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Resumo

Com o avango dos recursos diagnosticos por imagem utilizados durante o pré-natal tornou-se comum a detecgao
precoce de anomalias congénitas, passiveis de correcdo cirtirgica antes do nascimento. A abordagem EXIT —
Ex Utero e Intrapartum Treatment - € o procedimento de escolha em casos de obstrugao das vias aéreas fetais
por tumores ou malformagdes congénitas. O procedimento reduz a mortalidade perinatal e as complicagdes
fetais causadas por hipoxia. No presente caso, relata-se o primeiro procedimento de EXIT feito no Brasil, no
Hospital Materno Infantil de Brasilia — HMIB, em um feto com diagndstico de Malformacdo Congénita
Pulmonar da Vias Aéreas - CPAM.

Palavras chave: EXIT; Malformagao Congénita Pulmonar da Vias Aéreas - CPAM; Medicina Fetal; Cirurgia
Fetal

Abstract
Recent advances in image diagnosis have enabled early detection of tumors obstructing fetuses’ airways,
making possible to plan strategies of accessing these airways before delivery. The EXIT procedure — Ex Utero

Intra Partum Treatment - is the choice procedure in cases of fetal airway obstruction by congenital tumors or
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malformations. The procedure reduces perinatal mortality and fetal complications caused by hypoxia. In the

present case, it is reported the first EXIT procedure at the Hospital Materno Infantil de Brasilia (HMIB)-Brazil-

DF, performed on a fetus diagnosed with Congenital Pulmonary Airway Malformation - CPAM.

Keywords: EXIT, Fetal Procedure, Fetal Medicine, Congenital Pulmonary Airway Malformation, CPAM

Introducéo

A malformagao congénita das vias aéreas
e pulmao (CPAM) ¢ a malformacdo congénita
mais comum das vias aéreas e foi descrita pela
primeira vez em 1949 por Ch’in e Tang'. A
incidéncia varia de 1:25.000 a 1:35.000
nascimentos®, cuja patogénese decorre do
desenvolvimento de anomalias hamartomatosas
do pulmao, com proliferagdo adenomatoide de
cistos que lembram  bronquiolos®. O
desenvolvimento  pulmonar envolve uma
complexa interagdo entre o epitélio e o
mesénquima mediada por varios fatores de
crescimento, fatores transcricionais e moléculas
de sinalizagdo tais como o fator de crescimento
tireoidiano (TIF-1), o fator nuclear do hepatdcito
(HNF-3pB), GATA-6, fatores de crescimento de
fibroblasto (FGF), genes da familia TGF-p,
genes HOX, genes Sonic hedgehog e N-My.
Além de receptores de éacido retindico e
glicocorticoides. Essas cascatas sinalizadoras
tétm sua expressdo temporal, espacial e
seqiiencial reguladas por genes altamente
conservados. Um ou mais desses fatores podem

estar envolvidos na patogénese da CPAM*>S,
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Apesar dos varios estudos envolvendo os
mecanismos moleculares do desenvolvimento
pulmonar, os eventos iniciais que levam aos
distirbios no delicado equilibrio da interacao
mesénquima-epitélio no  pulmido  ainda
permanecem desconhecidos*. Na maioria das
vezes, a CPAM ocorre de forma isolada e
unilateral, freqlientemente acometendo um lobo
pulmonar e sem preferéncia por hemitérax’
Raramente associa-se a outras malformacdes
congénitas como anomalias cardiacas, renais e
alteragdes cromossomicas®. No entanto, pode se
associar, mais freqlientemente, a outras
anomalias  pulmonares como  seqiiestro
pulmonar e cistos broncogénicos®. A prevaléncia
da CPAM ¢ semelhante tanto no género
masculino quanto no feminino’. Nao ha
associagdo com raga, idade materna ou
predisposicio familiar’. A CPAM ¢ a
malformacdo pulmonar cirirgica mais comum
em criangas'’. Segundo Stocker, com base em
caracteristicas clinicas e patologicas, os tumores
sdo classificados em: tipo I composto por um ou
mais cistos maiores que 2 cm de diametro, tipo

IT multiplos cistos menores que 1 cm, tipo III
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tumor de aparéncia solida, tipo 0 lesdo solida e
tipo IV grandes cistos periféricos!’. O
diagnostico pré-natal por ultrassonografia pode
ser realizado entre 17 e 20 semanas e tem grande
valor na conduta pos-natal dos recém nascidos
portadores da malformacdo'?2. O nimero de
casos suspeitos desta malformacdo tem
aumentado nas ultimas décadas, provavelmente,
em razdo da incorporacdo tecnoldgica ao pré-
natal como forma de rastreamento de
malformagdes durante a gestagdo’. As
complicagdes fetais, geralmente, ocorrem nos
casos com grandes lesdes pulmonares associadas
a polidrimnio. O polidrAimnio ¢ wuma
consequéncia da compressdo esofagica pelo
tumor, obstruindo a degluticdo do liquido
amnidtico. A formagao de hidropsia é secundaria
a obstrucdo da veia cava superior e do coragao,
e associado a grande desvio do mediastino'’. A
previsdio quanto ao desenvolvimento de
hidropsia ¢ determinante para a programagao das
estratégias terapéuticas. CROMBLEHOLME et
al. (2002)" propuseram a utilizagio de um
indice calculado pelo volume da
lesdao/circunferéncia da cabeca do feto. A razdo
deste indice maior que 1,6 sugere grande
probabilidade para o desenvolvimento de
hidropsia e alerta para um acompanhamento pré-
natal continuo. A terapia fetal cirurgica para

CPAM depende das consequéncias fisiologicas
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ao nascimento, e das caracteristicas cisticas da
lesdo pulmonar'*. Até recentemente, as Unicas
terapias para lesdes microcisticas com hidropsia
eram a resse¢ao fetal até 32 semanas de gestacao
ou o procedimento EXIT para os casos acima de
32 semanas’’.

O procedimento EXIT - Ex Utero
Intrapartum Treatment (Extra-[jtero Intra-Parto)
consiste em manter a circulagdo fetoplacentaria
durante a cesariana até que as vias aéreas do feto
estejam asseguradas. A técnica anestésica
utilizada durante o procedimento deve assegurar
anestesia materna, relaxamento  uterino
apropriado, anestesia e imobilidade fetal durante
a manipulacdo cirtirgica. No presente artigo,
relata-se o primeiro caso do procedimento EXIT
realizado no Brasil em um feto portador de

CPAM.

Relato do caso

Paciente feminina, 30 anos, procedente
de Bom Jesus da Lapa - BA, G3P2A0, 30
semanas de gestacdo e queixa de dispnéia. A
ultrassonografia foi diagnosticado polidramnio
acentuado. A paciente foi admitida no Servi¢o
da Maternidade de Alto Risco do HMIB em
12/04/2014. Durante a internagdo foi realizada
nova ultrassonografia pelo Servico de Medicina
Fetal do HMIB e observado grande tumor
ecogénico, ocupando mais de 90% do pulmao

314



Lassance PMS, Cunha Junior AG, Filippo MOL, Gongalves LAPMN, Nagata L, Lins SLAC, Garcia
EM, Brito APL, Alves MCM, Alves APM, Belésa FA, Margotto PR, Lassance FAC
Procedimento de EXIT

esquerdo do feto, com dextro desvio do

mediastino, eixo cardiaco e compressao do

pulmio contralateral e volume de 114,1 cm’

(Figura 1).

—
-

D1 T.3Tcm
2 D2 6.47cm
3 D3 4.56Tem
Vol 114.100em”

Figura 1 — Imagem ao ultrassom de tumor em pulmio esquerdo, com volume de 114,1 cm®. IG= 35

semanas + 5 dias

A hipotese diagnostica foi malformagao
congénita das vias aéreas e pulmao - CPAM, do
tipo microcistico. Ao completar 38 semanas, o
feto apresentava CVR > 1.6 (CVR = razao entre
o volume do tumor e a circunferéncia da cabeca
do feto, denominado CPAM volume ratio),
polidraimnio e risco de desenvolvimento de
hidropsia, o que levou a indicagdo do
procedimento de EXIT, em razdo do risco de

morte do recém-nascido no pos-parto imediato,
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por insuficiéncia respiratoria. O procedimento
EXIT requer a atuagdo conjunta de uma equipe
multidisciplinar, incluindo especialistas em
ecocardiografia fetal, anestesiologia, obstetricia,
medicina fetal, cirurgia fetal, neonatologia e
terapia intensiva neonatal. Através deste
procedimento pode-se assegurar a oxigenagao
fetal mediante a preservagdo da circulacdo
uteroplacentaria. Na data do procedimento foi

realizada  nova  ultrassonografia  para

315



Lassance PMS, Cunha Junior AG, Filippo MOL, Gongalves LAPMN, Nagata L, Lins SLAC, Garcia
EM, Brito APL, Alves MCM, Alves APM, Belésa FA, Margotto PR, Lassance FAC
Procedimento de EXIT

confirmagdo do sitio de inser¢do placentaria e
estimativa do peso fetal para céalculo das doses

dos medicamentos anestésicos (Figura 2).

LMP 07.09.2013 GAI(LMP)

DOC GAIAUA)
EFW (Hadlock) Value
AC/BPD/FL/HC 2861g
2D Measurements AUA Value

BPD (Hadlock) / 8.66cm

OFD (Jeanty) 10.76 cm
HC* (Hadlock) 30.59cm

AC* (Hadlock) 32.64cm
TAD 9.49cm
APAD 11.24cm
FL (Hadlock) 7.18cm

Figura 2 — Parametros e medidas fetais

Quanto a descri¢do do ato operatorio,
destaca-se: 1- Histerotomia (Figura 3) com
irrigagdo continua do utero com Ringer Lactato
aquecido para evitar descolamento da placenta.
2- Retirada parcial do feto com exposi¢ao da

cabega e tronco. 3- Pun¢do de veia periférica do

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2015; 4(3):312-25

feto, colocagdo de oximetro de pulso para
monitoriza¢ao continua e intubagdo orotraqueal.
O feto recebeu atropina, vecurdnio e fentanil.
Necessitou de dobutamina (10mcg/kg/min) por
apresentar bradicardia. Manteve frequéncia

cardiaca (FC) estavel durante o ato operatdrio,
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com média de 150 batimentos por minuto e
PSatO2 variando entre 50 a 70%, considerado
valor normal para o feto. 4- Realizada
monitorizacdo por ecocardiografia, em tempo
real, durante o intra-operatério. 5- Realizada
antissepsia e assepsia no feto, acompanhada de
colocacdo de campos estéreis e realizagdo
toracotomia antero-lateral esquerda (Figura 4).
6- Ao inventario da cavidade observou-se
presenca de tumor com aproximadamente 8,2
cm de didmetro, acometendo o pulmao
esquerdo, exceto o apice, cujo parénquima era
hipoplésico. Prosseguiu-se com a luxagdo do
pulmado, visualizacdo e dissec¢do do hilo
pulmonar (Figura 5). 7- Liberag@o do ligamento
triangular, isolamento e ligadura dupla com fio

seda 3.0 e prolipropileno 5.0. 8- Ligadura da

veia pulmonar, artéria pulmonar e bronquio

pulmonar (Figura 6), com preservagdo da
irrigagdo ¢ o bronquio do apice pulmonar
esquerdo. 9- Revisdao da hemostasia e drenagem
toracica em selo d'agua (250ml). 10-
Fechamento da cavidade por planos (Figura 7).
O procedimento EXIT durou 65 minutos. 11-
Em seguida, foi realizada ligadura do cordao
umbilical e assisténcia imediata pela equipe de
neonatologistas. O paciente foi intubado,
estabelecido acesso venoso central via cordao
umbilical, mantido em ventilacdo mecanica ¢
encaminhado a UTI Neonatal, com SatO>
variando entre 75 a 84% (Figura 8). Ao exame
histopatoloégico foi confirmada a hipotese
diagnostica de malformag@o pulmonar congénita
das vias aéreas, na forma microcistica, tipo 2

(Figura 9).

Figura 3 - Histerotomia com retirada parcial do feto, seguido de IOT e pungao venosa.

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2015; 4(3):312-25
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Figura 4 - Toracotomia com visualizagao da MAC.

Figura 5 - Dissecg¢do e ligadura do hilo pulmonar.
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Figura 6 - Pega cirtirgica com 7x6x4cm.

Figura 7 - Posicionamento do dreno de torax e fechamento da parede toracica.
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Figura 9 — Histologia da lesdo com presenga de cistos revestidos por epitélio colunar ciliado, padrao
respiratorio, tecido muscular liso subjacente e circundados por parénquima alveolar. Compativel com
CPAM microcistico.
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Discussao

As malformacdes congénitas das vias
aéreas e pulmdo (CPAM) sdao malformacgdes
pulmonares raras, cursam com alvéolos
primitivos e crescimento excessivo dos
bronquiolos terminais'®. Atualmente, no pré-
natal, as CPAM’s podem ser classificadas como
macrocisticas, cujos cistos sdo maiores que 5
mm ou microcisticas, com cistos menores que 5
mm ¢ s3ao melhor identificadas a partir do
segundo trimestre'*!”. Nos alvéolos formam-se
cistos que podem atingir variados tamanhos e
requerem abordagem cirtrgica. O procedimento
padrdo ¢ a lobectomia pulmonar apods o
nascimento. Em casos especificos, indica-se o
EXIT para casos de risco de insuficiéncia
respiratoria aguda (IRA) em razdo da expansdo
do tumor, compressio do mediastino e
hipoplasia pulmonar,'® como relatado no
presente caso. Em situacdes nas quais ha
expansdo do tumor e impedimento do retorno
venoso adequado ao coracdo, pode-se observar
hidropsia fetal, o que ndo fora observado neste
caso. O diagnostico ¢ feito com base na historia
clinica e nos exames de imagem durante o pré-
natal. O exame principal nos casos suspeitos no
pré-natal ¢ a ultrassonografia e/ou a ressonancia
nuclear magnética. Outros exames de imagem que
podem ser realizados para casos cujo

diagndstico ndo foi possivel no pré-natal sdo a

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2015; 4(3):312-25

radiografia simples de tdérax, a tomografia
computadorizada ou a ressonancia magnética do
torax'.  Para os casos de CPAM com
diagnostico feito durante o pré-natal, o
tratamento de escolha para fetos com idade
acima de 32 semanas, indice maior que 1,6 ¢
risco de insuficiéncia respiratoria aguda, é o
procedimento EXIT, como descrito no presente
caso. O procedimento permite assegurar a
oxigenacao fetal através da preservagdo da
circulagdo uteroplacentaria, simultaneamente a
remocgdo cirurgica do tumor. O procedimento
EXIT também ¢ uma op¢do em outras
malformagdes congénitas como  oclusdo
traqueal, anomalias toracicas, grandes tumores
cervicais e até casos de gémeos siameses'®.
Portanto, o procedimento EXIT, em ambientes
controlados, pode ser utilizado em casos nos
quais se antevé possiveis comprometimentos
cardiopulmonares, alterando potenciais

emergéncias fatais e permitindo melhor

desfecho para os casos'.

O Procedimento EXIT

O procedimento EXIT consiste em uma
cesariana acompanhada da operacdo no feto. O
feto ¢ parcialmente exposto e intubado, sem o
clampeamento do corddo umbilical. Portanto, o
fluxo sanguineo placentario e as trocas gasosas
sdo mantidas®®. Os objetivos finais para o
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procedimento EXIT sd3o maximizar o tonus
uterino para prevenir hemorragia no pos-parto,
minimizar a difusdo transplacentaria de
anestésicos inalatorios e assim evitar depressao
neonatal, em casos de anestesia geral. Durante o
procedimento deve-se atingir um nivel de
hipotonia uterina que seja capaz de manter a
circulagdo uteroplacentaria. Também deve-se
preservar o volume uterino para nao haver
ruptura uterina!8. Esse cuidado permite que a
equipe cirurgica tenha tempo para a correta e
completa ressec¢dao do tumor?’. Destaca-se que
para a realizacdo deste procedimento foram
realizadas diversas reunides multidisciplinares,
com a presenga de médicos da medicina fetal,
obstetras, anestesistas, cirurgides pediatras,
ecocardiografistas, neonatologistas, além de
outros profissionais fundamentais ao éxito do
procedimento'®. O procedimento foi realizado
em um hospital terciario, com uma Unidade de
Terapia Intensiva Neonatal preparada, e
preferencialmente equipada com uma Membrana

de Oxigenacdo Extracorporea (ECMO)*!-22,

Técnica anestésica

Para o procedimento EXIT ser bem
sucedido, € necessario um anestesista para a mae
e outro para o concepto. Quanto a técnica
anestésica para a mde, a anestesia geral

balanceada e bloqueio peridural simples foi a

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2015; 4(3):312-25

técnica de escolha. A paciente deve ser
posicionada em decubito lateral esquerdo - DLE,
em razdo do alto risco de pneumonite de
aspiracdo pelo relaxamento do esfincter
esofagiano inferior, aumento da pressdao
abdominal pelo utero e o aumento da produgao
acida gastrica na gestacdo. Em consequéncia da
gestacdo ha alteracdo da pressdo arterial
materna, da poés-carga cardiaca, do volume
sanguineo, ¢ da fun¢do pulmonar, que podem
levar a hipoxia. Para a anestesia utilizou se a
sequéncia de anestésicos midazolam, fentanil,
propofol, rocurdnio (relaxante muscular para
IOT) intravenosos, e intubag¢do orotraqueal
(IOT). Apos constatacao da intubagdo e fixacao,
foi instalada ventilagdo mecéanica e inicio da
anestesia inalatéria com o sevoflurano. A
paciente foi posicionada em DLE e realizado
bloqueio peridural, com o objetivo de
proporcionar analgesia pds operatoria. Como o
relaxamento uterino ¢ fundamental para o
procedimento em questdo, além do aumento da
CAM do anestésico usado - sevoflurano, pode-
se usar tocoliticos como indometacina,
terbutalina ou nitroglicerina. No presente caso,
ndo houve necessidade de tais medicamentos. O
segundo estagio critico foi atingido antes do
clampeamento do corddo umbilical, mediante a
sintonia fina entre o procedimento cirlrgico € a
anestesia. Preveniu-se a atonia uterina e o
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excesso de sangramento materno através da
reducdo da administragdo do anestésico volatil
para 0,5 CAM ou desligando-o, para que o tonus
uterino voltasse ao estado habitual. O passo
seguinte foi a administracao de ocitocina diluida
em solugdo salina, massagem uterina,
administracdo de metergina, que pode ser feita
via intramuscular ou intravenosa. Ao término da
sutura da pele, o anestésico foi descontinuado e
foi administrado oxigénio a 100%. A paralisia
muscular materna foi revertida com o uso de
atropina e neostigmina, e a paciente foi extubada
apods o retorno da respiracao espontanea. Para o
suporte fetal, que depende das trocas gasosas
uteroplacentarias, feitas pelas artérias uterina e
umbilical, deve-se atentar para monitorar as
variaveis que alteram a oxigenacao fetal, como o
fluxo da artéria uterina que depende da pressao
arterial materna, e, do tonus miometrial que se
altera pelos anestésicos volateis. No presente
caso, utilizou-se Efedrina para atuar na
resisténcia vascular periférica e para poupar a
circulagao placentaria. A anestesia fetal foi feita
mediante a passagem transplacentaria dos
anestésicos. Porém, apds cerca de uma hora da
administracdo, apenas 70% dos niveis maternos
permanecem. E, portanto, anteriormente a
incisdo fetal administrou-se fentanil, atropina e
rocurdnio via intramuscular para suplementar a

anestesia materna e prover analgesia poOs-

2238-5339 © Rev Med Saude Brasilia 2015; 4(3):312-25

operatoria.  Ainda necessita-se de melhor
entendimento sobre a acdo anestésica na
placenta, para que se possa aprimorar a anestesia
fetal, porém uma conduta conhecida ¢ a
complementa¢do da anestesia inalatéria com o
uso de anestesia intravenosa, o que diminui as

doses finais, além de aperfeigoar a estabilidade

hemodindmica materna e fetal®.

Concluséo

No presente caso descreveu-se o emprego bem
sucedido do procedimento de EXIT para um feto
com Malformagao Congénita das Vias Aéreas e
do Pulmido - CPAM. O procedimento EXIT ¢
uma técnica cirdrgica importante para tratar
malformacdes fetais especificas apos 32
semanas de gestagdo, quando houver risco de
insuficiéncia respiratéria ao nascimento. E
importante para a sua realizagdo a atuacdo
conjunta de uma equipe multidisciplinar. Dessa
forma, o risco de mortalidade perinatal diminuiu
nesse caso, pois transformou-se uma situacao de
emergéncia potencialmente fatal em uma
situacdo clinicamente controlada e com maiores
chances de bons resultados. A medida que
melhoram os recursos tecnologicos para o
diagnéstico de malformagdes no pré-natal, o
procedimento EXIT pode ser indicado para

casos especificos e com bons resultados.
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