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Atresia tricuspide: um relato de caso sobre o desafio do diagndstico
intrauterino

Tricuspid atresia: a case report about the challenge of intrauterine diagnosis
Atresia tricuspide: reporte de un caso sobre el desafio del diagndstico intrauterino

Lara Goulart Pereiral*, Anna Tércia de Azevedo Almeida?, Fernanda de Paula Vitor!, Gabriela Silva
Rangel !, Lavinia Ribeiro Tavares!, Ana Cristina Lopes Albricker?.

RESUMO

Objetivo: Relatar um caso sobre atresia trictspide (AT), cardiopatia congénita cianogénica rara com elevada
mortalidade, evidenciando a importancia do diagndstico intrauterino no planejamento de medidas profilaticas
e terapéuticas que permitam o aumento da sobrevida dos pacientes. Detalhamento do caso: Trata-se de
paciente portador de AT, atualmente com trés anos de idade. Cardiopatia foi suspeitada no periodo
intrauterino por ultrassonografia morfologica e ecocardiografia fetal bidimensional com Doppler em cores e
confirmada em ecocardiografia pés-natal. Os neonatos com essa cardiopatia apresentam manifestacfes
clinicas precoces e necessitam de intervengdo imediata ao nascimento. O manejo inclui parto ceséareo
programado, intervencdo precoce com prostaglandina E1 e programacédo de cirurgias paliativas e corretivas.
Atualmente, o paciente encontra-se estavel e em boa evolucéo clinica. Consideragdes finais: O diagndstico
da AT durante o periodo fetal possibilita reducdo da mortalidade e aumento da sobrevida dos portadores
devido a intervengdo precoce através do parto programado, manejo terapéutico imediatamente apds o
nascimento e planejamento de corre¢do cirdrgica escalonada.

Palavras-chave: Atresia tricuspide, Diagnostico precoce, Ecocardiografia Doppler.

ABSTRACT

Objective: To report a case of tricuspid atresia (TA), a rare cyanogenic congenital heart disease with high
mortality, highlighting the importance of intrauterine diagnosis in planning prophylactic and therapeutic
measures that allow for increased patient survival. Case details: This is a three years old patient with TA. The
heart disease was suspected at intrauterine period by morphological ultrasound and two-dimensional fetal
echocardiography color Doppler and confirmed on postnatal echocardiography. Neonates with this heart
disease have early clinical manifestations and require immediate intervention at birth. Management included
scheduled cesarean delivery, early intervention with prostaglandin E1 and scheduling of palliative and
corrective surgeries. Currently, the patient is stable and in good clinical evolution. Final considerations: The
diagnosis of TA during the fetal period makes it possible to reduce mortality and increase the survival of
patients due to early intervention through scheduled delivery, therapeutic management immediately after birth
and planning for staggered surgical correction.

Key words: Tricuspid atresia, Early diagnosis, Doppler echocardiography.

RESUMEN

Objetivo: Reportar un caso de atresia tricuspidea (AT), una cardiopatia congénita cianogénica rara con alta
mortalidad, destacando la importancia del diagnéstico intrauterino en la planificacion de medidas profilacticas
y terapéuticas que permitan aumentar la supervivencia del paciente. Detalles del caso: Se trata de un
paciente con AT, actualmente de tres afios. Se sospechd cardiopatia en el periodo intrauterino mediante
ecografia morfolégica y ecocardiografia fetal bidimensional con Doppler color y se confirmé mediante
ecocardiografia posnatal. Los recién nacidos con esta enfermedad cardiaca tienen manifestaciones clinicas
tempranas y requieren una intervencion inmediata al nacer. EI manejo incluyd cesarea programada,
intervencidn temprana con prostaglandina E1 y programacion de cirugias paliativas y correctivas. Actualmente
el paciente se encuentra estable y con buena evolucion clinica. Los recién nacidos con esta enfermedad
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cardiaca tienen manifestaciones clinicas tempranas y requieren una intervencidon inmediata al nacer.
Consideraciones finales: El diagnéstico de AT durante el periodo fetal permite reducir la mortalidad y
aumentar la supervivencia de las pacientes debido a la intervencién temprana mediante el parto programado,
el manejo terapéutico inmediatamente después del nacimiento y la planificacion de la correccién quirtrgica
escalonada.

Palabras clave: Atresia tricuspide, Diagnéstico precoz, Ecocardiografia Doppler.

INTRODUCAO

Atresia Triclspide (AT) é uma cardiopatia congénita cianogénica rara na qual ocorre agenesia ou
imperfuragdo da comunicagéo atrioventricular direita, o que resulta na auséncia de comunicagédo entre atrio e
ventriculo direitos (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018). Essa malformacédo consiste na quarta principal
causa de cardiopatia congénita e cursa com mortalidade de 90% antes dos dez anos de idade, sendo
ligeiramente mais comum no sexo masculino e podendo associar-se a outras malformacdes cardiacas, como
estenose ou atresia pulmonar, transposicdo de grandes artérias e defeito do septo interatrial ou
interventricular. Portadores de AT necessitam de intervencao terapéutica precoce, sendo que o tratamento
definitivo é cirargico (SUMAL AS, et al., 2020).

A sobrevivéncia pés-natal do paciente portador de AT depende da possibilidade de direcionamento do
sangue venoso do atrio direito para o esquerdo por meio da manutencao do forame oval, da existéncia de
comunicacdo interatrial e da anastomose entre as circulagdes sistémica e pulmonar. Dessa forma, devido a
comunicacao entre as camaras atriais direita e esquerda, o sangue ndo oxigenado proveniente do retorno
venoso sistémico é misturado com o sangue oxigenado transportado pelas veias pulmonares no atrio
esquerdo, desencadeando a sobrecarga volumétrica dessa camera, assim como o aumento do didmetro do
anel da valva mitral e hipertrofia de ventriculo esquerdo que passa a suportar maior fluxo sanguineo (SUMAL
AS, et al., 2020).

Os neonatos portadores dessa cardiopatia geralmente apresentam manifestacdes clinicas precoces como
cianose central, hipoxemia importante e declinio do estado geral durante os primeiros dias de vida. O aumento
da sobrevida e o tempo de evolugéo dos sintomas estdo diretamente relacionados ao grau do fluxo pulmonar,
sendo que a associagdo de estenose severa ou atresia pulmonar piora o progndstico do paciente (MINOCHA
PK e PHOON C, 2020). O quadro clinico se agrava progressivamente com o fechamento do forame oval e do
canal arterial. Assim, se ndo houver intervencdo terapéutica paliativa imediata, ocorre inviabilidade da
circulacdo do neonato (SUMAL AS, et al., 2020). Essa cardiopatia pode evoluir com complicacbes como
embolia paradoxal, abscesso cerebral, hipoxemia crbnica, endocardite e insuficiéncia cardiaca (ROCHA IEG,
etal., 2017).

Devido a gravidade dos sintomas e a rapida deterioracdo do estado geral dos pacientes portadores de
cardiopatias congénitas cianogénicas, € necessario que qualquer anomalia cardiaca potencialmente
patologica evidenciada em ultrassonografia fetal seja adequadamente investigada. Nesses casos, a
ecocardiografia fetal pode ser empregada. Esse exame permite andlise da estrutura e funcdo cardiaca,
portanto possibilita o diagnodstico preciso da cardiopatia (DONOFRIO MT, et al.,, 2014). A impressao
diagndstica obtida no periodo intrauterino pode ser confirmada no periodo pés-natal por meio de
ecocardiografia transtoracica (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018).

Portanto o diagnéstico da AT durante o periodo intra-uterino, realizado através do ecocardiograma fetal, é
essencial para planejamento de intervencao paliativa no recém-nascido imediatamente apés o parto. Tais
intervencdes visam a manutencdo do canal arterial pérvio com o uso de prostaglandinas, preservacdo da
estabilidade hemodinamica do RN e planejamento de corre¢do cirargica escalonada, medidas essenciais para
0 aumento da sobrevida do paciente (RAO PS, 2019).

Dessa forma, o objetivo desse artigo é evidenciar, mediante o relato de caso, a importancia do diagnéstico
intrauterino da atresia tricispide para o planejamento precoce de medidas profilaticas e terapéuticas que
permitam o aumento da sobrevida do paciente pediatrico.
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DETALHAMENTO DO CASO

Trata-se de gestante de 32 anos, primigesta, sem comorbidades e sem intercorréncias durante a gestacéao,
sorologias ndo reagentes, grupo sanguineo O e fator Rh positivo. Na 242 semana gestacional realizou
ultrassonografia morfolégica na qual houve suspeicdo de malformacédo cardiaca fetal, sendo indicada
ecocardiografia fetal com Doppler. Este exame foi realizado na 352 semana de gestacio e demonstrou situs
solitus em levocardia, forame oval pérvio com fluxo da direita para esquerda, conexdo atrioventricular
concordante, valva tricuspide atrésica, septo interventricular exibindo descontinuidade de cerca de 3
milimetros com fluxo bidirecional, ventriculo direito hipoplasico, valva pulmonar atrésica e artéria pulmonar
com calibre levemente reduzido com fluxo retrégrado (Figura 1).

Figura 1 - Ecocardiografia fetal com Doppler em cores realizada na 352 semana gestacional.

Legenda: A: Ventriculo direito hipoplasico em ecocardiografia fetal bidimensional com Doppler; B: Auséncia
de fluxo sanguineo em ventriculo direito em ecocardiografia fetal bidimensional com Doppler em cores. Na
imagem: AD: Atrio direito, AE: Atrio esquerdo, VD: Ventriculo direito, VE: Ventriculo esquerdo.

Fonte: Pereira LG, et al., 2021.

Os achados patoldgicos na ecocardiografia fetal e a idade gestacional em que foi realizada, contribuiram
para a indicacéo de parto cesareo programado, ao completar 38 semanas gestacionais, devido a necessidade
de intervencgédo pos natal imediata. N&o houve intercorréncias durante o parto e o neonato do sexo masculino
nasceu com peso adequado para idade gestacional, em boas condic¢des, indice de Apgar de primeiro minuto
6 pontos e de quinto minuto 9 pontos, sem alteracdes ao exame fisico sumario.

Foi realizada intervengdo com infusdo continua de prostaglandina E1 no periodo perinatal e internagdo em
unidade de terapia intensiva. Evoluiu com apneia secundaria ao uso deste medicamento, com necessidade
de intubacado orotraqueal. Realizada ecocardiografia transtoracica com Doppler em cores que confirmou o
diagnoéstico de atresia das valvas tricUspide e pulmonar.

Apos 14 dias de vida, o paciente foi submetido ao procedimento Blalock-Taussig modificado, evoluindo
com descompensacdo hemodindmica no pés-operatério imediato, sendo medicado com adrenalina por 72
horas e acido acetilsalicilico 5 mg/Kg ao dia. Evoluiu com insuficiéncia cardiaca congestiva e foi iniciado uso
de furosemida 1 g/Kg/dia. Devido a complicagcbes apresentadas em pOs operatério, neonato permaneceu
internado em Unidade de Terapia Intensiva por 25 dias e em enfermaria por 6 dias, recebendo alta hospitalar
com 45 dias de vida.

Aos cinco meses de idade foi realizado cateterismo para implantacéo de stent para manutencéo do fluxo
sanguineo adequado, no qual ndo obteve o resultado esperado. Submetido ao procedimento de Blalock-
Hanlon por toracotomia transesternal mediana. Ao completar 12 meses de vida, o lactente realizou
procedimento de Glenn bidirecional, sem intercorréncias intra-operatérias. Atualmente paciente encontra-se
com trés anos de idade, estavel e em boa evolucdo clinica, em uso diario de &cido acetilsalicilico, sem
episodios de descompensacdo hemodindmica desde a Ultima intervencéo cirdrgica. A previséo futura é a
realizacdo do procedimento de Fontan aos quatro anos de idade.
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O relato de caso apresentado neste artigo possui autorizagdo de publicagcdo assinado pela responsavel
legal do paciente, sob forma de Termo de Consentimento Livre e Esclarecido. O documento encontra-se
disponivel, caso seja necessdaria comprovacao ética.

DISCUSSAO

Atresia Triclspide (AT) é uma malformacao cardiaca rara com alta taxa de mortalidade se n&do houver
intervencado precoce (SUMAL AS, et al., 2020). Cardiopatias congénitas estéo presentes em 0,2 a 4% das
gestacbes no ocidente e sdo as malformacdes congénitas associadas a maior morbimortalidade (ROSA RCM,
et al.,, 2013; LAGE EM e BARBOSA A, 2012). Entretanto, a taxa de mortalidade associada as malformagdes
cardiacas esta reduzindo devido aos avancos das técnicas cirirgicas (LOPES SAVA, et al., 2018). O
diagnostico da AT durante o periodo fetal possibilita reducdo das taxas de mortalidade e aumento da
sobrevida dos portadores dessa cardiopatia, uma vez que permite realizacéo de parto planejado e intervencéo
profissional desde o nascimento (BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018).

Para rastreamento de malformag®es estruturais cardiacas, assim como de anomalias cromossOmicas e
outros defeitos estruturais, pode ser realizada medida da translucéncia nucal (TN) por ultrassonografia de
primeiro trimestre gestacional, idealmente entre 11 e 14 semanas (RAMOS BA, et al., 2017). O aumento da
TN é o principal pardmetro sugestivo de malformagéo cardiaca estrutural na andlise ultrassonogréafica
obstétrica, portanto presenca de TN aumentada constitui indicacdo para investigacdo complementar
(HERNANDEZ-ANDRADE E, et al., 2017).

Andlise ultrassonogréfica obstétrica € Util na detec¢éo de grande quantidade de malformag8es estruturais
com identificacdo de até 90% das cardiopatias congénitas no periodo pré-natal. Esse exame permite
visualizacdo das camaras cardiacas e vias de saida, portanto em portadores de AT pode haver ventriculo
direito hipoplasico, dilatacdo do ventriculo esquerdo e valva tricispide ecogénica, impérvia e imovel,
coexisténcia de comunicacao interventricular e transposicao de grandes vasos. Deve ser avaliado o tamanho
do forame oval, sendo que sua reducdo estd associada com hidropsia e sofrimento fetal (BRAVO-
VALENZUELA NJ, et al., 2018).

A American Heart Association (AHA) recomenda que a investigacdo de cardiopatias congénitas por
ecocardiografia fetal seja realizada na populacdo de alto risco, o que inclui gestantes portadoras de doenca
cardiaca estrutural, outros filhos nascidos com cardiopatias congénitas, achado suspeito em ultrassonografia
morfolégica ou aumento da translucéncia nucal acima do percentil 95. Ressalta-se que a gestante
mencionada neste relato ndo apresentava fatores de risco gestacionais e a TN em ultrassonografia de
primeiro trimestre encontrava-se dentro dos valores de normalidade. Entretanto, foram visualizadas anomalias
estruturais na ultrassonografia morfologica realizada em 242 semana gestacional, 0 que representa um risco
absoluto maior que 40% de doenca cardiaca congénita e € uma clara indicacdo para ecocardiografia fetal
(DONOFRIO MT, et al., 2014).

Ecocardiografia fetal € o exame padrdo-ouro para diagnéstico de cardiopatias congénitas no periodo
intrauterino e possui maior sensibilidade que o ultrassom obstétrico (TAGUE L, et al., 2017). Detec¢do de
cardiopatia congénita pela ecocardiografia fetal, quando suspeitada por anormalidade cardiaca visualizada
por ultrassom obstétrico em gestantes de baixo risco, € maior que 40%. Esse exame possibilita a analise da
anatomia e biometria cardiovascular, além do estudo do fluxo sanguineo por Doppler, portanto permite
diagnostico adequado de cardiopatias congénitas (DONOFRIO MT, et al., 2014).

Assim, ecocardiografia fetal deve ser realizada preferencialmente entre 18 e 22 semanas gestacionais,
mas apresenta resultados aceitaveis desde o fim do primeiro trimestre até o termo (DONOFRIO MT, et al.,
2014). A ecocardiografia transabdominal a partir da 132 semana permite adequada analise da anatomia
cardiaca, sendo que se realizada antes desse periodo, deve ser realizado por via transvaginal (MORPHY SS,
et al., 2020). A gestante mencionada no caso realizou ecocardiografia na 352 semana gestacional devido a
dificuldade em encontrar profissionais com expertise suficiente para a realizacdo do exame com qualidade
necessaria para o diagnostico correto. No entanto, ainda assim, foi possivel o diagnostico intrauterino de AT.
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A conduta terapéutica depende do grau de fluxo sanguineo pulmonar, que pode estar aumentado ou
reduzido de acordo com a existéncia de defeitos cardiacos associados. Pacientes com hiperfluxo possuem
shunt esquerda-direita devido a comunicacéo interventricular e auséncia de estenose ou agenesia pulmonar
associada, ou presenca de transposigdo de grandes artérias (SUMAL AS, et al., 2020). Geralmente cursam
com cianose leve ou ausente nas primeiras horas apds nascimento, sendo que manifestacdes clinicas mais
evidentes, como insuficiéncia cardiaca, ocorrem tardiamente quando ha queda da resisténcia vascular
pulmonar (ATIK E, et al., 2019).

Pacientes com hipofluxo pulmonar, como o recém-nascido relatado neste artigo, apresentam restricdo da
via de saida do fluxo sanguineo em direcao as artérias pulmonares, ou seja, h4 comunicacéo interventricular
ausente ou restritiva associada ou ndo a estenose ou agenesia pulmonar. Dessa forma, o fechamento
fisiolégico do canal arterial nesses pacientes implica na impossibilidade ou restricdo grave da passagem do
sangue da circulagdo venosa sistémica para a circulacdo pulmonar, clinicamente percebido como piora do
guadro de cianose e rapida deterioracao clinica (SUMAL AS, et al., 2020).

Assim, intervencd@o precoce no periodo perinatal tem como objetivo manutengdo do shunt sistémico-
pulmonar para possibilitar oxigenagdo sanguinea até realizacdo de correcdo cirdrgica definitiva. Em outras
palavras, casos de AT que dependem exclusivamente do canal arterial para oxigenacéo sanguinea devem
sofrer intervengBes com objetivo de manter o shunt entre as circulagdes sistémica e pulmonar. Se ndo forem
instituidas, a circulagdo do neonato torna-se incompativel com a vida (SUMAL AS, et al., 2020). Portanto a
conduta pos-natal imediata deve ser administra¢@o continua intravenosa de prostaglandina E1 (PGE1) para
manutenc¢éo do canal arterial aberto. O uso de PGE1 é uma conduta paliativa e ndo consiste no tratamento
permanente da AT (RAO PS, 2019).

Outra intervencao profilatica que visa a manutencdo do shunt sistémico-pulmonar é o procedimento de
Blalock-Taussig modificado. Essa correc¢éo cirdrgica consiste na interposicao entre as artérias subclavia e
pulmonar com uso de enxerto sintético, por meio de toracotomia mediana, com objetivo de manter o paciente
hemodinamicamente estavel e sem restricbes ao exercicio até que haja possibilidade de corre¢éo cirargica
definitiva (RAO PS, 2019; KIRAN U, et al., 2017). O paciente relatado apresentava restricdo grave do fluxo
pulmonar devido & comunicagdo interventricular restritiva e estenose pulmonar, sendo necessaria
propedéutica para manutencdo do fluxo e boa oxigenagdo sanguinea. Assim, foi realizada intervencéo
profildtica com infusdo de PGEL no periodo perinatal e optado por cirurgia de Blalock-Taussig modificada no
14° dia de vida para controle hemodindmico até que seja realizado tratamento definitivo.

Outro fator importante para preservar um quadro hemodinamico viavel é a manutencdo do shunt direita-
esquerda por meio do forame oval pérvio, uma vez que a auséncia de comunicacgdo interatrial nesses
pacientes significa que ndo ha via de saida do atrio direito (SUMAL AS, et al., 2020). Assim, em casos de
obstrucao interatrial por fechamento do forame oval, ha necessidade de correcao cirtrgica (RAO PS, 2019).
Pode ser realizado procedimento de Blalock-Hanlon, que consiste na abertura de orificio no septo interatrial
gue permite a comunicacao das cavidades atriais direita e esquerda com consequente melhora da oxigenacéo
sanguinea (PENHA JG, et al., 2015).

No entanto, sabe-se que o tratamento definitivo da AT ocorre através de correcao cirlrgica escalonada
(FROCK BW, et al., 2017). Inicialmente, é realizado o procedimento de Glenn em criangas maiores de trés
meses, no qual é confeccionado shunt cavopulmonar no qual a veia cava superior € anastomosada a artéria
pulmonar. Assim, 0 sangue venoso da circulacé@o sistémica € direcionado para um ou ambos os pulmdes
(sendo denominado uni ou bidirecional, respectivamente) e ndo mais para o atrio direito. Esse procedimento
€ o estagio inicial da correcao cirdrgica (SHARMA R, 2018).

Posteriormente é realizada a operagcao de Fontan, segunda etapa cirirgica, em média um ano apoés
correcéo de Glenn. Esse procedimento consiste na criacdo de desvio do fluxo da veia cava inferior para artéria
pulmonar, com oclusao da jungéo cavoatrial, formando shunt cavopulmonar total (CORNO AF, et al., 2019).
E importante ressaltar que os procedimentos de Glenn e Fontan ndo visam a correcdo da AT, mas
representam uma alternativa para tornar a circulagdo compativel com a vida (RAO PS, 2019). Estudos
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realizados no periodo pés-natal em pacientes portadores de AT submetidos ao tratamento cirdrgico
demonstraram taxa de sobrevida entre 81 a 89% no primeiro ano de idade (TURCIOS KIP e MADRID WKC,
2018).

Foi optado, para o paciente mencionado neste artigo, realizacdo do procedimento de Blalock-Hanlon com
5 meses de idade para manutencdo do shunt direita-esquerda e aos 12 meses, procedimento de Glenn
bidirecional com confecgéo de shunt sistémico-pulmonar. E importante ressaltar que o paciente se manteve
estavel hemodinamicamente desde o Gltimo procedimento cirlrgico até os dias atuais. A literatura analisada
corrobora com o manejo clinico e cirdrgico deste caso e comprova que sua instituicdo precoce contribuiu para
0 aumento da sobrevida do paciente.

Sendo assim, sabe-se que a AT é uma cardiopatia congénita cianogénica rara, com alto indice de
mortalidade neonatal e incompativel com a vida caso néo haja intervencdes terapéuticas precoces (SUMAL
AS, et al., 2020). O método diagndstico para identificacdo dessa patologia é ecocardiografia fetal, que deve
ser realizada em fetos com aumento da translucéncia nucal ou outra alteragdo sugestiva em ultrassonografia
obstétrica e na presenca de fatores de risco para malformacdes cardiacas (DONOFRIO MT, et al., 2014).
Sabe-se que o diagndstico precoce intrauterino da AT possibilita aumento da sobrevida dos pacientes
portadores dessa cardiopatia devido a possibilidade de intervencdo precoce através do parto programado,
manejo terapéutico imediatamente apdés o nascimento e planejamento de correcdo cirdrgica escalonada
(BRAVO-VALENZUELA NJ, et al., 2018).
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