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Resumo: Nesta revisdo sdo estudadas algumas das principais cirurgias fetais, tais como, da
espinha bifida, hidrotérax, hérnia diafragmatica congénita (HDC) e obstrucdo do trato urinario
baixo (LUTO). Ap6s descrever as caracteristicas das malformagdes, sdo apresentadas as técnicas
cirtrgicas, indicacdes, contra indicaces, resultados e complicacdes. A cirurgia fetal deve ser
realizada em centro de referéncia, com todas as facilidades, por cirurgido experiente.

Abstract: In this review we study some of the main fetal surgeries such as spina bifida,
hydrothorax, congenital diaphragmatic hernia (CHD) and lower urinary tract obstruction (LUTO).
After describing the characteristics of the malformations, surgical techniques, indications,
contraindications, results and complications are presented. Fetal surgery should be performed at
a reference center, with all facilities, by experient surgeon

Espinha bifida (MONTENEGRO e REZENDE FILHO, 2017)*

A espinha bifida é a mais comum anomalia congénita do SNC compativel com a vida. A
espinha bifida cistica configura a protrusdo do defeito espinhal, podendo determinar a
meningocele - herniagdo das meninges e do liquido cefalorraquidiano (10% dos casos) - e a
mielomeningocele, forma mais frequente (90% dos casos), caracterizada por herniagao da medula
em um saco cheio de liquido cafalorraquidiano (Figura 1).

A mielomeningocele, a forma mais grave de espinha bifida, tem incidéncia nos EUA de
aproximadamente 1: 3.000 nascidos vivos (American College of Obstetricians and Gynecologists
[ACOG, 2017])>
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Figura 1 — Classificacao de espinha bifida: espinha bifida oculta, meningocele e mielomeningocele.
(Adaptada de Montenegro et al., 2017)

Bebés nascidos vivos com mielomeningocele apresentam taxa de mortalidade de 10%. Os
que sobrevivem sofrem de incapacidades maiores, incluindo paralisia dos membros inferiores e
disfuncéo vesical e intestinal. A lesdo da medula e dos nervos periféricos é evidenciada ao
nascimento e é irreversivel apesar da cirurgia pos natal. Praticamente quase todos os casos de
mielomeningocele apresentam a malformagdo de Arnold Chiari Il, que inclui a herniacdo do
cérebro posterior e também esté associada a hidrocefalia.

O MOMS (Management of Myelomeningocele Study) é uma investiga¢do randomizada que
comparou o0s resultados obtidos com o reparo cirtrgico pré e po6s natal da mielomeningocele
(ADZICK ET AL, 2011)3. As cirurgias pré-natais a “céu aberto” (Figura 2) foram realizadas antes
de 26 semanas da gestacao e a interrupgdo por cesarea com 37 semanas. O seguimento com 12
meses avaliou a incidéncia de mortalidade fetal/neonatal e a necessidade de derivagdo cérebro
peritoneal. Com 30 meses foram avaliados a funcdo motora e o desenvolvimento mental dos
bebés.
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Figura 2 — Reparo pré-natal da mielomeningocele (Adaptada de Montenegro et al., 2017)

A morte fetal/neonatal e a necessidade de derivacdo foram mais frequentes no grupo de
cirurgia pos natal do que no pré-natal. A colocagdo de derivacéo foi de 40% no grupo pré-natal e
de 82% no pos natal. A cirurgia pré-natal melhorou todos os resultados motores e cognitivos.

Concluindo, a cirurgia fetal aberta da mielomeningocele reduz a necessidade de derivagédo e
melhora a fungdo motora do bebé com 30 meses, mas esta associada a riscos maternos e fetais.

Constituem importantes complicagfes da cirurgia fetal aberta: separagdo corioamniotica,
ruptura prematura das membranas pré-termo (RPMP), oligodramnia, parto pré-termo e deiscéncia
da histerotomia.

O reparo fetoscopico da mielomeningocele por ser minimamente invasivo tem sido proposto
em substitui¢do a cirurgia fetal a “céu aberto”.

Trabalho de reviséo sistematica e metanalise (ARAUJO JUNIOR et al, 2016)*, comparou 0s
resultados da cirurgia fetal aberta vs. fetoscopica em casos de mielomeningocele (Figura 3).
Exceto para os casos de deiscéncia/cicatriz uterina muito fina que ocorreram todos ap0s a cirurgia
fetal aberta, a incidéncia de diversas complicacGes, surpreendentemente, foi menor com essa
técnica do que com a cirurgia fetoscopica — parto pré termo (< 34 semanas), oligodramnia, RPMP,
mortalidade perinatal. Para o descolamento prematuro da placenta (DPP) e a corioamnionite, a
incidéncia foi similar nos dois grupos.

No futuro ha que se reduzir a duracdo do procedimento fetoscopico e a intercorréncia de
RPMP.
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Figura 3 - A. Fetoscopia. B. Reparo fetoscépio.
(Adaptada de Montenegro et al., 2017)

Considerac6es do ACOG (2017)

A mielomeningocele é complicada por hidrocefalia, necessitando de derivagéo ventriculo
peritoneal, defeitos motores e cognitivos, disfungdo vesical e intestinal e desafios emocionais e
sociais. A extensdo da deficiéncia esta relacionada ao nivel do defeito da mielomeningocele, de
tal sorte que quanto mais alto o local da lesdo maior o déficit.

Cirurgia fetal aberta:

Critérios de incluséo

Os critérios de inclusdo incluem uma gravidez Unica, mielomeningocele com limite superior
localizado entre T, e S,, evidéncia de herniagdo do cérebro posterior na ressondncia magnética
(RM), idade da gravidez entre 19 e 25 semanas e caritipo normal.

Critérios de exclusao

Os maiores critérios de exclusdo incluem anomalias ndo relacionadas a mielomeningocele,
cifose grave, risco de parto pré-termo (tais como, colo curto ou histéria de parto pré-termo em
gravidez anterior), descolamento prematuro da placenta (DPP), contraindicacdes a cirurgia (por
exemplo, histerotomia prévia no segmento inferior), indice de massa corporal maior ou igual a
35.

Resultados

Quando comparada ao reparo habitual pds-natal a cirurgia pré-natal reduz a taxa de morte e
de derivacdo cerebroespinhal requerida com 12 meses de idade, diminui a taxa de herniacdo do
cérebro posterior com 12 meses, dobra a taxa de ambulagéo sem auxilio com 30 meses e melhora
0 prognostico neuromotor com 30 meses.
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Complicagdes

Né&o obstante os reais beneficios da cirurgia fetal aberta, ela também esta associada a altas
taxas de complicacBes maternas, incluindo parto pré-termo, separacdo corio-amnidtica, ruptura
das membranas espontanea, oligodramnia, DPP, edema de pulmao, transfusdo materna no parto e
aumento na incidéncia de afinamento uterino ou deiscéncia da cicatriz no parto.

Concluséao

A cirurgia fetal aberta para o reparo da mielomeningocele é um procedimento maior para a
mulher e o feto afetado. Embora tenha demonstrado potencial para o beneficio fetal e pediatrico,
ha implicacdes e complica¢cdes maternas significantes que podem ocorrer agudamente, no pos-
operatorio, durante a gravidez atual ou subsequentes. E um procedimento altamente técnico com
possibilidade de morbidade significante e inclusive mortalidade, mesmo nas maos de cirurgido
habil e competente. A cirurgia fetal aberta para a mielomeningocele deve ser oferecida
cuidadosamente em pacientes selecionadas, em locais com facilidades, recursos e pessoal
habilitado.

Hidrotérax (MONTENEGRO e REZENDE FILHO, 2017)*

O hidrotérax fetal é definido pelo acimulo uni ou bilateral de liquido no espaco entre as
pleuras visceral e parietal. O hidrotérax pode ser primario (quilotérax) ou secundario e sua
prevaléncia atinge 3 a 10:10.000 nascimentos. As repercussdes mecénicas na cavidade toracica
do derrame pleural in utero incluem hipoplasia pulmonar, além de polidramnia (degluticéo) e
hidropisia fetal ndo imune (retorno venoso) quando ha compressdo mediastinal. A mortalidade
perinatal pode atingir 35 a 50%. O quilotorax primario costuma apresentar resolucéo espontanea
em 10 a 20% dos casos com sobrevida de quase 100%; mas também pode estar associado a
trissomia 21, sindrome de Turner e de Noonan. A toracocentese percutanea estaria indicada no
hidrotdérax primério (quilotérax) (Figura 4)

Figura 4 - Toracocentese percutdnea em hidrotérax unilateral. (Adaptada de
Montenegro et al., 2017)

Hérnia diafragmatica congénita (MONTENEGRO e REZENDE
FILHO, 2017)t

Descrita por Bochdaleck em 1848, a hérnia diafragmética congénita (HDC) ocorre por um
defeito no foramen postero-lateral do diafragma, pelo qual visceras abdominais passam para o
interior do torax (Figura 5). A presenca das visceras abdominais na cavidade toracica se comporta
como uma lesdo expansiva, impedindo o adequado crescimento e maturacao dos pulmdes. Desta
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forma, os pulm@es encontram-se diminuidos, sendo o pulméo ipsilateral ao defeito diafragmatico,
0 mais afetado. As ramifica¢fes brénquicas, o nimero de alvéolos e o desenvolvimento arterial
pulmonar também sdo comprometidos.

Defeito
Pulméo posterolateral

comprimido P no diafragma

Intestino
no térax

Saco pericérdico
Pulméo Eventragio
Pulmao comprimido  do diafragma

comprimido

Eventragéo
do diafragma

|- Intestino

Intestino

Diafragma

Figura 5 - Hérnia diafragmatica de Bochdaleck. (Adaptada de Montenegro et al., 2017)

De etiologia pouco conhecida, a incidéncia da HDC é de 1/2.500 a 1/5.000 nascidos Vivos.
Oitenta e quatro por cento das lesdes sdo do lado esquerdo do diafragma, 13% sédo do lado direito
e 3% sdao bilaterais. Em aproximadamente metade dos casos, sdo encontradas outras anomalias
estruturais associadas, anomalias cromossémicas ou sindromes génicas, sendo a taxa de
mortalidade neste grupo perto de 100%. Considerando-se somente casos com HDC isolada, as
taxas de sobrevida neonatais variam de 60 a 70%. Esta alta mortalidade pode ser atribuida a dois
principais fatores: o defeito anatbmico e & hipoplasia e/ou hipertensdo pulmonar, que se iniciam
precocemente no periodo embrionario e se agravam com a herniacdo das visceras para o torax,
ocasionando redugdo do espaco para o desenvolvimento pulmonar.

Ocluséo da traqueia por baldo endoluminal. A técnica denominada FETO (fetoscopic tracheal
occlusion) consiste em fetoscopia com colocagdo na traquéia de baldo endoluminal (Figura 6). A
obstrucdo temporéria da traqueéia, apds a insuflagdo do baldo, determina acimulo de liquido nos
pulmdes que, ao se expandirem, redirecionam as visceras herniadas de volta para o abdémen,
descomprimindo os pulmdes, impedindo a hipoplasia pulmonar.
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Figura 6 - Oclusdo da traqueia por baldo endoluminal.
(Adaptada de Montenegro et al., 2017)

O grupo europeu FETO, em 2011, reuniu a maior casuistica sobre HDC, totalizando 210
casos. A cirurgia somente foi indicada na HDC isolada, com figado alto e/ou hipoplasia pulmonar
grave [relagdo pulmdo-cabeca (RPC) < 1,0)]. O procedimento é realizado entre 26 e 28 semanas
da gestacdo, e a reversao, a retirada do baldo por fetoscopia, com 34 semanas. Sem a operacéo
percutdnea FETO, a sobrevida na hipoplasia grave é de 24% nas hérnias localizadas a esquerda e
de 0% nas que ficam a direita; com a cirurgia fetoscopica, a sobrevida do bebé passou para 50 e
35%, respectivamente. A principal complicacdo da FETO é a RPMP que ocorre em quase 50%
dos casos.

Mais recentemente foi introduzido um novo parametro denominado RPC observado/esperado
(O/E), com o objetivo de eliminar a influéncia da idade gestacional. O O/E é a medida da RPC do
pulmédo contralateral a HDC expressa em porcentagem da média para a idade gestacional. Em
fetos normais, o percentil 2,5 da RPC O/E para ambos os pulmdes é em torno de 60%. A
classificagdo da gravidade da HDC de acordo com a RCP O/E € a seguinte: gravidade extrema <
15%, grave - 15-25%, moderada - 26-35% ou 36-45% com figado alto e leve - > 46%. A RCP
O/E é capaz de predizer a mortalidade neonatal apds a cirurgia. Em uma série recente, com casos
de HDC a esquerda, quase 78% dos neonatos sobreviveram e cerca de 39% destes desenvolveram
doenca pulmonar cronica. Foi significativa a associacdo entre a primeira RCP O/E e a sobrevida
do neonato, assim como o desenvolvimento de doenca pulmonar crénica. A presenca de figado
alto ndo interferiu nos resultados.

Obstrucéo do trato urinario baixo (MONTENEGRO e
REZENDE FILHO, 2017)*

A obstrucéo do trato urinario baixo (lower urinary tract obstruction - LUTO) é uma patologia
caracterizada por dilatacdo da bexiga e hidronefrose bilateral. A incidéncia aproximada é de 2,2
para cada 10.000 nascimentos e € comumente diagnosticada no fim do primeiro ou inicio do
segundo trimestre da gravidez. A etiologia da LUTO inclui a valvula da uretra posterior (VUP),
nos fetos masculinos, atresia ou estenose uretral, nos fetos femininos (Figura 7). A obstrugéo
completa da saida da bexiga, esta associada a elevada mortalidade perinatal devido a hipoplasia
pulmonar e grave les&o renal.
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Diagnostico

O diagnostico é feito por ultrassonografia, que mostra bexiga dilatada, com paredes espessas
(megabexiga), e uretra posterior aumentada (Figura 8). Os ureteres estdo também dilatados e a
hidronefrose € bilateral. Casos de LUTO sédo considerados primarios se nao existem malformacdes
fetais associadas (ultrassonografia morfologica e ecocardiografia normais) e cariétipo fetal
normal.

Demais, a obstrucdo uretral frequentemente resulta na inabilidade do feto em urinar no liquido
amnidtico (LA), o que acarreta oligoidramnia/adramnia. A oligodramnia acentuada leva a
sequéncia de Potter: facies de Potter (implantagdo baixa de orelhas, hipertelorismo, micrognatia),
contratura dos membros inferiores e hipoplasia pulmonar (Figura 9). A megabexiga e o
megaureter podem determinar a ocorréncia da sindrome prune-belly like.

Megabexiga

. Hipoplasia pulmonar

Figura 7 - Valvula de uretra posterior.(Adaptada de Montenegro et al., 2017)

Mais da metade dos fetos com obstrucdo uretral exibe oligodramnia significativa; desses,
aproximadamente 80% morrem. A normodramnia ndo é garantia de sobrevivéncia, mas é sinal de
bom progndstico.

Os rins hiperecogénicos (tecido renal de ecogenicidade similar a 6ssea) cistos corticais renais,
displasia renal (rins hiperecogénicos aumentados, sem diferenciacdo corticomedular e pequenos
cistos corticais) constituem outras alteracdes vistas na LUTO.

A presenca de cistos corticais renais invariavelmente indica displasia. Por outro lado, os cistos
renais podem estar ausentes em mais de 40% dos casos de displasia renal. Outro sinal de displasia
renal é o aumento da ecogenicidade do parénquima renal, embora seja menos preciso do que a
presenca de cistos; vale ressaltar, nem todos os rins hiperecogénicos sao displasicos (valor
preditivo positivo de 90%).

A composicao da urina fetal obtida por vesicocentese é uma maneira de se avaliar a fungdo
renal. A urina fetal obtida por aspiracdo é hipotonica, se for normal a funcéo renal, e isotdnica no
rim displasico. Os melhores marcadores bioquimicos sdo o Na*, o Cl- e a osmolaridade, que
indicam a elevada atividade da reabsorcdo tubular (Tabela 1).
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Tabela 1 — Classificagdo proposta para a obstrugdo do trato urinério baixo fetal (LUTO)
de acordo com a gravidade.

Estagiol Estagio 2 (grave, com Estagio 3 (grave, sugestivo de
(leve) fungdo renal preservada) fungdo renal anormal)
Quantidade de LA Normal Oligoidramnia ou Oligoidramnia, mas usualmente
adramnia adramnia
Ecogenicidade dos Normal Hiperecogénico Hiperecogénico
rins
Cistos corticais Ausentes  Ausentes Podem estar presentes
renais
Displasia renal Ausente Ausente Pode estar presente
Bioquimica Favoravel Favoravel em 3 amostras N3&o favoravel em 3 amostras
urinaria consecutivas consecutivas
Derivagdo vesico- Nao Indicada para prevenir Pode estar indicada para
amnidtica indicada  hipoplasia pulmonar prevenir hipoplasia pulmonar
e grave lesdo renal mas nao grave lesdo renal

A doenga pode progredir nos trés Estagios durante a gravidez. LA, liquido amnidtico.

Outro marcador seletivo de lesdo tubular proximal é a B2microglobulina, encontrada em
grande quantidade na urina anormal. Esses valores devem ser obtidos entre 18 e 30 semanas da
gestacdo na Ultima amostra, de uma série de trés, espacadas de 48 horas.

116459-130704 [ ¥ I120cmMi 1 U/-2004

Figura 8 - Ultrassonografia evidenciando megabexiga e dilatagdo da uretra proximal,
caracteristicas da valvula de uretra posterior (VUP).
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Figura 9 - Sequéncia de Potter. A obstrucéo uretral leva a oligodramnia acentuada que
determina a ocorréncia de facies de Potter, hipoplasia pulmonar e contratura dos
membros inferiores por aconchegamento exagerado. A dilatacdo do sistema urinario
pode levar a sindrome prune-belly like. (Adaptada de Montenegro et al., 2017)

Tratamento

O maior problema no tratamento dos fetos com VUP é saber quais se beneficiariam da
descompressdo in Utero. Fetos com parénquima renal de aparéncia normal, muito embora com
hidronefrose acentuada e volume de LA normal, usualmente ndo necessitariam de tratamento.
Ultrassonografias seriadas podem conduzir a gestacdo até o termo. Por outro lado, casos com
oligodramnia acentuada e obviamente rins displasicos (cistos a ultrassonografia) ndo se
beneficiariam do tratamento in Gtero.

Entre esses dois extremos se situa o grupo relativamente grande de conceptos que se
beneficiariam da cirurgia fetal que, bem indicada, evitaria a lesdo renal e a hipoplasia pulmonar
irreversiveis.

A conduta cirdrgica - derivacdao vesicoamniotica guiada por ultrassonografia (Figuras 10 e
11A) - estaria indicada quando o liquido amnidtico normal comega a diminuir, com aumento da
distenséo vesical e da hidronefrose. Nessas condicdes, a descompressdo da bexiga evita a leséo
renal e restaura o volume de LA, reduzindo o risco de hipoplasia pulmonar. Sdo também pré-
requisitos para a cirurgia fetal: a idade da gravidez < 32 semanas, auséncia de outras malformagdes
em concepto com cariétipo normal.
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Uropatia obstrutiva baixa:
valvula de uretra posterior

' A

Mau prognéstico Diagnéstico ao U/S Bom prognéstico
Gestagéo < 24 semanas Megabexiga Gestagao > 24 semanas
Displasia renal: Hidronefrose Rins de ecogenicidade
rins ecogénicos e cisticos Hidroureter normal e sem cistos
Oligoidramnia Bilaterais Urina hipotdnica
Urina isotdnica Sem outras anomalias

Outras anomalias

u/s

Interrupgao 2/2 semanas

Diminuigio do LA

Normoidramnia e ”
5 Aumento da hidronefrose
[ hidronefrose estavel J [ e da megabexiga ]

.

Gestagédo a Gestagao Gestagao
termo > 32 semanas < 32semanas
l l Cariétipo normal e O
Interrupgao Cirurgia fetal

* Shunt vesicoamniético
« Ablacao a laser

Figura 10 — Algoritmo para tratamento da valvula de uretra posterior. US, ultrassonografia. (Adaptada
de Montenegro et al., 2017)

A intervencdo fetal é oferecida apds o diagnostico de LUTO grave entre 16 e 34 semanas, na
presenca de oligodramnia/adramnia e exames da funcéo renal normais. Apds o procedimento, sdo
realizados exames sonograficos semanais. Na eventualidade de deslocamento do shunt ou
obstrucdo com recorréncia do aumento da bexiga, uma colocagdo repetida do shunt € oferecida a
paciente.

Atualmente a laser-coagulacdo das VUP pode ser realizada por cistoscopia fetoscopica,
técnica introduzida por Quintero, em 2000 (Figura 11B). Esse procedimento viria a substituir o
tratamento da LUTO com a derivagdo vesicoamniotica, cujos resultados ndo foram satisfatérios
(malogro de 25 a 50%) pelas constantes obstrugdes e deslocamentos do sistema de drenagem.
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Figura 11 — A. Shunt vesicoamniotico. B. Cistoscopia: laser ablacdo. (Adaptada de
Montenegro et al., 2017)

Outra vantagem da laser-coagulacdo fetoscdpica € que, ao tratar a causa da obstrucdo na
gestacdo, elimina-se a necessidade de cirurgia uroldgica po6s-natal para corrigir a anomalia
anatomica.

Investigacao recente (RUANO et al, 2016)° refere que os pacientes com LUTO podem se
categorizados em trés Estagios (Tabela 2):

Estéagio 1. O primeiro grupo tem nivel de LA (apds 18 semanas) e fungdo renal fetal normais
(bioquimica urinaria favoravel e sem evidéncia de cistos renais/displasia). Para esse Estagio 1, é
recomendada conduta pré-natal expectante com ultrassonografias semanais, e indicacdo para
intervencdo fetal apenas presente oligodramnia (ap6s 18 semanas de gestacdo). Esse grupo de
pacientes tem obstrucdo uretral parcial. Na série, os fetos nesse Estagio 1 sobreviveram e
apresentaram funcao renal normal com 6 meses de idade.

Estagio 2. O segundo grupo tem oligoidramaia (apds 18 semanas) e grave hidronefrose
bilateral, mas funcéo renal normal. Esse grupo deve se beneficiar da derivacdo vesicoamniética
com o objetivo de prevenir a hipoplasia pulmonar grave e posterior deterioracdo da funcéo renal.
No global, a sobrevida nesse grupo foi de 75%, com 33% dos pacientes sendo dependentes de
diélise (estagio terminal da doenca renal) com 6 meses de idade.

Estagio 3. O terceiro grupo tem oligodramnia/adramnia (ap6s 18 semanas) e grave
hidronefrose bilateral, mas j& com sinais de fungdo renal anormal (achados ultrassonogréficos
sugestivos de cistos corticais renais e/ou displasia e/ou bioquimica urinaria ndo favoravel). Neste
grupo, a intervencdo fetal parece ndo ser capaz de reduzir a gravidade do comprometimento renal
e, portanto, a derivacao vesicoamniética ndo é aconselhada. Foram identificados sete fetos com
esse perfil e uma gestagéo foi interrompida nesse grupo. Um infante sobreviveu, embora com
insuficiéncia renal aguda requerendo dialise. Os infantes restantes nesse grupo morreram
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imediatamente ap0s o parto devido a grave hipoplasia pulmonar. Estudos posteriores sdo
indicados no Estagio 3 para investigar o possivel beneficio da deriva¢do vesicoamnidtica ou de
amnioinfusBes seriadas nessa populacdo para prevenir a morte pds-natal decorrente de grave
hipoplasia pulmonar.

Por fim, nos casos de LUTO a época e a via do parto estdo norteadas pelas indicacdes
obstétricas.

Tabela 2 - Indicadores prognosticos na valvula de uretra posterior (VUP) (MONTENEGRO e
REZENDE FILHO, 2017).

Prognostico

Parametro ‘ Bom ‘ Ruim

Idade do diagnoéstico (semanas) >24 <24

Outras malformacdes ‘ N&o ‘Sim

USG

Rim ‘ Hidronefrose ‘ Ecogénico e cistos
Liquido amniético Normal Oligodramnia
Urina fetal ‘ ‘

Na* (mEg/l) <100 >100

Cl - (mEq/I) \ <90 \ >90
Osmolaridade (mOsm) <210 >210
Microglobulina-B (MG/1) \ <2 \ >2

Adaptada de Twining, 2000
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