de distarbios do
DNA das células danificadas pela replicagao
viral. Na sindrome da rubéola congénita os de-
feitos cardiacos mais frequentes sdo a estenose
dos ramos pulmonares, defeitos septais e a per-
sisténcia do canal arterial apés o nascimento.
A infeccdo materna pelo virus da rubéola tem
sido menos comum gragas a imunizagdo. Na in-
feccao por CMV nao ha dados suficientes que
apontem os DCCs mais prevalentes. Algumas
infecgbes virais no curso da gestacdo podem
acometer a funcdo miocardica e serdo discuti-
dos em capitulo apropriado.

Covid-19

O Covid-19 causa no hospedeiro complicagdes
cardiovasculares isoladas (cardiomiopatia, derra-
me pericardico) ou como parte de uma sindro-
me inflamatéria multissistémica. Nos fetos de
gestantes acometidas houve poucos relatos de
acometimento com derrame pericardico. Até o
momento nao existem dados suficientes e de boa
qualidade que demonstrem a transmissao verti-
cal ou complicacdes perinatais tanto em gestan-
tes com Covid-19 como em relagdo as diferentes
vacinas.

Autoanticorpos maternos

Os fetos de gestantes com autoanticorpos pre-
sentes na circulagdo, principalmente o anti-Ro
efou o anti-La tém risco de desenvolver DCC e
alteracdes no sistema de conducéo cardfaco com
bloqueio atrioventricular (BAV) e miocardiopa-
tia. Estes anticorpos sdao mais frequentemente
associados ao ldpus eritematoso e a doenca de
Sjégren. No lapus materno os DCCs mais fre-
quentes apontados, na auséncia de BAYV, sdo os
defeitos do septo atrial e ventricular e alteragdes
valvares. No entanto, ndo estd completamente
elucidado quais os fatores relacionados; se seria a
exposicao as drogas para o tratamento da doen-
¢a, os anticorpos maternos e/ou a agio das ci-
tocinas. A passagem destes anticorpos por meio
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da placenta ocorre habitualmente entre 16 e 18
semanas e, segundo as diretrizes brasileiras, em
ecocardiografia fetal (2019), é aconselhavel que
as gestantes sejam encaminhadas para a ecocar-
diografia fetal a partir dessa idade gestacional
para acompanhamento e avaliacio do sistema de
condugéo pela estimativa do intervalo PR meca-
nico (ver Capitulo 42).

Historico familiar de DCC

O risco de recorréncia dos DCCs é de 3% a
7% se a gestante tiver cardiopatia, de 2% a 3%
se for o pai ou filho anterior. No caso de dois
filhos anteriores acometidos, o risco pode che-
gar a 10%. O risco de recorréncia é variavel
dependendo do tipo de defeito cardiaco. Com
0s avangos no tratamento das cardiopatias
congénitas cada vez mais teremos pacientes
gestantes que realizaram tratamento cirdrgi-
co para defeitos cardiacos congénitos simples
ou complexos. A comunicagido interatrial
(CIA) ostium secundum é a segunda cardiopa-
tia congénita mais frequente e existem casos
de transmissdo familiar autossébmica dominan-
te relacionados com mutagido do cromossomo
NKX2-5. Esse gene é importante no desenvol-
vimento cardfaco e na manutencdo da fungao
do né atrioventricular e miocérdio durante toda
a vida adulta. O diagnéstico de CIA no feto é
mais dificil devido a presenga do forame oval
pérvio nessa regiao, portanto, em gestagdes com
histérico familiar de CIA é recomendado que a
investigacdo seja realizada apdés o nascimento.
A pesquisa genética também pode ser indicada
nessa forma familiar, j4 que individuos aparen-
temente normais e sem cardiopatia podem ser
carreadores da mutagdo e ter risco de arritmias
graves em casos ja descritos na literatura de
morte sGbita.

A tetralogia de Fallot é a cardiopatia comple-
xa que atualmente é mais prevalente em adultos
do que em criangas. Gestantes que apresentaram
algum tipo de anomalia conotruncal (como a te-
tralogia de Fallot sem alteragdo de microdelecao
do cromossomo 22q11) tém um risco aproximado
de 2% de DCC na sua prole. As lesdes obstruti-
vas do coracdo esquerdo como estenose adrtica

ou coarctagdo da aorta tém um risco maior de

até 10%.

Hidropsia fetal

Aproximadamente 25% dos fetos com hidrop-
sia tém causa cardfaca associada. Os fatores
etiolégicos mais frequentes sdo os secundarios a
arritmias (taquiarritmia ou bradiarritmia como
o bloqueio atrioventricular total), lesao cardia-
ca estrutural com potencial para desenvolver
disfungdo miocardica ou insuficiéncias valvares
importantes ou quadros infecciosos com acome-
timento miocardico no feto. Fetos hidrépicos de-
vem realizar a ecocardiografia fetal nao sé para
descartar possiveis causas cardiacas, mas tam-
bém como coadjuvante no acompanhamento do
risco de deterioracdo intradtero. Habitualmente
o escore de risco cardiovascular é utilizado para
esta finalidade.

Malformacao nao cardiaca (MFNC)

A maioria dos defeitos extracardiacos pode estar
associada ao DCC por derivar do mesmo tecido
embriolégico, principalmente o mesoderma es-
plancnico e células da crista neural. Esta associa-
¢éo pode ocorrer na presenca ou nio de anomalias
cromossdmicas. A frequéncia desta associagio é
variavel, dependendo dos critérios de inclusao
nos estudos. Em estudos de autépsias, por exem-
plo, que avaliam os casos mais graves, a associagio
de DCC com MENC chega a 66% com predomi-
nio do sistema nervoso central (SNC) em 31%,
geniturinario em 26% e gastrointestinal em 24%.
Estudos recentes com ressonancia magnética fetal
(RNM) apontam para uma associagdo discreta-
mente mais baixa dos DCCs com MENC ao redor
de 56% sendo o SNC ainda o principal sistema
acometido em 25,4% dos casos, urogenital em
10,7% e gastrointestinal em 7%.

Com relagdo as anomalias craniofaciais, a
fenda palatina e labial tem associagdo ao DCC
em torno de 30%, sendo a comunicagio inter-
ventricular (CIV), persisténcia do canal arterial
(PCA), comunicagio interatrial (CIA) e tetra-
logia de Fallot as mais encontradas segundo o
registro global e banco de dados das anomalias
craniofaciais.
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A hérnia diafragmatica em fetos euploides
pode ter DCCs associados em 18% dos casos
causando grande impacto na sobrevida e comor-
bidades (55% de sobrevida nos casos de hérnia
diafragméatica com DCC contra 88% de sobre-
vida sem cardiopatias associadas). As anomalias
conotruncais sdo as mais frequentes (tetralogia
de Fallot, dupla via de saida do ventriculo di-
reito [VD], truncus arteriosus e interrupcao do
arco adrtico). As malformagdes adenomatoides
cisticas pulmonares (MACs) habitualmente cau-
sam deslocamento da posi¢do cardfaca para o
hemitérax contralateral pelo efeito de massa. Na
MAC tipo II pode ter associacdo a malformacdes
cardfacas sendo o defeito septal ventricular, a
tetralogia de Fallot e o truncus os mais frequen-
tes. No sequestro pulmonar existe a formagéo de
tecido pulmonar sem conexao com arvore bron-
quica ou artéria pulmonar e assim a supléncia ar-
terial se origina da aorta toracica ou abdominal.
Existem relatos da coexisténcia de MAC tipo Il e
sequestro pulmonar no mesmo paciente.

Nos defeitos da parede abdominal a onfalo-
cele pequena (< 4 cm) tem associacio a DCC
(tetralogia de Fallot, CIV) em aproximadamente
metade dos casos. Na onfalocele gigante, além
do desvio do eixo cardiaco, ao redor de 33%
apresenta DCC. E rara a ocorréncia de DCC nos
fetos com gastrosquise. Fetos com pentalogia de
Cantrel (defeito da linha média da parede abdo-
minal, do esterno e diafragma) frequentemente
apresentam ectopia cordis (exteriorizagdo do co-
ragdo) com DCC (tetralogia de Fallot em 54% e
dupla via de saida do VD em 46%). Na atresia de
esbfago cerca de 28% dos fetos tem DCC. A ava-
liagdo completa da morfologia fetal é relevante
visto que ir4 influenciar nas comorbidades e des-
fechos pés-natais.

Retardo de crescimento
intrauterino (RCIU)

A presenca de RCIU em fetos com DCC nao é
tdo comum, correspondendo a 13%. Assim como
fetos com RCIU abaixo do percentil 3 tém asso-
ciagao de 5% com DCC. Os mecanismos fisiopa-
tolégicos principais sdo as alteragdes na hemodi-
namica fetal e alteracoes placentarias associadas.

O RCIU tem sido relacionado com modifica-
¢oes do formato e fungdo do coragdo com ventri-
culos mais globulares e disfuncao diastdlica. Impor-
tante salientar que estudos recentes demonstram
que essas alteragdes permanecem na vida adulta e
elevam o risco de doencas cardiovasculares.

Marcadores ultrassonograficos de
primeiro trimestre

Estudos demonstram que aproximadamente 56%
dos bebés com cardiopatias maiores apresentam
algum marcador de primeiro trimestre alterado.
A translucéncia nucal (TN) acima do percentil
95 tem associagdo ao DCC em aproximadamente
44% dos casos dos fetos euploides. Além do au-
mento da TN, o ducto venoso com onda A re-
versa e a presenga de refluxo tricGspide também
sdo fortes indicadores. Estudo recente observou a
seguinte associagdo a DCC: TN = 95 em 36,5%,
TN = 99 em 21,3%, regurgitacio tricGspide em
28,9% e fluxo alterado no DV em 27,5 %. A eco-
cardiografia precoce no fim do primeiro trimestre
ou inicio do segundo pode ser indicada quando
esses marcadores estiverem presentes.

Alteracoes do ritmo cardiaco

Certamente a verificagdo de alteragdes do bati-
mento cardiaco fetal seja no ultrassom ou na aus-
culta durante o pré-natal é uma indicaco para a
avaliacdo cardfaca com o intuito de classificar o
tipo de arritmia e orientar a necessidade de acom-
panhamento ou tratamento. As extrassistoles su-
praventriculares sdo as arritmias mais frequentes,
habitualmente benignas. As taquiarritmias podem
ocorrer de forma sustentada ou intermitente. As
bradiarritmias sustentadas mais graves podem estar
associadas a anomalias estruturais como o isome-
rismo esquerdo ou transposicdo corrigida das gran-
des artérias ou serem secundarias a doenca auto-
imune materna como o lGpus materno. Discutire-
mos essas arritmias em capitulo especifico.

Idade materna avancada

A associagio entre a idade materna e os DCCs é
controversa e a etiologia nao esta totalmente elu-
cidada. Algumas hipéteses envolvem a etiologia
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