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RESUMO

O termo CHAOS (Sindrome de Obstrugdo Congénita das Vias Aéreas
Superiores) consiste numa malformacdo fetal muito rara e com progndstico reservado.
Manifesta-se com obstrucdo total ou parcial das vias aéreas superiores (VAS), sendo a
atresia laringea a sua principal causa. A maioria dos casos € esporédica, existindo

associacdo com multiplas sindromes genéticas.

O diagndstico pré-natal ecografico é possivel. A triade tipica consiste em
ecogenicidade bilateral e alargamento dos pulmdes, aplanamento ou inverséo do
diafragma e hidropsia fetal. Existem multiplas opcdes de tratamento, mas o
procedimento intraparto extrauterino (EXIT) é o que tem demonstrado melhores

resultados.

O procedimento EXIT que surgiu nos Estados Unidos da América, permite a
manutengdo prolongada da circulagdo materno-fetal, em gestantes submetidas a
anestesia geral e pode ser usado em maltiplas situacGes life-threatening. O
procedimento a paténcia das VAS de fetos com malformac6es congénitas, prevenindo
episodios de hipoxia fetal transitoria. Apesar do procedimento diminuir a morbilidade e
mortalidade fetal, esta associado a multiplas complicacbes maternas e fetais, pelo que ha
necessidade de acompanhamento futuro dos recém-nascidos que sobrevivem ao periodo

neonatal imediato.

Palavras-chave: “CHAOS”, “Sindrome de Obstrugdo Congénita das Vias Aéreas Superiores”, “EXIT”,

“tratamento extrauterino intraparto”, “ecografia’.

“O Trabalho Final exprime a opinido do autor e ndo da FML”.



ABSTRACT

The term CHAQOS (Congenital High Airway Obstruction Syndrome) consists in
a very rare fetal malformation with a poor prognosis. This condition manifests as a total
or partial obstruction of the upper airways, with laryngeal atresia as main cause of it.
Most cases are sporadic and associated with numerous genetic syndromes.

The echographic prenatal diagnosis is possible. The typical triad consists in
bilateral echogenicity and enlargement of the lungs, flattening or inversion of the
diaphragm and fetal hydrops. There are multiple options of treatment but the EXIT has

shown the best results.

The EXIT procedure, that appeared in the United States of America, allows a
maternal-fetal prolonged circulation in pregnant women under general anesthesia, and it
can be used in several life-threatening situations. EXIT ensures the patency of the upper
airways from fetus with congenital malformations, preventing transitory fetal
hypoxemia. Although it decreases fetal morbidity and mortality, EXIT is associated
with maternal and fetal complications, whereby newborns who survive to the immediate

neonatal period need future monitoring.

Key-words: “CHAOS”, ‘“Congenital High Airway Obstruction Syndrome”, “EXIT”, Ex utero

intrapartum therapy ”, “ultrasonography”.
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SIGLAS E ABREVIATURAS

CHAOS - Sindrome de Obstrucdo Congénita das Vias Aéreas Superiores
EXIT — Tratamento extrauterino intraparto

MACC — Malformacéo Adenomatoide Cistica Congénita

PA — Presséo arterial

RMN — Ressonancia Magnética Nuclear

TF — Terapia da Fala

VAS — Vias aéreas superiores



INTRODUCAO

Esta revisdo bibliografica foi realizada no ambito do Trabalho Final de Mestrado
Integrado em Medicina da Faculdade de Medicina da Universidade de Lisboa, em
colaboracdo com a Clinica Universitaria de Otorrinolaringologia, tendo a tematica
surgido devido ao meu interesse comum pelas areas de Ginecologia-Obstetricia e

Otorrinolaringologia.

Este trabalho procura aproximar as duas especialidades referidas e expandir o
conhecimento pessoal e coletivo sobre dois temas pouco explorados, nomeadamente
CHAQOS e procedimento EXIT. A exposicdo do tema prende-se com o facto de existir
um vasto leque de malformagdes congénitas, cuja capacidade de resposta por parte dos
profissionais de saude é limitada, ndo so pela grande morbilidade e mortalidade fetais,
mas, também, devido a escassez de opcOes terapéuticas que, em muitos dos casos, se

revelam antiquadas e ineficazes.

A revisdo realizada procura dar a conhecer a comunidade académica a etiologia,
genética, fisiopatologia, diagnostico, diagndsticos diferenciais, progndstico e tratamento
da CHAOS. Pretende, ainda, explanar o procedimento EXIT, como é realizado, quais as
complicacbes que podem advir da realizacdo do mesmo e qual o seguimento que deve

ser dado aos pacientes submetidos a esta técnica cirdrgica.

METODOS

A informacdo foi recolhida ap6s pesquisa no PubMed em Outubro de 2017 e
Janeiro de 2018 a partir de artigos publicados entre 1998-2017. As palavras-chave
usadas foram: “CHAOS”, “Sindrome de Obstru¢io Congénita das Vias Aéreas

Superiores”, “EXIT”, “tratamento extrauterino intraparto”, “‘ecografia’.



CHAOS - Sindrome de Obstrucao Congénita das Vias Aéreas Superiores

Consideracdes Gerais

Em 1994, Hendrick MH et al. introduziram, pela primeira vez, o termo CHAQS,
0 qual permanece inalterado até a atualidade. A manutencdo da nomenclatura deve-se,
ao facto de ndo ser possivel uma determinacdo exata da causa da obstrucdo, embora esta
seja detetada ainda durante o periodo pré-natal.t*!

A sindrome € caracterizada pela presenca de uma malformacao fetal muito rara
e, geralmente, letal®® a qual se pode manifestar com obstrucio total ou parcial das

VAS, devido a causas intrinsecas ou extrinsecas. %354

Arizawa et al. reportaram, em 1989, o primeiro caso de CHAOS. Uma revisao
da Literatura revelou, pelo menos, outros 36 casos com diagnostico pré-natal de
CHAOS reportados até 2007.] Poucos casos adicionais foram descritos
esporadicamente até 2016. Esta € uma sindrome que ndo apresenta preferéncia de sexo,
afetando, igualmente, homens e mulheres, e cuja verdadeira incidéncia é desconhecida
por se tratar de uma patologia rara, muitas vezes, ameacadora da vida, com elevada

morbilidade e mortalidade associadas.*!

Etiologia

A causa exata que origina a sindrome é desconhecida. Uma grande variedade de
autores defende que a mesma se deve a uma malformacdo ao nivel do sexto arco
braquial, a qual pode ocorrer em diferentes estagios gestacionais, durante o normal

desenvolvimento embrionario.[!

A atresia laringea corresponde a causa obstrutiva mais frequentemente
encontrada em doentes portadores de CHAOS.!*®l Consiste numa alteracdo congénita
extremamente rara, que resulta da incorreta recanalizacdo das VAS, por volta da décima
semana de gestacdo.l”® Esta malformacio foi descrita por Rossi em 1826 e, desde
esse ano até 1994, foram descritos outros 48 casos de atresia laringea e CHAQOS, com

sobrevivéncia de apenas um feto apds o periodo neonatal imediato.™*®! [Figura 1]



Apresentam-se como outras causas possiveis de obstrucdo membranas laringeas
ou traqueais, estenose subglética ou atresia subglotica, agenesia traqueal ou laringea,
atresia traqueal e, mais raramente, quistos laringeos oclusivos.>*571 [Figura 2] A
obstrucdo pode, ainda, ser secundaria a causas extrinsecas, as quais devem ser
excluidas. Malformagdes linfaticas, teratoma cervical e anéis vasculares sdo alguns dos

exemplos de causas extrinsecas de obstrugdo.[” €

Figura 1 — RMN mostrando atresia laringea (entre ponta de setas pretas). Observa-se abertura da

tragueostomia (seta branca).™!

Figura 2 — Autopsia que identificou achados compativeis com atresia traqueal (seta branca): pulmdes

aumentados e dilatacao das vias aéreas superiores.®!



Genética

A grande maioria dos casos de CHAOS é esporadico.>8 Multiplos casos
relatados na Literatura descrevem associacio com a Sindrome de Fraser.35681 Esta
sindrome € rara, com hereditariedade autossémica recessiva. Caracteriza-se por atresia
laringea, criptoftalmia (malformacdo congénita dos globos oculares), sindactilia
(malformacéo congénita dos dedos) e defeitos geniturinarios.®®& Por outro lado, na
Literatura existe relato de um caso de transmissdo autossoémica dominante, em que pai e

dois dos seus filhos apresentavam a doenca.®!

Em frequéncia relativamente menor, pode surgir em associacdo com multiplas
outras sindromes genéticas, nomeadamente, Sindrome de DiGeorge, Sindrome da
Costela Curta-Polidactilia, Sindrome de VACTERL, Sindrome de Cri-du-Chat, delecéo
do cromossoma 5p, delecdo do cromossoma 22q1l1.2, XXX, trissomia 5 parcial,

trissomia 9 parcial e trissomia 16 parcial.l>7#l

Anomalias adicionais podem ser encontradas em mais de metade dos fetos com
CHAOS. As anomalias mais descritas na Literatura sdo, nomeadamente, renais, cranio-
caudais, atresia traqueoesofagica, defeitos vertebrais, anus imperfurado, genitais
ambiguos, fistula traqueoesofagica, defeitos hemidiafragmaticos, atresia duodenal,
sindactilia e artéria umbilical Gnica.l® De igual modo, deve ser excluida a presenca de

gastrosquisis e onfalocelo.!?!

Isto explica a necessidade de uma avaliacdo pormenorizada de todos os doentes
com provavel ou confirmada sindrome de CHAQOS, de forma a excluir uma possivel
associacdo com outra sindrome genética. O correto diagndstico € importante, pelo
impacto que pode ter no desfecho da gravidez atual e no planeamento de gravidezes

futuras.>8!
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Fisiopatologia

Compreender a histéria natural da doenca é fundamental.®! A presenca de
obstrugcdo nas VAS resulta numa anormal eliminacdo dos fluidos produzidos nos
pulmdes, através da laringe. Os fluidos acumulados na traqueia e arvore brénquica
promovem a dilatacio de toda a arvore respiratoria jusante a obstrugdo.
Concomitantemente, ocorre diminuicdo do nimero de pneumdcitos tipo 2 devido a
distensdo das paredes alveolares, que se traduz numa diminuicdo da producdo de
surfactante. Quanto mais precoce o0 surgimento da obstrugdo traqueal no
desenvolvimento embrionario, mais grave é o défice de producdo de surfactante. Apesar

das alteracBes explanadas, ndo sio objetivaveis alteracdes histologicas pulmonares. Fl

O coracdo mostra-se pequeno e comprimido entre o térax, devido ao
alargamento dos pulmdes.[*>1 A presséo intratoracica aumentada pode comprometer o
retorno venoso fetal, com risco de desenvolvimento de insuficiéncia cardiaca.
Consequentemente, pode evoluir com ascite, placentomegalia e hidropsia fetal.[*s1 A
ascite surge muito precocemente no desenvolvimento intrauterino fetal, estando
presente em quase todos os fetos com CHAQOS. Alternativamente, também podera ser

secundaria a tor¢do da aorta e da veia cava inferior.[!

Numa fase precoce da gravidez, pode existir oligohidramnios secundario a
obstrucdo das VAS. Nos casos em que temos compressdao do esdfago, estes podem
evoluir para polihidramnios, numa fase mais tardia da gestacdo, devido a diminuicao da
degluticio de liquido amnidtico por parte do feto.[*5! Como tal, a idade em que € feito o

diagnostico pode influenciar a quantidade de liquido amnidtico presente. ®!

Ha descricdo na Literatura de um subtipo de CHAOS com uma histéria natural
menos agressiva. O que caracteriza esse subgrupo de pacientes € a presenca de fistulas
entre a traqueia e a laringe e/ou faringe. Tais fistulas permitem a drenagem dos fluidos
acumulados nas VAS, com consequente descompressdo parcial da arvore respiratoria.
Podem estar relacionadas com uma evolugdo mais favoravel, mas nem sempre isso é

observado.®

As alteracdes descritas sdo responsaveis pelos achados ecograficos encontrados,
durante o periodo pré-natal.l!! A presenca de fistulas pode levar a reversio, parcial ou
total, dos achados ecograficos, podendo dificultar o diagndstico.

11



Diagnostico

A realizacdo da ecografia pré-natal é suficiente para se estabelecer o diagndstico
de CHAOSP!, embora a melhor caraterizagdo do quadro deve ser feita através da
realizacdo de Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) fetal. A presenca de alteracdes
nos achados ecograficos indica uma obstrucio das VAS, total ou quase total.># O uso
da ecografia como primeira linha no diagndstico esta relacionado com o baixo custo,

facil acesso e uso disseminado. 8!

A ecografia permite, comummente, o diagnostico de CHAOS entre as 18 e as 31
semanas de gestacdo.®! O diagnostico precoce, por volta das 15 semanas, pode ser
conseguido através da realizagdo de uma ecografia com sonda transvaginal,

particularmente, nos casos em que ainda ndo ocorreu o desenvolvimento de ascite. 2!

Os achados ecograficos, que derivam das alteracGes fisiopatoldgicas, e fazem
suspeitar de CHAOS estdo bem definidos, podendo ser encontrados nas ecografias pré-
natais. A triade tipica € composta por ecogenicidade bilateral e alargamento dos
pulmdes, aplanamento ou inversdo do diafragma e hidropsia fetal.[* [Figura 3] Para
alem destas alteracdes, pode ser observada dilatacdo das VAS distal a obstrucdo e
ascite.[*25] [Figura 4] A dilatacdo da traqueia e dos bronquiost”], ndo é observada nos

casos em que a causa de obstrucéo ¢ atresia traqueal.l*!

Figura 3 — Feto do sexo masculino com 19 semanas de idade gestacional com CHAOS. Ecografia pré-

natal do torax fetal em plano coronal (A) e sagital (B,) demonstrando pulmdes ecogénicos (asterisco),
traqueia dilatada (seta) com corte abruto proximal, bronquios dilatados (seta branca) e inversdo do

diafragma (ponta de seta). Técnica: Clearvue 650, Philips, Convex volume transducer (2-5 MHz).!
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Figura 4 — A. Ecografia pré-natal demonstrando ascite massiva (seta verde) e edema subcutdneo. B.
Corte axial de imagem de ecografia de torax fetal mostrando pulmdées ecogénicos hipervolumosos com

coragdo central e comprimido (seta vermelha).!?’

A hidrépsia fetal consiste na acumulagdo de fluidos numa cavidade do corpo,
para além do peritoneu, e edema da pele e/ou couro cabeludo.®! Em termos ecograficos

traduz-se por detecdo de hipoecogenicidade nos locais descritos. [Figura 5]

O Doppler com cor pode ser realizado a fim de demonstrar a auséncia de fluxo
traqueal durante a respiracdo fetal. Em alguns casos, pode ajudar a localizar o nivel da
obstrugdo das VAS.E!

GA(LMP): 19w3d

1 &

Figura 5 — Feto do sexo masculino com 19 semanas de idade gestacional com CHAOS. Ecografia pré-
natal do térax fetal em plano axial mostrando a presenca de ascite (asterisco). Presenca de edema
perinéfrico que confirma hidrdpsia fetal. Técnica: Clearvue 650, Philips, Convex volume transducer (2-5
MHz).B]
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A RMN é fundamental em todos os casos em que se planeia intervencéo fetal ou
cirurgia, por possibilitar uma melhor caracterizagdo da doenga. Os principais motivos
para 0 uso da RMN consistem em aumentar a acuidade do grau de dilatacdo da arvore
respiratéria, localizar corretamente o nivel de obstrugdo e/ou excluir as principais causas
extrinsecas de obstrucdo das VAS.['S8 Comparativamente & ecografia, apresenta
vantagens no grau de detalhe da imagem obtida e na determinagdo do tratamento a
realizar.2® [Figuras 6 e 7]

Figura 6 — Corte coronal de RMN em que se observa
estreitamento da laringe fetal (seta fina), dilatagédo
traqueal (seta grossa) e alargamento pulmonar

(asteriscos).l!

Figura 7 — RMN fetal. A. Colapso laringeo e da porgéo cervical da traqueia (seta preta), com traqueia
intratoracica patente (seta tracejada). B. Desvio superior da lingua e do andar inferior da cavidade oral,

devido a malformagcéo linfatica (seta branca).™*"!
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A identificacdo pré-operatdria do nivel da obstrucdo, através de ecografia ou
RMN, ¢ fundamental, mas em alguns casos a informagéo obtida pode ser insuficiente. ©!
As fistulas traqueofaringeas ou traqueolaringeas sdo exemplos em que o diagnéstico se
pode tornar verdadeiramente desafiante, pela diminuigdo do volume pulmonar e
alteracdo dos achados ecograficos tipicos.®! A presenca de estenose parcial ou total, ou
a presenca de fistulas traqueoesofagicas, podem cursar com sequéncia fisiopatoldgica
alterada e, igualmente, dificil diagnostico da sindrome.®!

Diagnostico Diferencial

Quando se pondera o diagnostico de CHAOS deve-se ponderar, igualmente,
outras patologias que fazem consigo o diagnostico diferencial. O principal diagnostico
diferencial de CHAOS, e também o mais dificil, € a Malformacdo Adenomatdide
Cistica Congénita (MACC), particularmente o tipo 1112571 havendo mesmo evidéncia,
na Literatura, de multiplos casos em que o diagndstico é feito erradamente.®8 Como
outro diagndstico a ponderar temos Sequestracdo Broncopulmonarf®251, A presenca de
dilatacdo traqueal nos achados ecograficos é uma caracteristica tipica de CHAOS, que

permite ajudar na distingdo entre as trés patologias supracitadas.™®!

Progndstico

O progndstico é bastante reservado, particularmente na presenca de anomalias
laringeas ou de hidropsia fetal. Na auséncia de tratamento fetal ou neonatal imediato a

doenca é fatal em 100% dos casos.?!

A detecdo na ecografia de alargamento pulmonar e aplanamento diafragmatico
permite assumir que a sindrome é gravel’l, uma vez que sugere que a obstrucdo das

VAS é completa ou quase completa.l®

A presenca de fistulas tragueolaringeas ou traqueofaringeas pode-se acompanhar
de diminuicdo e/ou resolucdo do alargamento pulmonar, o que indica menor gravidade
da doenga. Na Literatura, existem alguns relatos de casos de CHAOS em que o

desenvolvimento espontaneo das fistulas, levou mesmo a regressdo da hidrépsia
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fetal.>8] Contudo, ha que salientar o facto de uma evolucdo mais favoravel, ndo ser
observada em todos os casos de desenvolvimento de comunicacgdes traqueolaringeas ou

traqueofaringeas.[®!

A associacdo com outras sindromes genéticas, por norma, indica uma sindrome
mais grave, com progndstico mais desfavoravel, taxa de mortalidade fetal mais elevada
e taxa de sobrevivéncia fetal mais reduzida. Porém, a presenca isolada de obstrucdo da
VAS, ndo associada a hidropsia fetal, apresenta um progndéstico relativamente mais

favoravel.3!

Fetos que ndo apresentem hidrépsia ou outras anomalias apresentam, entéo,
melhor prognostico, desde que as alteracdes ecograficas ndo melhorem, mas também
ndo progridam. Estes apresentam maiores hipoteses de sobrevivéncia, embora venham a

necessitar de apoio em cuidados intensivos apds o nascimento.[®!

Muitos dos casos acabam por evoluir, espontaneamente, com morte fetal ou
morte no periodo neonatal imediato, principalmente quando a sindrome ndo é detetada
durante a gravidez.[®! A nfo detecdo da sindrome antes do parto ¢ associada a uma
mortalidade fetal que ronda os 80 a 100%.°! A melhoria evolutiva dos método
complementares de diagndstico tem permitido uma diminuicdo significativa da

frequéncia deste tipo de situagdes.®!

Todos os fetos portadores de CHAQS, incluindo os com fenotipos menos graves,
terdo limitagBes funcionais definidas, que terdo impacto na sua qualidade de vida. E
crucial que essa informacdo seja transmitida aos pais durante o aconselhamento preé-
natal, para que possam tomar uma decisdo informadal®! sobre o destino da gravidez que
se encontra em curso, nomeadamente, interromper, tratar, ou continuar a gravidez sem
realizar qualquer tipo de intervencdo.! A melhoria da sobrevivéncia neonatal esta
diretamente dependente de um diagnostico pré-natal precoce, de um follow-up pré-natal

rigoroso, e da realizacio de uma intervencéo fetal ou no periodo neonatal imediato. !
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Tratamento

Hamid-Sowinkska et al. salientaram a importancia de um diagndstico precoce,
de uma avaliacdo fetal detalhada e da realizacdo de uma intervengdo neonatal imediata
para estabelecimento das VAS fetais.[*]

Mdltiplas abordagens possiveis existem atualmente. Como exemplos,
apresentam-se a laringoscopia fetal, a fetoscopia fetal, e o procedimento EXIT.[X351 Em
situacOes de emergéncia pode-se ponderar a realizaco de traqueostomia.” [Figura 8]

A laringoscopia fetal permite a descompressdo da obstrucdo laringea e/ou
traqueal em fetos com CHAOS.™M

A fetoscopia fetal pode ser efetuada em alguns casos selecionados. Esta consiste
num procedimento life-saving que deve ser executado por uma equipa multidisciplinar,
envolvendo pediatras, radiologistas, obstetras e anestesistas. Tal é fundamental, para
que a eficiéncia do procedimento seja superior. A intervencdo permite a criagdo de
uma fistula traqueolaringea, com descompressio do pulmio.B! Assim, fetos que se
apresentem com obstrucdo traqueal isolada e anatomia laringea normal podem
beneficiar deste procedimento.[! O procedimento pode complicar com rutura prematura
de membranas, apesar de ndo interferir com o normal fluxo sanguineo da placenta.!*! A
realizacdo de novos estudos sobre este tema € importante, uma vez que ndo existe muito

conhecimento sobre os efeitos a longo prazo e a seguranca da técnica.!

Figura 8 — Radiografia pds-natal que mostra aumento do volume pulmonar, horizontaliza¢do costal e a

canula de traqueostomia.!
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EXIT SURGERY - Tratamento Extrauterino Intraparto

Consideracdes Gerais

O procedimento EXIT foi desenvolvido nos Estados Unidos da América e,
representa um acrénimo para tratamento extrauterino intraparto.*! Em 1989 foi
reportado por Morris et al., o primeiro procedimento EXIT devido a um teratoma
cervical.®l Desde 1994, foram reportados, na Literatura Inglesa, 35 casos de atresia
laringea e/ou CHAOS. Treze dos casos reportados foram submetidos ao procedimento
EXIT.® Mychaliska et al. descreveram o procedimento EXIT, pela primeira vez, em
1997.012131 Em 1998, De Cou JM et al. aplicaram o procedimento EXIT com sucesso

num caso de CHAOS secundario a atresia laringea.!*!

Inicialmente, o procedimento era usado em fetos que apresentavam hérnias
diafragmaticas congénitas graves, nos quais tinham sido colocados clips traqueais.
Desta forma, era realizado com o objetivo de reverter a oclusdo traqueal induzida no
feto.[%1214171 Tem como principal objetivo manter a circulagdo materno-fetal, em fetos
com variadas patologias, enquanto sdo orquestradas manobras que permitem a transicao

do bebé, da vida fetal para a vida neonatal.[*é]

Atualmente, as indicacbes para a sua realizacdo sdo multiplas e variadas.
Pacientes com obstrucdo de causa extrinseca (teratomas, linfangiomas, bocio) ou de
causa intrinseca (CHAOQOS, atresia laringea ou traqueal) podem ser propostos para o
procedimento, de forma a assegurar a permeabilidade das vias aéreas!®!, sem risco de
hipoxia fetal. Pode, igualmente, ser efetuado quando na presenca de massas
intratoracicas (MACC, sequestracdo pulmonar, teratomas), para conexao de membranas
de oxigenacdo extracorporeas e para separacdo de siameses.* O EXIT é executado
igualmente para correcdo de quistos linguais, displasia esquelética, micrognatia,
higromas cisticos e neuroblastomas.*®! As potenciais situagdes em que a técnica podera
ser aplicada sdo, nomeadamente, agenesia pulmonar unilateral com estenose da via
aérea, micrognatia severa, excisdo de grandes massas mediastinicas e/ou

orofaringeas.*4!

Os casos de CHAOS em que a obstrugdo da via aérea é incompleta, e cujo

diagndstico é efetuado apenas no final do 2° trimestre ou no decorrer do 3° trimestre,
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podem ser submetidos a procedimento EXIT, desde que ainda nédo se tenha instalado
hidrépsia fetal.®] O procedimento parece mesmo ser a Unica hipGtese de sobrevivéncia
de fetos acometidos pela sindrome.[] Existem numerosos casos de sucesso relatados,
em que se antecipou a dificuldade de acesso a via aérea fetal e, por isso, se determinou a
realizagio do procedimento.?® Contudo, nos casos em que a entubagio ndo é possivel,
pode-se realizar traqueostomia fetal durante o procedimento.® Desta forma, o
procedimento transforma situacBes potencialmente catastréficas em situacdes

controladas, por aumentar o intervalo de tempo disponivel para intervir no feto.[617]

Descricdo do procedimento EXIT

O procedimento é realizado concomitantemente com uma cesariana eletiva e
permite a manutencdo da circulagdo fetoplacentaria durante a mesma, até ao momento
em que a via aérea fetal esteja asseguradal®®, diminuindo a morbilidade e mortalidade
fetais.[!?l [Figura 9] Consiste numa técnica de uso incomum e cuja importancia se
enaltece em situagBes life-threatenig de obstrucdo das vias aéreasi*®), em que a
entubacdo endotraqueal pode ser dificil ou mesmo impossivel, devido a distorcdo

anatomica.[1%]

Figura 9 — Correto posicionamento para iniciar abordagem das vias aéreas, em feto parcialmente

exteriorizado, com preservagao da circulacéo fetoplacentaria.
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Anestesia

O EXIT inicia-se com 0 posicionamento materno. A mée deve ser colocada em
posi¢cdo supina com ligeiro decubito lateral esquerdo, para evitar a compressao da veia

cava inferior pelo Utero de grande volume.[*>17]

Quando esta se encontra corretamente posicionada, inicia-se a inducdo da
anestesia materno-fetal. A técnica anestésica usada deve permitir uma anestesia materna
eficaz, relaxamento uterino adequado, bem como anestesia e imobilizacdo fetal durante
todo o procedimento.? Uma possibilidade de confirmar se existe um relaxamento
uterino adequado passa pela palpacdo do Utero pelo obstetra, de forma a perceber o

tonus do 6rgo.!

Geralmente, a anestesia é feita por sequéncia rapida de inducio***51 seguida,
de imediato, por entubacio endotraqueal.*”? A entubacdo pode ser dificultada pela
presenca de uma via aérea edemaciada, secundaria a adaptacdes fisioldgicas da

gravidez.[*4]

O recomendado passa pela realizacdo de anestesia geral, com recurso a produtos
halogenados.*12% Como técnica alternativa, pode-se recorrer a anestesia neuroaxial e a
nitroglicerina endovenosa. Igualmente, podera ser usado sulfato de magnésio de modo a

se conseguir o relaxamento uterino. %!

O uso prolongado e em doses elevadas de produtos halogenados pode levar ao
desenvolvimento de hipotensdo materna e a reducdo do fluxo uterino. Deste modo, a
administracdo deve ser feita numa dose que ndo comprometa o sistema cardiovascular
materno. Sempre que se verificar uma diminuicdo significativa da pressao arterial (PA)
materna, esta deve ser revertida de imediato, através da administracdo de um agente
vasopressor (efedrina ou fenilafrina). Outros potenciais riscos envolvidos sdo hipoxia e

acidose fetal.[?]

A nitroglicerina possui um rapido inicio de acdo e curta duracdo de acdo,
apresentando um melhor perfil farmacoldgico para o EXIT, uma vez que a sua
interrupgdo permite o retorno do tonus uterino quase de imediato. Além disso, tem
como principal vantagem a evic¢do dos riscos associados a anestesia geral, na gestante.

Contudo, para se obter um relaxamento uterino adequado podem ser necessarias doses
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de nitroglicerina muito altas, as quais poderdo desencadear hipotenséo e cefaleia. Em
caso de desenvolvimento de hipotensdo deve, prontamente, ser administrado um agente

vasopressor. 12201

A utilizacdo de sulfato de magnésio implica cautela, devido aos efeitos adversos
0s quais podem surgir no decorrer e ap0s a sua administragdo. Alguns exemplos dos
mesmos sdo depressao respiratéria e cardiovascular, e prolongamento dos efeitos dos

bloqueadores neuromusculares. 2%

Contrastando com a cesariana convencional, no procedimento EXIT é de
importancia extrema a passagem transplacentaria dos farmacos anestésicos, 0s quais vao
permitir a anestesia e imobilidade fetais.**?" De igual forma, permitem a manutencio

da oxigenacao fetal, secundaria & otimizac&o do fluxo sanguineo uteroplacentario.™?l

A incorreta anestesia podera despoletar reacdo fetal, no momento de execucgéo
de manobras, como a laringoscopia e/ou a entubac&o. Tal acarreta riscos para o préprio,
por provocar movimentos vigorosos e esforco respiratorio acrescido, 0s quais levam a
uma reducdo do fluxo de sangue através da placenta. Desta forma, o tempo para
assegurar a via aérea fetal torna-se limitado, pois o feto passa a depender da sua prépria
ventilagdo e oxigenacdo pulmonares.?l A administragdo fetal de opidides e relaxantes
musculares, por via intramuscular, permite assegurar uma correta imobilizacdo fetal e
evitar as complicacdes supracitadas!*??%, devendo ser utilizada praticamente em todos

0s casos.[1517]

Monitorizacdo e Cirurgia

A monitorizacdo materna e fetal deve ser realizada durante todo o procedimento.
Para tal, procede-se a avaliacdo da frequéncia cardiaca, oxigenacdo e equilibrio acido-
base fetais, para detecdo precoce de complicagdes, nomeadamente, 0 comprometimento
do fluxo sanguineo da placenta. A frequéncia cardiaca pode ser avaliada atraves da
detecdo do pulso do corddo umbilical. [Figura 10] A oxigenacdo pode ser avaliada por
oximetria de pulso, devendo as saturagOes manter-se superiores a 50%. [Figura 11B] A

gasimetria arterial surge como alternativa ao procedimento anterior. A detecdo de uma
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frequéncia cardiaca inferior a 120 batimentos por minuto, oximetria inferior a 40% e

acidose determinam a presenca de sofrimento fetal.[2%

A monitorizagdo materna deve contemplar monitorizacdo cardiaca, oximetria de
pulso, medicdo ndo invasiva da PA, capnografia, andlise dos gases anestésicos e registo

da diurese.[1420]

Figura 10 — Recém-nascido com grande tumor cervical com monitorizacdo da frequéncia cardiaca

através do pulso do corddo umbilical.[?%

A oxigenacdo fetal estd dependente do fluxo sanguineo uterino e umbilical.
Niveis adequados de relaxamento uterino e manutencdo da PA materna sdo essenciais
na manutencdo do fluxo sanguineo transplacentario. Uma diminuicdo da PA materna
superior a 10% do valor inicial acarreta risco elevado de ma perfusdo fetal e,

consequentemente, hipoxia.™*#*!

Apos a realizacdo da histerotomia, procede-se a exteriorizacdo parcial do feto*°]
e ao Seu correto posicionamento, para dar seguimento as manobras de estabilizacdo da
via aérea.l'! [Figura 11A e 12] A manutencdo de parte do feto no interior da cavidade
uterina é de extrema importancia, pois permite a manutencdo do volume uterino e a
manutencdo da circulacdo uteroplacentarial*®, diminuindo o risco de descolamento da
placenta®®*® e hipoxia fetal durante a manipulacio da via aérea. Além disso, a
exteriorizacdo apenas do componente cefalico minimiza as perdas de calor e preserva o
fluxo sanguineo umbilical.*>21 A amnioinfusdo continua de soro fisiologico aquecido
pode ser realizada de forma a auxiliar na manutencdo do volume uterino e prevencédo de

complicacdes.[*417]
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Para além de assegurar a via aérea, 0 procedimento permite a obtencdo de
acessos vasculares, administragdo de surfactante e de farmacos que auxiliam na
ressuscitacdo fetal.!”] A manutencdo da ligacio materno-fetal mostra-se fundamental,
principalmente, se surgem complicagfes durante o procedimento, com necessidade de
manobras life-saving, como broncoscopia ou traqueostomia, entre outros. [Figura 11C]

Nessas situacfes, o término precoce da ligacdo poderia levar ao desenvolvimento de

uma emergéncia potencialmente catastrofica, 1141

Figura 11 — A. Exposicéo cefalica durante o procedimento EXIT. B. Avaliagdo continua da saturacgéo de
oxigénio através de oximetria de pulso. C. Durante o procedimento EXIT séo realizadas laringoscopia

direta, broncoscopia e esofagoscopia.*!

Figura 12 — Procedimento EXIT. Exteriorizacdo cefalica e regido toracica fetais com manuten¢do da
regido abdominal e membros inferiores no interior do Gtero. Oximetro de pulso colocado na mao
esquerda. Via aérea estabilizada e tubo endotraqueal colocado, com possibilidade de proceder a

clampagem do corddo umbilical .4
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Apbs a estabilizacdo da via aérea, procede-se a total exteriorizacdo fetal,
clampagem e seccio do corddo umbilical*® e, posteriormente, a finalizaco do parto.?!]
A reversdo do relaxamento uterino pode ser conseguida através da administracdo
empirica de um bdlus de oxitocina, seguida de perfusdo continua. Concomitantemente,
procede-se a reducdo dos agentes halogenados. Em situagdes pontuais, pode haver
necessidade de massagem uterina para uma mais rapida reversdo do relaxamento e

melhor controlo da hemorragia uterina.[*42%

O recém-nascido pode ser encaminhado para uma sala previamente preparada, se
se encontrar hemodinamicamente estavel, ou pode ser encaminhado para uma unidade
intensiva de cuidados neonatais e, a posteriori, receber o tratamento cirtrgico.2%2 A
mée deve receber antibioterapia profilatica endovenosa no final do procedimento,
devido ao tempo prolongado para realizacdo do procedimento, que estd diretamente

relacionado com o risco infecioso pos-operatorio materno.*!

O intervalo de tempo, entre 0 momento em que é realizada a histerotomia e o
nascimento, parece ser um fator muito importante para o bem-estar neonatal no final do
procedimento EXIT. Mais se acrescenta que, o intervalo de tempo, entre a realizacdo da
histerotomia e a clampagem do corddo umbilical, deve ser inferior a 60 minutos e,
idealmente, inferior a 30 minutos.?®! Contudo, se a PA for mantida dentro de valores

normais, a circulagdo materno-fetal pode ser assegurada durante mais de 90 minutos. "

Hirose et al. descreveram a realizacdo de um procedimento EXIT com duragéo
de 2 horas e 30 minutos, num feto diagnosticado com teratoma cervical gigante. A
massa foi dissecada e removida sem que se tenham verificado complicacdes materno-
fetais.[*® [Figura 13]

O sucesso da técnica estd dependente do total relaxamento uterino, da
manutencdo do volume uterino, da manutencdo da circulacio uteroplacentarial™ e da
intervencdo de uma equipa multidisciplinar. A equipa multidisciplinar deve ser
constituida  por radiologistas, anestesiologistas, obstetras,  neonatologistas,
otorrinolaringologistas pediatricos e enfermeiros.[>*>1 A coordenacdo dos diferentes
profissionais, entre si, apresenta particular importdncia para o0 sucesso do
procedimento.?1 A equipa é, igualmente, responsavel por abordar os pais, explicando-

Ihes os riscos, beneficios e possiveis desfechos do procedimento, para que estes possam
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tomar uma decisdo informada.*¥ Apesar do seu potencial sucesso, tem como
desvantagem o custo elevado, devido a dindmica e aos recursos necessarios para a

correta realizacdo do procedimento.*!!

Figura 13 — Procedimento EXIT em feto com teratoma cervical gigante. A.
Imagem pré-operatdria do teratoma cervical gigante. B. Exploragdo do
pescoco durante o procedimento EXIT. C. Imagem fetal apds excisédo do

| teratoma cervical gigante, numa sala operatdria adjacente.*4

Complicacdes

As complicacdes maternas do EXIT estdo bem documentadas na literatural?l,
com risco mais elevado em comparacdo com a cesariana convencional.!*®) Como
complicacdes tém-se hemorragia e/ou hipotonia uterina, as quais podem ser graves.!®
Estas podem ser causadas pelo uso combinado dos diferentes tipos anestésicos.[*411 A
incidéncia de atonia uterina € mesmo descrita como muito elevada.*™Y! Em situacdes
extremas pode ser necessaria a realizacdo de histerectomia para controlo hemorragico.
Como outras complicacBes possiveis encontram-se a pneumonite de aspiracao, devido
ao elevado tamanho uterino e ao refluxo do conteudo gastrico, bem como eventos
tromboembolicos, devido ao estado pro-trombdtico caracteristico da gravidez e aos

tempos cirtrgico e de imobilizacdo prolongados.™**

Comparativamente a cesariana convencional, o risco de complicagdes maternas

€ mais elevado e as complica¢cbes sdo0 mais comuns, nomeadamente, risco infecioso
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elevado, risco elevado de deiscéncia uterina e hemorragia mais abundante®31%1. O
risco de deiscéncia deve-se ao facto de a histerotomia ser de grandes dimensdes e, por
isso, em gravidezes futuras, deve-se evitar o trabalho de parto.®%® Ainda assim, o
tempo de internamento pds-operatdrio, os niveis de hematdcrito ou a necessidade de
transfusdo sanguinea ndo se revelam significativamente diferentes nas mulheres

submetidas ao procedimento intraparto extra Gtero.*"!

Como complicacdes fetais do procedimento EXIT podemos ter bradicardia e
hipoxemia fetais, lesdo cerebral e/ou morte. Estas podem ser secundérias a
descolamento placentério ou a compressdo umbilical.’®! Quaisquer perdas de sangue em
torno dos 10 mililitros podem justificar a realizacdo de uma transfusdo de concentrado
eritrocitario, devido ao diminuto volume sanguineo fetal. Em caso de necessidade de
transfusdo (por exemplo, hemorragia), deve ser dado ao feto sangue do tipo O Rh

negativo.?%!

A reconstrucdo da via aérea €, muitas vezes, complicada nos doentes portadores
de CHAOS. Como complicacbes pos-operatorias podemos ter reestenose da via aerea,
com necessidade de nova dilatacdo, desenvolvimento de polipos e/ou tecido de
granulacdo, que atrasam e/ou impedem a decanulacdo dos doentes, dependéncia da
traqueostomia, atraso na iniciacdo da alimentacdo por via oral e limitacdo da fala.
Relativamente a CHAOS grave podem surgir complicacbes a longo prazo,
nomeadamente, necessidade de traqueostomia prolongada, infeches respiratorias

recorrentes e recuperagao pos-operatoria prolongada.(®

O tratamento EXIT €, portanto, fundamental para a melhoria da sobrevivéncia e
da qualidade de vida de fetos com CHAOS.Bl Contudo, acarreta um risco

significativo de sequelas temporarias e/ou permanentes. !
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Seguimento

Doentes submetidos ao EXIT, devido a CHAOQOS, védo necessitar de
acompanhamento médico a longo prazo, devido as possiveis complicacdes que podem
advir da cirurgia. De igual modo, vdo necessitar de apoio de outras entidades,
nomeadamente, Terapia da Fala (TF), para poderem melhorar a sua qualidade de vida,
no que diz respeito a alimentacéo via oral e a capacidade de comunicagdo verbal e ndo

verbal.

Nestes doentes, a alimentagdo por via oral é possivel, mas na maioria dos casos,
0 seu inicio € protelado. A TF é importante pois intervém no processo da degluticdo,
treinando a possibilidade de adquirir uma alimentacdo por via oral de alimentos e

bebidas de forma segura, e a garantir uma nutricdo e hidratacdo adequadas.

Manter a capacidade de comunicacdo verbal oral €, igualmente, possivel se
existirem cordas vocais e se estas se encontrarem funcionais. Em casos contrarios aos
descritos, a fala ndo pode ser recuperada, uma vez que a cirurgia apenas permite a
reconstrucdo da anatomia da via aérea. Nos casos em que a obstrucdo era secundaria a
estenose subglotica ou atresia traqueal, a recuperacdo da fala pode ser possivel, através

da oclusdo da traqueostomia.

Todos 0s casos em que existe marcada possibilidade de recuperacdo da fala, ha
indicacdo para realizacdo de TF. Nos restantes casos, em que tal ndo é possivel, a TF
deve ser igualmente prescrita para aprendizagem de uma forma de comunicagédo
alternativa, pela crianca, que lhe permitira, futuramente, comunicar com as outras

pessoas. [
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CONCLUSAO

A CHAOS ¢ uma entidade rara e, muitas vezes, letal. A ecografia é a primeira
linha para o diagndstico da sindrome, mas a RMN apresenta superioridade no
esclarecimento da causa e nivel da obstru¢do, bem como na decisdo do tratamento a
realizar. Embora o prognoéstico seja desfavoravel, a evolucdo das técnicas cirirgicas tem
permitido uma diminuicé@o das taxas de morbilidade e mortalidade fetais, em fetos com
acometimento das VAS. Independentemente da técnica utilizada, é fundamental que se
alcance um relaxamento uterino completo e que se consiga uma boa perfusdo Utero

placentéria, para que a via aérea seja assegurada sem intercorréncias fatais.

O procedimento extrauterino intraparto € uma técnica em constante evolucdo,
com expansdo das vertentes em que pode ser aplicado. Embora comporte riscos e
possibilidade de complicagbes pos-cirdrgicas, apresenta um elevado impacto na

sobrevida e qualidade de vida de fetos com obstrugdo das VAS.

Embora a histéria natural possa ser variada, todos os fetos vao apresentar
impacto marcado na sua qualidade de vida e necessitar de acompanhamento futuro. Em
todo o processo, desde o momento do diagndstico até ao momento da tomada de
decisdo, os pais devem ser acompanhados por uma equipa multidisciplinar que os
esclareca sobre as davidas, informe sobre todos os riscos e possibilidades, para que

possam tomar uma decisdo o mais informada possivel.
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