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RESUMO

Introdugdo: As cardiopatias congénitas (CC) sdo os defeitos congénitos de maior prevaléncia. O diagndstico precoce, especialmente quando ha repercussdo
fetal e neonatal, possibilita o planejamento do parto em unidades adequadas para o atendimento desses recém-nascidos. Objetivo: O objetivo deste estudo
foi apresentar uma atualizagdo sobre o manejo pré e pds-natal de algumas das principais CC criticas estruturais e arritmias com importante repercussao
hemodinamica fetal e neonatal, como a transposi¢do das grandes artérias (TGA), a anomalia de Ebstein, o bloqueio atrioventricular total (BAVT) e a
taquicardia supraventricular por reentrada (TSVP). Fonte de dados: A metodologia foi realizada por revisdo narrativa de artigos relevantes dessas
cardiopatias, com enfoque na atualizagdo da pratica clinica. Fonte de dados obtida apds busca no PubMed, LILACS e no Google Scholar. Sintese dos dados:
As CC criticas e as arritmias com repercussdo hemodinamica necessitam de uma abordagem terapéutica especifica, sendo fundamental salientar alguns
topicos sobre o atendimento desses pacientes. Conclusdes: A detecgdo precoce facilita o aconselhamento parental, possibilita melhor planejamento do
parto e otimiza a conduta terapéutica pés-natal, reduzindo, assim, as taxas de morbidade e mortalidade relacionadas as cardiopatias.

Palavras-Chave: Cardiopatias Congénitas; Coracdo Fetal; Recém-Nascido.

ABSTRACT

Introduction: Congenital heart diseases (CHDs) are the most prevalent
congenital defect. Early diagnosis, especially when there are fetal and
neonatal repercussions, enables the planning delivery in units equipped
to care for these newborns. Objective: This study aimed to present an
update on the prenatal and postnatal management of some of the main
critical structural CHDs and arrhythmias with significant fetal and
neonatal hemodynamic repercussions, such as transposition of the great
arteries (TGA), Ebstein's anomaly, complete atrioventricular heart block
(CAVB), and reentrant supraventricular tachycardia (SVT). Data source:
The methodology comprised a narrative review of relevant articles on
the mentioned CHDs, with a focus on updating clinical practice. Data was
obtained after searching PubMed, LILACS, and Google Scholar. Data
synthesis: Critical CHDs and arrhythmias with hemodynamic
repercussions require a specific therapeutic approach, and it is essential
to highlight some topics regarding the care of these patients.
Conclusions: Early detection facilitates parental counseling, enables
better birth planning, and optimizes postnatal therapeutic management,
thereby reducing morbidity and mortality rates related to heart disease.
Keywords: Congenital heart disease; Fetal heart; Newborn.
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RESUMEN

Introduccion: Las cardiopatias congénitas (CC) son las mas prevalentes.
El diagndstico precoz, especialmente cuando existe impacto fetal y
neonatal, permite planificar el parto en unidades adecuadas para la
atencion de estos recién nacidos. Objetivo: El objetivo de este estudio
fue presentar una actualizacidén sobre el manejo prenatal y posnatal de
algunas de las principales CC estructurales criticas y arritmias con
impacto hemodinamico fetal y neonatal significativo, como la
transposicion de las grandes arterias (TGA), la anomalia de Ebstein, el
bloqueo auriculoventricular completo (BAVC) y la taquicardia por
reentrada supraventricular (TSV). Fuente de los datos: La metodologia
se llevd a cabo mediante una revision narrativa de articulos relevantes
sobre estas cardiopatias, con énfasis en la actualizacién de la préctica
clinica. La fuente de los datos se obtuvo tras busquedas en PubMed,
LILACS y Google Académico. Sintesis de los datos: Las CC criticas y las
arritmias con impacto hemodinamico requieren un enfoque terapéutico
especifico, y es fundamental destacar algunos aspectos relacionados con
la atencion de estos pacientes. Conclusiones: La deteccion temprana
facilita la orientacién parental, permite una mejor planificacion del parto
y optimiza el manejo terapéutico posnatal, reduciendo asi la morbilidad
y la mortalidad relacionadas con las cardiopatias congénitas.

Palabras Clave: Cardiopatias Congénitas; Corazon Fetal; Recién Nacido.
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INTRODUCAO

A incidéncia de cardiopatia congénita
(CC) é de aproximadamente 1%, sendo uma
importante causa de mortalidade no periodo
neonatal. O diagndstico pré-natal da CC
possibilita melhor manejo pré-natal e pés-natal
e o planejamento do parto, minimizando a
mortalidade perinatal relacionada a
malformagao cardiaca. O rastreio e diagndstico
pré-natal da CC é realizado por exames de
ultrassom morfolégico de primeiro e segundo
trimestre e o ecocardiograma fetal, sendo este
ultimo realizado em geral apds 18 semanas
(idealmente entre 24 e 28 semanas de
gestacdo).

Quando nao diagnosticadas no periodo
fetal, o “teste do coracdozinho” (= saturacdo
periférica de oxigénio mensurada por oximetria
de pulso no membro superior direito e em um
dos membros inferior, correspondendo a
avaliacdo pré e pds-ductal, respectivamente) é
um procedimento nao invasivo que possibilita a
deteccdo de CC criticas antes da alta da
maternidade (sensibilidade 76% e especificidade
99%).

As CC possuem um amplo espectro de
apresentac¢des, desde defeitos menores sem
repercussdes hemodinamicas até CC criticas e
ou arritmias potencialmente de risco.! Neste
ultimo grupo, os recém-nascidos (RNs) sdo
clinicamente instaveis logo apds o nascimento,
necessitando de uma abordagem terapéutica
especifica e/ou interven¢des hemodinamicas e

O

cirurgicas. O objetivo deste trabalho é sinalizar
alguns topicos na sala de parto que devem ser
salientados diante do recém-nascido cardiopata.

METODO

A metodologia foi realizada por revisao
narrativa de artigos relevantes sobre as
principais CC criticas estruturais e arritmias com
importante repercussdao hemodinamica fetal e
neonatal. Foi realizada busca no PubMed, LILACS
e no Google Scholar e selecionados os estudos
com enfoque no pré-natal e pds-natal da CC.

MANEJO PRE E POS-NATAL

A detecdo pré-natal da CC possibilita
planejamento do parto e o manejo terapéutico
mais eficaz. O momento indicado do parto
raramente deve ser modificado na presenca da
CC. A literatura mostra que os pacientes com CC
nascidos entre 39 e 40 semanas apresentam
menor morbidade e mortalidade em
comparagdo com aqueles nascidos prematuros.*
Constituem excecbes as cardiopatias com
repercussao hemodinamica fetal que evoluem
progressivamente, ocasionando insuficiéncia
cardiaca congestiva (ICC), hidropisia intrautero
podendo evoluir ao ébito.?

Podemos classificar em quatro niveis de
cuidado na sala de parto, baseado no tipo de CC
e a sua possibilidade de instabilidade ao
nascimento (Quadrol).3
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Quadro 1 - Planejamento perinatal estratificado para cardiopatias congénitas

Nivel de Definicio Eé(:rr:i’c):::t‘ijae Planejamento Pré- Parto RecomendacGes para
Cuidado N . Natal a Sala de Parto
Congénita
ﬁ\cstzebrﬂi dade (.el;(e-sgf,: c(?l? SDZIX\I/t) Agendar avaliagio
A s S ambulatorial com Parto vaginal Manejo de rotina na

1 hemodinamica nas . . N
primeiras semanas | ® Arritmias card.llolc:\gla espontaneo sala de parto
de vida benignas pediatrica

® Lesdes
dependentes do
canal arterial ou
fisiologia complexa,
cc com 4
estabilidade ;c;r:;ssri?j\;zveelde Criar plano de .
hemodindmica na | jntervencio ou cwdaf:I‘os p~ara !’artoyagmal ou Iniciar prostaglandina
sala de parto, mas | cjrurgia rfeonatal estabilizagdo na s:ala indugdo. - em baixa dose para

2 que requer | (ex 'gSHCE stresia de parto e manep Neonatologista lesdes dependentes
intervengdo ou uI-r-nonar,com neonatal no ho.sp~|tal presente na sala do canal arterial
Girurgia antes da Eepto integro local, com previsdo de parto

X ’ de transporte
alta hospitalar truncus arteriosus)
® Taquiarritmias
ndo sustentadas ou
controladas
* TGA com forame
oval restritivo
o Tetralogia de
Fallot com agenesia | Equipe cirdrgica de Equipe preparada para
da VP e disfungdo plantdo ou, na Inducdo planejada | realizar
) miocardica impossibilidade, (39 semanas). atriosseptostomia por
CC com risco de x
. - . coordenar Parto em centro baldo ou ECMO.
instabilidade e Anomalia de - ; .

3 . . . . transferéncia com UTI neonatal Considerar terapia
imediata apds o Ebstein grave . . =
nascimento urgente para centro e equipe de para hipertensdo

o SCEH com septo terciario com cardiologia pulmonar. Iniciar

atrial restritivo cirurgia cardiaca pediatrica prostaglandina

neonatal imediatamente

® Arritmias

sustentadas ou BAV

com insuficiéncia

cardiaca

® SCEH com septo

interatrial integro

* TGA com septo
CC com interatrial com Inicia‘r prostéglan.dina.
instabilidade restricio severa PIan(? o Considerar cirurgia
esperada que e/ou canal fechado multidisciplinar, ) . par.a .

4 requer ) com.parto em . Cesdrea planejada atrlos-septostomla e
. ~ * Anomalia de servico com cirurgia | (38-39 semanas) terapia para
intervengao Ebstein ou cardiaca e equipe hipertensdo pulmonar.
cirdrgica urgente Tetralogia de Fallot irdrei i i
na sala de parto € cirdrgica pronta Avaliar necessidade de

com agenesia VP e ECMO
hidropsia

® Arritmias com

hidropsia

CC — Cardiopatia congénita; CIA — Comunicagdo interatrial; CIV — Comunicagdo interventricular; DSAV — Defeito do septo atrioventricular; SCEH —

Sindrome do coragdo esquerdo hipopldsico; TGA — Transposigdo das grandes artérias; VP- valva pulmonar; ECMO — Oxigenagdo por Membrana

Extracorpérea; BAV — Bloqueio atrioventricular.

Fonte: Adaptado de Donofrio MT, Skurow-Todd K, Berger JT, McCarter R, Fulgium A, Krishnan A, Sable CA. Risk-stratified
postnatal care of newborns with congenital heart disease determined by fetal echocardiography. J Am Soc Echocardiogr.
2015;28(11):1339-1349. doi: 10.1016/j.echo.2015.07.005.
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SITUACOES ESPECIAIS

Algumas CC criticas, inclusive com
diagnodstico prévio através da ecocardiografia
fetal, que representam apenas 35-40% desses
casos,” necessitam de um planejamento
estratégico para obter uma satisfatdria
evolugdo. Dentre essas, estao:

1. Sindrome do coragao esquerdo hipoplasico
(SCEH)

Entendendo

A SCEH, também chamada hipoplasia do
coracdo esquerdo, descreve um espectro de
malformacdes cardiacas caracterizadas por
hipodesenvolvimento do lado esquerdo do
coracdo, com obstrucdo severa das vias de
entrada (valvula mitral) e saida (valvula aédrtica e
aorta) do ventriculo esquerdo (Figura 1).°

Incidéncia

Corresponde a 7,5% das cardiopatias
congénitas em recém-nascidos, e é responsavel
por 25% dos débitos por CC na primeira semana
de vida.®> De 25 a 30% dos portadores de SCEH
apresentam anormalidades do sistema nervoso
central.

Diagndstico pré-natal

No feto, o ventriculo direito fornece
sangue para a circulagdo sistémica através do
canal arterial. Apds o parto, com a reducdo da
resisténcia vascular pulmonar, hd aumento do
fluxo pulmonar e maior retorno venoso para o
atrio esquerdo (AE). Para a sobrevida, torna-se
essencial a existéncia de um forame oval (FO)
adequado, que permita o fluxo do AE para o
atrio direito (AD) e, consequentemente, para o
ventriculo direito (VD).® Outro fator importante

O

€ a permeabilidade do canal arterial (CA), que
garante o fluxo sistémico para a aorta
descendente.

Manejo pos-natal

O inicio imediato da administracdo de
prostaglandina E1 ¢é fundamental para a
manutencdo da perfusdo sistémica.” A
realizacdo do ecocardiograma permite avaliar as
dimensdes e o fluxo através do FO. Quando
restritivo com dimensdes reduzidas, indica-se a
atriosseptostomia por baldo (procedimento de
Rashkind) para ampliar o canal de comunicagao
entre os atrios.®2 Esses procedimentos sdo
importantes para a estabilizacdo inicial do
recém-nascido. A sobrevivéncia de neonatos
com SHCE depende de uma série de trés
cirurgias paliativas que visam estabelecer uma
fisiologia do tipo Fontan, que separa as
circulagbes sistémica e pulmonar. Nessa
fisiologia, o ventriculo direito assume o papel do
ventriculo sistémico, levando sangue oxigenado
para o corpo, enquanto o sangue nao oxigenado
se dirige diretamente das veias cavas para a
circulacdo pulmonar. O primeiro estagio -
cirurgia (C) de Norwood -, realizado na primeira
semana de vida, garante a estabilizacao inicial. O
segundo estdgio ocorre por volta dos 4 a 6 meses
de vida, e o terceiro estagio é tipicamente
concluido por volta dos 2 anos de idade.’
Podemos indicar como alternativa da C de
Norwood nos neonatos de alto risco, o
procedimento hibrido como aqueles com
prematuridade, baixo peso ao nascer (<2 kg) ou
comorbidades significativas.!® Essa abordagem
menos invasiva combina cateterismo cardiaco e
um procedimento cirdrgico sem circulacdo
extracorporea, ou seja, a bandagem bilateral das
pulmonares e a colocacdo de stent no canal
arterial. A Figura 1 ilustra o manejo pds-natal do
RN com SCEH.
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Figura 1 - Desenho esquematico das caracteristicas anatébmicas e o fluxograma ilustrando o manuseio
pds-natal do RN com SCEH. AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo
esquerdo; Ao: aorta; AP: artéria pulmonar; PGN: prostaglandina; C: cirurgia Norwood 1 (= cirurgia
complexa em que é criada uma neoaorta combinando-se a aorta hipoplasica e a artéria pulmonar
proximal, a artéria pulmonar distal é fechada e uma fonte de fluxo sanguineo pulmonar é estabelecida

pois o VD fica conectado a neoaorta).

2. Transposicdo das grandes artérias (TGA)
Entendendo

A TGA é CC na qual a aorta esta
conectada ao VD e a artéria pulmonar ao VE e,
assim, uma circulagdao em paralelo, necessitando
de comunicagdes intracardiacas para permitir a
sobrevida.!* Apds o nascimento, ocorre
diminuicdo da resisténcia vascular pulmonar
(RVP), levando ao aumento do fluxo pulmonar e
do retorno venoso ao AE. Esse aumento
pressorico no AE pode causar fechamento
parcial ou total do FO, reduzindo o shunt atrial
(AE=>AD) e prejudicando a oxigenacgdo do VD e
da aorta (Figura 2).12

Incidéncia

A TGA é a uma cardiopatia cianogénica
mais frequente no periodo neonatal e equivale a
5 a 7% de todas as CC. Observa-se prevaléncia
maior no sexo masculino, com relacdo 2:1, em
conceptos de grdvidas com diabetes pré-

O

Shunt atrial

nao

restritivo

SCEH

Na sala de parto

PGN

Ecocardiograma
na UTl neonatal

Shunt atrial

. Atriosseptostomia
restritivo P

(Rashkind=cateter-
balao)

C Norwood

gestacional.

Diagndstico pré-natal

O diagndstico é possivel através da
ecocardiografia fetal, sendo importante fator no
prognéstico podendo reduzir a morbidade e
mortalidade relacionada a essa CC. Salientamos
gue apesar do avanco tecnoldgico, o diagnéstico
pré-natal da TGA ainda ¢ baixo (<50%)
principalmente na TGA simples, ou seja, com
septo interventricular integro, pois a imagem do
coracdo fetal no plano de quatro camaras é
normal nesses casos.

Manejo pds-natal

A ecocardiografia é fundamental para
avaliar o FO ou comunicacdo interatrial (CIA). Em
casos em que o shunt atrial é restritivo, realiza-
se atriosseptostomia por baldo (procedimento
de Rashkind) para estabilizar o recém-nascido.3
A administracdo de prostaglandina E1 (PGE1) e a
atriosseptostomia sdo praticas recomendadas
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para manter a circulagdao entre atrios antes da
correcao anatbmica, ainda que a simples
permeabilidade do CA ndo seja suficiente para
impedir hipdxia e acidose.!3 Em certas situagdes,
a TGA pode estar associada a hipertensao
pulmonar, causando shunt do CA da direita para
a esquerda, resultando em “cianose paradoxal”
(saturacdo pré-ductal menor que pds-ductal).*
Nessas apresentacdes clinicas, sdao indicados
vasodilatadores pulmonares como milrinona e

oxido nitrico (NO) para preservar a oxigenacao
cerebral e melhorar a hemodindmica.’> A
corregao cirurgica atual da TGA - cirurgia de
Jatene (switch arterial) - deve ser realizada
idealmente entre 7 dias e 3 semanas de vida,
antes da regressao do ventriculo esquerdo com
queda sustentada da RVP.'® A Figura 2 ilustra o
manuseio pés-natal do RN com TGA simples (=
TGA sem outras malformagdes associadas).

Figura 2 - Desenho esquematico da circulacdo em paralelo e o fluxograma ilustrando o manuseio pés-
natal do RN com TGA simples (= TGA sem outras malformacées associadas). VCS: veia cava superior; VCI:
veia cava inferior; AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; vp: veia pulmonar; Ao: aorta; AE: atrio
esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; P: artéria pulmonar; PGN: prostaglandina. C: cirurgia Jatene (=

cirurgia de troca das artérias).

(sem malformacoes cardiacas associadas)

TGA simples

3. Anomalia de Ebstein

Entendendo

A anomalia de Ebstein é definida como o
deslocamento apical da implantacdo da valva
tricuspide (VT). Decorre da falha na delaminacao
das suas cuspides durante a cardiogénese.
Assim, a VT ndo se encontra em topografia
habitual dentro do VD, e sim deslocada em
direcdo a ponta do coracdo. Isso resulta em uma

O

Shunt atrial

restritivo

Ecocardiograma
na UTIl neonatal

PGN

Shunt atrial

restritivo Atriosseptostomia

(Rashkind= cateter-
balao)

C Jatene

reducdo do VD funcional causado por
“atrializacdo” da sua via de entrada (Figura 3).
Quanto maior o deslocamento das suas cuspides
septal e inferior, menor serd o VD funcional e
maiores serdo os sintomas.!’

Incidéncia e etiopatogenia
Ocorre numa frequéncia de 3 a 7% das

cardiopatias fetais e em 1 a cada 20.000 nascidos
vivos. A anomalia de Ebstein tem sido associada
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a ingestdo materna de carbonato de litio, droga
utilizada para tratar psicose maniaco-
depressiva, aventando que o litio seja um
teratégeno especifico.!®

Diagndstico pré-natal

O diagndstico fetal da anomalia de
Ebstein é feito pelo plano 4 cdmaras do coracao
fetal no ultrassom. O deslocamento apical do
anel valvar tricdspide verdadeiro acima de
8mm/m? em relacdo ao anel mitral confirma o
diagnodstico.’® Ha risco de disfun¢do cardiaca
com cardiomegalia resultante do aumento da
insuficiéncia  tricispide, taquiarritmia e
aparecimento de  hidropisia  fetal. A
cardiomegalia precoce pode comprometer
desenvolvimento normal dos pulmdes. Nao raro
ocorre Obito neonatal fetal por shunt circular
precoce por dificuldade ventilatéria.

Manejo pos-natal
Nao raro, ocorre 6ébito neonatal fetal por

dificuldade ventilatoria nos casos mais severos.
O agravamento das condi¢des intrautero pode

indicar a resolucdo da gestacdo antes da
maturidade pulmonar. O parto deve ser
realizado em hospital tercidrio, sob os cuidados
de equipe de cardiologia pediatrica e cuidados
intensivos pediatricos. Nas formas graves de
anomalia de Ebstein associadas ao hipofluxo
pulmonar, a cianose é severa, sendo indicada a
prostaglandina E1 para manter o canal arterial
pérvio e posterior a cirurgia paliativa (shunt
sistémico-pulmonar).

Nas apresentacbes da anomalia de
Ebstein menos graves, encontramos graus
variados de cianose, que em geral, diminui apds
os primeiros dias ao cair a resisténcia vascular
pulmonar. Nas apresentacées da anomalia de
Ebstein com insuficiéncia cardiaca congestiva,
estdao indicadas as aminas e diuréticos. As
arritmias, quando presentes, necessitam
tratamento antiarritmico (amiodarona,
propafenona, entre outros). A cirurgia corretiva
pode ser a plastia da valva, sendo atualmente a
técnica mais utilizada na reconstrucdo conica da
valva tricuspide descrita pela equipe do Dr. José
Pedro da Silva, a ser realizada, em geral entre 12
e 18 meses.?%?! A Figura 3 ilustra o manuseio
pds-natal.

Figura 3 - Desenho esquematico das caracteristicas anatémicas e o fluxograma ilustrando o manuseio
pos-natal do RN com anomalia de Ebstein. AD: atrio direito; VD: ventriculo direito; AE: atrio esquerdo;
VE: ventriculo esquerdo; M: valva mitral; T: valva tricuspide; PGE1: prostaglandina E1; BT: cirurgia de
Blalock-Taussig (anastomose sistémico-pulmonar); ECMO: circulagdo de membrana extracorpoérea; C:
Starnes: fechamento da valva tricuspide + BT mantendo ou ampliando CIA; “Cone”: técnica de cone da
valva tricuspide (= reposicionamento da valva tricispide).

Ebstein: IC,
arritmia

!

IC- aminas, diuréticos
Arritmia- amiodarona,
propafenona

O

Ebstein grave

com

Ebstein grave
com atresia
pulmonar

|
3

cardiomegalia
importante,
hipoplasia
pulmonar
(shunt circular)

Ebstein
moderado

Cirurgia

Se estabilizar:

neonatal: BT

id cirurgia
neonatal*Starnes
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4, Arritmias

4.1. Blogueio Atrioventricular Total

(BAVT)

Entendendo

No bloqueio atrioventricular completo
(BAVT) ou total, hd uma dissociagdo completa
entre a atividade atrial e a ventricular, com
frequéncia ventricular usualmente abaixo de 60
bpm.??

Incidéncia

Ocorre em 1 a cada 15 a 20 mil nascidos
vivos, com mortalidade global elevada, sendo
75-90% no BAVT associado a cardiopatia
estrutural e cerca de 20% no BAV autoimune
com coragao estruturalmente normal. O BAVT
pode ocorrer em fetos sem cardiopatia
estrutural ou estar associado a cardiopatias
como o isomerismo esquerdo (14-42% dos
casos), a transposicdo das grandes artérias
congenitamente corrigida e o defeito do septo
atrioventricular (DSAV) desbalanceado. Nos
fetos sem cardiopatia estrutural, o BAVT
congénito autoimune é o mais frequente. O risco
para BAVT fetal em gestantes com anticorpos
anti-RO e/ou anti-La positivo (s) é de 1-5%, e nas
com hipotiroidismo o risco é 9 vezes maior, e 0
risco de recorréncia de 11-19% (filho anterior
com BAVT).2 Agentes anticonvulsivantes, acido
retinoico, infec¢des virais também podem estar
relacionados a BAVT ndo autoimune e sem
doenca estrutural.?3

Diagndstico e manejo pré-natal

No ecocardiograma, a avaliacdo da
frequéncia cardiaca fetal (FCF) e do ritmo é
realizada pelo registro da avaliacdo simultanea
da sistole atrial e ventricular. Em geral,
habitualmente, utilizamos o Doppler para

O

registro dos fluxos de via de entrada (mitral) e
saida do ventriculo esquerdo (adrtico), em que a
onda A do fluxo mitral representa a sistole atrial
e o adrtico a sistole ventricular (V). Assim, a
mensuracdo do tempo entre as ondas A e V
reflete a conducdo elétrica atrioventricular, e
sua correlacdo com PR mecénico ja foi validada,
possibilitando para detectar anormalidades da
condugao AV como o bloqueio
atrioventricular.?32

No BAV automimune, a passagem
passiva via placentaria dos autoanticorpos
ocorre a partir de 11s e o > periodo de risco para
BAVT estd entre 18-24s. Assim, a Diretriz
Brasileira de Cardiologia Fetal recomenda:
monitorar FCF e intervalo AV  por
ecocardiograma fetal seriado semanal entre 18-
26 semanas (s) de gestacdo. Apds 26s, avaliar a
cada 4 semanas se o intervalo AV (=PR
mecanico) se mantiver estavel ou for normal e
se ocorrer aumento progressivo desse intervalo
ou se for maior que 150ms, manter avalia¢ao
semanal.??

Nesse cenario sao considerados com alto
risco para evolugao com BAVT fetal: maes com
altos titulos de anti-Ro/anti-SSA (> 50U/ml) e
subtipos anti-Ro kD52, anti-Ro kD5260 e 48 kD
La (anti-SSB) e fetos com ecogenicidade atrial
aumentada e/ou insuficiéncia tricuspide
moderada ou importante.?>2® O monitoramento
da funcao cardiaca fetal é crucial nos fetos com
BAV.

N3o existe uma diretriz para avaliacdo da
funcdo cardiaca fetal como existe na avaliacdo
anatébmica e vdrios parametros podem ser
utilizados para essa avaliacdo. O escore
cardiovascular, também conhecido com escore
dos 10 pontos, foi validado pelo Prof. James
Huhta e combina pardmetros bdasicos Doppler
ultrassonograficos. Esse escore é utilizado para
avaliar fetos em risco para insuficiéncia cardiaca
e avalia predicdo de risco para hidropisia e
mortalidade perinatal.?>?” A Figura 4 ilustra o
manuseio pré-natal do BAVT.
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Figura 4 - Desenho esquematico do sistema de conducao elétrica do corac¢do e o fluxograma ilustrando
0 manuseio pré-natal do bloqueio atrioventricular total (BAVT). VCS: veia cava superior; NS: n6 sinusal;
AD: atrio direito; NAV: n6 atrioventricular; E: esquerdo; D; direito; FP: fibras de Purkinge; VD: ventriculo
direito; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; HCQ: hidroxicloroquina; IGIV: imunoglobulina
intravenosa; s: semanas; MP: marcapasso; PT: prematuridade.?223:2829,30,31

Prevengao BAVT autoimune;
filho anterior BAVT: HCQ

Feto com BAVT autoimune
(sem cardiopatia estrutural)

Feto com BAVT e
cardiopatia estrutural

FCF< 50 bpm Expectante

Beta agonistas: salbutamolou |

sem maturidade
pulmonar (26s e 34s)

Feto com maturidade
pulmonar> 34s

terbutalina
Disfuncao mio: IGIV 1g/ Kg 4/4s

Considerar parto*:
implante neonatal MP
*risco vs beneficio PT

Planejar parto* para
implante neonatal MP

Manejo pds-natal

O recém-nascido hemodinamicamente
estavel, com FC> 50 bpm, assintomatico, ndo
tem urgéncia no implante do MP. Nos hidrépicos
e/ou FC<50 bpm, o parto deve ser planejado
para implante pés-natal imediato do
marcapasso cardiaco. O pediatra, na sala de
parto, deve observar sinais de
comprometimento cardiovascular, como
palidez, ma perfusdo: prover suporte oxigénio,
combater a hipotermia e instalar ECG monitor.
Se BAVT com sinais de baixo débito: epinefrina
0,01 mg/kg/ via intravenosa ou 0, 1m/kg
endotraqueal ou atropina 0,02 mg/kg/dose IV
(dose minima 0,1mg e maxima 0,5 mg). Infusdo
continua de epinefrina ou, ainda, quando
disponivel, de isoproterenol, podem ser
instaladas para suporte hemodinamico pré-
implante do marcapasso cardiaco.?*3%3! Nos
casos em que o parto ocorreu em hospital sem
recursos de cirurgia cardiaca, o marcapasso

O

transcutdaneo pode ser wuma alternativa
temporéria até o transporte do RN.32

Como instalar o MP transcutaneo? No
mesmo equipamento utilizado para
cardioversdo, gire o botdo (seta) alterando para
o modo marcapasso, defina modo do
marcapasso como assincrono, defina a FC
desejada como a adequada para idade e a
selecione a corrente a ser utilizada (em geral
iniciamos com 5 mA, considerando aumentar
para 10mA), troque as pdas de CV para adesivos.
Os adesivos devem ser colocados em posicao
anteroposterior no térax ou infraclavicular e
apice cardiaco (distancia de 4 cm entre os
adesivos). Para avaliar se a corrente elétrica do
MP esta eficaz: observe o aumento da FC e a
presenca de espicula do marcapasso antes do
QRS ao ECG monitor.33

4.2. Taquicardias

As taquiarritmias podem ser divididas
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em: taquicardia sinusal (TS), taquicardia
supraventricular (TSV) e taquicardia ventricular
(TV). O tipo mais comum é a TSV, responsdvel
por aproximadamente em 70% a 90% dos casos
no periodo fetal, atrioventricular (AV) com risco
de progressdo para hidropisia de 30% a 40%.3%3>

Taquicardia supraventricular (TSVP)

Entendendo

A taquicardia supraventricular por
reentrada é o tipo mais comum de taquicardia
no feto e na crianca. Em geral, é causada por um
circuito de reentrada no qual o né AV conduz o
impulso por via anterdgrada dos atrios para os
ventriculos, e uma via acessoria rdpida conduz o
impulso ventricular de volta para os atrios. As
frequéncias atrial e ventricular sdo idénticas,
com FC fetal de 220 a 300 bpm com conducao
1:1 e relagdo VA/AV < 1 (intervalo VA curto).3%%

Incidéncia

A maioria dos coragoes é
estruturalmente normal, mas a anomalia de
Ebstein é conhecida por estar associada a vias
acessorias. Durante a pandemia de Covid-19,
alguns estudos demonstraram um aumento
significativo na incidéncia de taquicardia
supraventricular, provavelmente como
resultado da hipdxia fetal causada pela infeccao
do SARS CoV-2 na placenta.36:37

Diagndstico e manejo pré-natal

A frequéncia cardiaca fetal pode ser
avaliada e monitorada pela ultrassonografia com
Doppler e pela Ecocardiografia fetal. O
diagnéstico pré-natal da TSVP pode ser realizado
de forma ndo invasiva pela andlise do Doppler ou
pela analise dosa movimentos causados pelas
contragGes atriais e ventriculares durante a
sistole. A sistole atrial corresponde a onda A no
Doppler das valvulas AV, por Doppler
convencional ou tecidual, e no Doppler venoso
(veia pulmonar, veia cava e ductus venosus) e via
modo M pela contracdo da parede atrial. A
sistole ventricular é identificada pelo Doppler do

O

fluxo adrtico ou pulmonar, ou pelo movimento
sistolico da parede ventricular no modo
M.13:2223-25 O escore cardiovascular (escore dos
10 pontos), que combina parametros basicos
Doppler ultrassonograficos, é utilizado para
avaliar sinais de insuficiéncia cardiaca. O manejo
pré-natal estd descrito no fluxograma da Figura
5.

Manejo pos-natal

No recém-nascido (RN) com taquicardia
supraventricular  (TSVP), classicamente a
frequéncia cardiaca (FC) estard acima de 220
bpm, com onda P ausente ou anormal, QRS
estreito (duracdo < 0,09 segundos) e FC nao
variavel (intervalo R-R regular) ao ECG monitor
ou 12 derivagdes. O ECG ndo deve atrasar a sua
conduta; assim, para a conduta inicial, o ECG
monitor é suficiente. Na TSVP, com instabilidade
hemodinamica (sinais de baixo débito cardiaco
ou insuficiencia cardiaca): suporte de oxigénio,
ECG monitor, monitorar pressao arterial e
oximetria e cardioversdo elétrica sincronizada
na carga inicial de 0,5 a 1 J/kg aumentado até 2
J/kg nas cargas subsequentes.

Atencdo para a cardioversdo (CV):
material de reanimac¢dao cardiopulmonar em
“modo de espera”, analgesia pré-CV, e gel
condutor para evitar queimadura da pele. Todos
esses procedimentos ndo devem atrasar a CV.
Na presenga acesso venoso, a adenosina pode
ser utilizada. Na TSVP, com estabilidade
hemodindmica (sem sinais de baixo débito
cardiaco ou insuficiéncia cardiaca): suporte de
oxigénio, ECG monitor, monitorar pressao
arterial e oximetria, manobra vagal (gelo na
face) e no insucesso da manobra vagal reverter
com adenosina via intravenosa (ou ainda via
intradssea). Fazer a adenosina com 5ml de soro
fisiologico em bolus na dose 0,1mg/kg/dose e se
necessario repetir com o dobro da primeira dose
(doses méaximas: 6mg na dose 1* e 12mg na
subsequente).

Atencdo: todo o material de reanimacao
cardiopulmonar deve ser preparado e verificado
antes do uso da adenosina. Apds a reversdo da
TSVP, medicac¢ao antiarritmica com
betabloqueador ou amiodarona deve ser
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discutida com cardiologista.3® A Figura 5 ilustra o

manejo pos-natal na TSVP.

Figura 5 - Desenho esquematico do sistema de conducdo elétrica do coragdo e o fluxograma ilustrando
0 manuseio pré-natal da taquicardia supraventricular (TSVP). VCS: veia cava superior; NS: nd sinusal; AD:
atrio direito; NAV: no atrioventricular; E: Feixe de Hiss esquerdo; D; Feixe de Hiss direito; FP: fibras de
Purkinge; VD: ventriculo direito; AE: atrio esquerdo; VE: ventriculo esquerdo; CV: cardioversao elétrica.

Tratamento pés-natal:
Instavel- CV ou se acesso
disponivel adenosina
Estavel- manobra vagal,
adenosina ou amiodarona

Feto com TSVP
préximo do
termo prematuro

PLANEJAMENTO DO PARTO DOS FETOS
DIAGNOSTICADOS COM DOENCA CARDIACA
CONGENITA

O planejamento do parto deve levar em
conta trés fatores principais: [1] o risco de
instabilidade hemodinamica ao nascimento; [2]
os recursos da regido; [3] a presenca de
complicacOes obstétricas.

Escolha do hospital e transporte do
recém-nascido

A maioria dos recém-nascidos com CC
ndo precisa de cuidados especializados no
periodo perinatal e as recomendacdes sdo feitas
para serem nascerem no hospital local e ser
seguidas como pacientes externos.’* No
entanto, se for preciso a presenga de uma
equipe de cardiologia pediatrica especializada e
de cuidados intensivos apds o parto o local de
nascimento deve levar em conta essas

O

Tratamento pos- Tratamento in
natal: CV se utero: digoxina,
instavel sotalol, flcainide
Adenosina se via oral
estavel materna**

necessidades especiais, evitando os efeitos
deletérios do transporte nesses recém-nascidos
(RN).® O transporte desses RN, quando graves,
requer unidades de UTI médveis, com equipe de
saude especializada, bombas de infusdo para
medicacbes como a prostaglandina, aminas,
suporte ventilatério, monitores de saturacdo e
cardiaco.

Idade gestacional para a realizagdo do
parto

Estudos recentes tém demonstrado que
em fetos diagnosticados com CC graves o parto
tende a ser realizado mais cedo do que naqueles
em que o diagndstico de CC é feito apds o
nascimento.!’” Esse achado é particularmente
preocupante, dado que os recém-nascidos
saudaveis nascidos entre 37 e 38 semanas tém
maior risco de piores resultados em comparacao
com os nascidos mais tardiamente entre 39 e 40
semanas.®!® Estudos tém demonstrado que
recém-nascidos com CC tém maior periodo de
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permanéncia em unidade de cuidados intensivos
e maior mortalidade quando nascidos antes de
39 semanas.'’® Portanto, na auséncia de
indicagdes fetais ou maternas de
prematuridade, as vantagens potenciais de um
parto prematuro eletivo dos fetos com CC
devem ser cuidadosamente consideradas.®

Além de um aumento da mortalidade, ha
cada vez mais provas de que a decisdo sobre o
momento do parto dos fetos com CC também
deve considerar o efeito potencial da idade
gestacional ao nascimento sobre o resultado
neuroldgico e, portanto, o parto destes bebés a
termo ou o mais préximo do termo pode
melhorar o desenvolvimento cerebral e diminuir
a susceptibilidade a lesdo pds-natal.®

Via de parto

A maioria dos especialistas concorda
gue, na auséncia de insuficiéncia cardiaca,
descompensacdao hemodinamica, hidropisia
fetal ou de arritmia fetal sustentada, o parto
prematuro eletivo ndo confere vantagem.® E
frequentemente afirmado que o parto vaginal
normal deve ser o objetivo na CHD fetal,®
reservando cesariana para indicacOes
obstétricas, com as quais concordamos.

Dados de estudos retrospectivos
mostram que o diagndstico pré-natal de uma CC
grave, como SHCE, TGA, dupla saida do
ventriculo direito, ou tetralogia de Fallot,
aumenta a probabilidade de parto eletivo e
cesariana. Em fetos com CC, ndo se demonstrou
gue o modo de parto afete o escore de Apgar,
morbidade pré-cirdrgica e pds-cirurgica,
incluindo o risco de instabilidade hemodinamica,
acidose metabdlica e disfuncdo de 6rgdos finais,
duracdo da hospitalizacdo ou sobrevida para
cirurgia ou alta hospital.

Dois estudos retrospectivos concluiram
gue o trabalho de parto é seguro para fetos com
CC na maioria dos casos,'® mas o impacto nos
resultados funcionais e no desenvolvimento
neuroldgico de longo prazo é amplamente
desconhecido.®

Vitalidade fetal durante o trabalho de
parto

O

A decisdo de realizar um parto vaginal em
mulheres com diagndstico pré-natal de CC fetal
abre um debate sobre como monitorar esses
fetos durante o trabalho de parto, com o
objetivo de identificar e intervir prontamente
para aqueles em risco de hipoxemia e minimizar
o risco de encefalopatia isquémica hipdxica e
desfecho neuroldgico adverso a longo prazo.

Alguns estudos retrospectivos avaliando
o uso de cardiotocografia durante o trabalho de
fetos com CC demonstraram que esses fetos
apresentam maior porcentagem de tragados
ndo tranquilizadores, mas nenhum padrao
caracteristico de frequéncia cardiaca fetal tem
sido relacionado a patologias cardiacas
especificas. Tal como em fetos normais, o uso de
CTG continuo no trabalho de parto de fetos com
CC tem sido associado a um aumento da taxa de
parto por cesariana de urgéncia.?°

CONCLUSOES

A deteccdo de CC intrautero permite um
melhor aconselhamento pré-natal e
planejamento de parto, especialmente quando
ha necessidade de intervencdao pds-natal
urgente é antecipada com base em modelos
preditivos disponiveis. O manejo perinatal deve
ser adaptado as necessidades especificas da mae
e do feto, e deve incluir decisdes sobre
localizagdo, tempo e modo de parto que, em
geral, minimizam o risco de parto precoce ou
operatdrio. Em casos selecionados, pode haver
indicacbes maternas ou fetais que ocorre a
antecipacdo do parto, incluindo uma variedade
de indicacGes obstétricas, tais como inicio
espontaneo do trabalho de parto, comorbidades
maternas, complicagdes na gravidez ou
resultados ndo-tranquilizantes dos testes de
vitalidade fetal.

A colaboracdo entre o0s servicos
especializados obstétricos e pediatricos e a
atencdo cuidadosa a gestdo perinatal e ao
planeamento do parto apds um diagndstico pré-
natal de CC pode melhorar o estado perinatal
dos recém-nascidos com potencial de melhoria
tanto na sobrevivéncia como no longo prazo.
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