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RESUMO

Higromas cisticos sdo malformagdes fetais relacionados a proliferagdo de vasos linfaticos associado a
fibrose, sendo um linfangioma de apresentacdo rara em neonatos, podendo ser diagnosticado ainda no
pré-natal. A relagdo de higromas cisticos com outras malformac¢des ndo € direta, porém pode-se
entender que existe a possibilidade de surgir a partir de anomalias cromossomicas. Dessa forma, apesar
de muito raro, pode haver associagdo deste linfangioma com outros achados também oriundos de
cromossomopatias.
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1 INTRODUCAO

Higromas cisticos sdo malformac6es fetais relacionados a proliferacdo de vasos linfaticos
associado a fibrose, sendo um linfangioma de apresentacdo rara em neonatos, podendo ser
diagnosticado ainda no pré-natal. A origem embrionaria desta malformacdo ndo € muito bem
esclarecida, porém seu curso € benigno, levando a crer que ocorre devido a dilatacdo destes vasos
linfaticos acompanhado de caracteristicas cisticas tipicamente em pescoco, clavicula e regides axilares
em forma de nodulos. Apesar de ser benigno, apresenta potencial de obstrucdo de vias aéreas a
depender do local de acometimento?.

A origem da anomalia de vasos linfaticos descrita entende-se como a capacidade de se
proliferar de restos de tecido embrionario. Dessa forma, apesar de ndo apresentar motivo de
preocupacdo em obstetras e pediatras, esta condicdo usualmente estd associada a aneuploidias
cromossomicas, hidropsia fetal e morte intrauterina®.

A relacdo de higromas cisticos com outras malformacdes néo € direta, porém pode-se entender
que existe a possibilidade de surgir a partir de anomalias cromossomicas. Dessa forma, apesar de muito
raro, pode haver associacdo deste linfangioma com outros achados também oriundos de
cromossomopatias.

A placenta € um 6rgdo desenvolvido durante a gestacdo com papel vital na nutricdo e
oxigenacgdo do feto em desenvolvimento, atuando, também, na excre¢do de produtos residuais e
desempenhando funcdo de barreira protetora contra patdgenos. A conexdo materno-fetal possui o
corddo umbilical como como ponte entre feto e placenta, medindo cerca de 50 centimetros de
comprimento, composto usualmente por duas artérias (responsavel por carregar sangue venoso) e uma
veia (responsavel por carregar sangue arterial), revestidos pela chamada geléia de Wharton?.

Em alguns casos, o corddao umbilical apresenta anomalias que alteram sua constituicdo, tais
como auséncia de um dos vasos arteriais, chamada Artéria umbilical Gnica (AUU). A AUU ¢
diagnosticada com ecografia fetal de rotina durante o primeiro trimestre da gestacdo ou até o segundo
trimestre. Varias teorias procuram justificar esta anomalia, tais como agenesia primaria, atrofia
secundaria ou até atresia de uma das artérias umbilicais presentes®

Alguns fatores de risco estdo associados a AUU, segundo a literatura de NUNES, A. F. et al.,
20203, citando tabagismo, multiparidade, idade materna avancada e doencas metabdlicas maternas,
relacionando a condicdo a alteracGes cromossdmicas, particularmente trissomia 18 e trissomia 13, além
de comparé-los a desfechos adversos da gestacdo. Geralmente a AUU ndo esta associada a outras
malformacdes fetais, porém pode ocorrer de estar presente em malformacdes estruturais, incluindo a
cardiopatias congénitas.

A malformacao cardiaca é uma das anomalias que podem estar associadas a AUU e resultar em

um significativo comprometimento funcional intrauterino, sendo considerada a principal malformacéo
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congénita quanto a morbimortalidade na primeira infancia, podendo evoluir de forma sintomatica ou
assintomatica, também passivel de ser diagnosticada no acompanhamento pré-natal através do ECO
fetal. Os fatores de risco que desencadeiam cardiopatias congénitas incluem carga genética e salde
materna, podendo ou n&o estar relacionadas a alteragdes cromossomicas®.

Este estudo tem como objetivo relatar o caso de higroma cistico diagnosticado intraitero
associado a méa formacao cardiaca fetal e artéria umbilical Gnica afim de auxiliar a comunidade no

entendimento de tal patologia e contribuir para o desenvolvimento cientifico.

2 METODOLOGIA

Estudo do tipo Relato de caso, cujas informacOes foram coletadas por meio de revisdo de
prontuario médico e entrevista direta com a paciente. Em paralelo, para sustentar as ideias discutidas
neste artigo, foi feita uma revisao de literatura em bases de dados cientificas como PubMed, Scielo e
Google Scholar. A producdo deste artigo cientifico seguiu as normativas propostas pelo Conselho
Nacional de Pesquisa (CONEP).

3 RELATO DE CASO

Paciente feminina, 23 anos, branca, casada, comparece para consulta a realizar
acompanhamento pré-natal de uma gestacdo diagnosticada com testes farmacéuticos. Nega tabagismo,
nega etilismo, sem uso de medicamentos continuos e/ou histéria de doencas familiares.

G4P1A2, refere uma filha viva com trés anos de idade nascida de parto cesarea a termo devido
a solicitacdo pessoal, com gestacdo sem intercorréncias fruto de um genitor diferente da atual. Relata
que sofreu dois abortos espontaneos fruto do mesmo parceiro da gestacdo em curso. Menarca aos 13
anos de idade, ciclo menstrual anterior regular, sem antecedentes ginecoldgicos relevantes. Sem
historia de mal passado obstétrico em parentes de primeiro grau.

Em consulta pré-natal foi solicitado ultrassonografia obstétrica que evidenciou 11 semanas e 4
dias de gestacdo com feto apresentando translucéncia nucal alterada. Foi iniciado investigacdo com
ultrassonografia morfoldgica que evidenciou espessamento da pele fetal ao longo da regido frontal a
lombar, tendo seu maior didmetro na regido da nuca onde mede 16mm, notando-se finas septacGes em
seu interior, hipodesenvolvimento do osso nasal e fluxo do ducto venoso com onda A negativa. A
ultrassonografia morfologica posterior realizada com 17 semanas e 6 dias de gestagdo evidenciou
artéria umbilical Unica e coragéo fetal sugerindo alteragdo morfoldgica.

A ultima ultrasonografia obstétrica morfoldgica realizada com 26 semanas e 4 dias de gestacdo
evidenciou marcadores ultrassonograficos de aneuploidias negativos, exceto para 0sso nasal (ausente
ou hipoplésico) e anomalias estruturais positivados, além de evidenciar importante comunicacéo

interventricular, ducto venoso ausente e prega frontal espessada. Gestacdo atualmente em curso.
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O parceiro ndo apresenta historia de alteragdo genéticas patologicas na familias, porém relata
que a mae utilizou alcool e drogas em sua gestagao.
Gestante atingiu 38 semanas de gestacdo e deu entrada no pronto atendimento com bolsa rota,

sendo optado pelo parto cesarea devido o risco ao feto, encaminhado a UTI neonatal apds nascimento.

4 DISCUSSAO

As malformagdes linfaticas sdo anomalias congénitas do sistema linfatico com uma incidéncia
estimada de 1 para 200.000 nascidos vivos. Caracterizadas em macrocisticas (maior que 1 centimetro)
e microcisticas (menor que 1 centimetro), sendo comumente encontradas em regido de cabeca e
pescoco, porém podem aparecer em outros locais®. O feto em questio foi diagnosticado intrautero,
apresentando uma lesdo macrocistica de 16 mm em regido nucal, dessa forma, a apresentagdo deste
higromas corrobora a literatura que descreve casos semelhantes, apesar do diagnostico intrautero ser
menos frequente.

O tratamento de malformagdes linfaticas envolve uma abordagem multidisciplinar, uma vez
que podem evoluir com dificuldades para respirar em lactentes. O tratamento individualizado depende
justamente destas complicagdes e outros sintomas associados, englobando cirurgia, laserterapia ou
formas medicamentosas®. Tal desfecho devera ser avaliado ap6s o nascimento da crianga em questio,
porém a mae ndo apresentou intercorréncias em sua gestacao.

O fato que chama atengdo para o caso ¢ que, apesar de ser uma forma benigna, a malformacao
linfatica estd associada a outras malformacdes fetais potencialmente perigosas. O fato de o feto
apresentar artéria umbilical Unica e malformagdo cardiaca nos traz a luz uma possivel sindrome
genética.

No caso da artéria umbilical unica, por si s6, ¢ um grande fator desencadeante para parto
prematuro que vem a ser uma das principais causas de morbimortalidade infantil, caracterizando um
risco robusto de desfecho negativo®. Pode ser diagnosticado através de ultrassonografia obstétrica com
doppler o qual permite a visualizacdo de um corddo que apresenta apenas dois vasos, ao invés de trés,
a partir da 12° semana de gestagdo’.

Fisiologicamente, o corddo umbilical ¢ constituido por duas artérias e uma veia, vistas em
cortes transversais em trés imagens eco-negativas circulares separadas. Em casos de AUU, a
visualizagdo de um cordao que apresenta apenas dois vasos formula o diagnostico definitivo da
condicdo’. Felizmente, o parto deste caso descrito foi realizado a termo e n3o houve grandes
intercorréncias, além do encaminhamento a UTI neonatal ja esperado para um recém-nascido com
alteracdes cardiacas. Porém, assim como descrito em todas as literaturas, o diagndstico de AUU veio

durante o pré-natal com ultrassonografia do segundo trimestre de gestacao.
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Em um estudo realizado em Cuba, observou-se que o tabagismo materno ¢ um grande fator de
risco para desenvolvimento de artéria umbilical inica, porém, diverge de outros estudos que afirmam
ndo haver grande relagdo entre mies fumantes e fetos com AUU’. Para este caso, tabagismo nio esteve
presente no histdrico materno e nao pode ser apontado, portanto, com fator de risco para esta condigao.
Outro fator apontado foi o Diabetes Mellitus, que também nao este presente neste caso. Este mesmo
estudo aponta a presenca de artéria umbilical Unica relacionada a outras malformacdes fetais.

A cardiopatia congénita (CC) estd presente em 40% das malformacdes fetais e ¢ responsavel
por numerosos casos de mortalidade infantil no mundo, sendo necessario cuidado natal intensificado.
Algumas destas patologias se apresentam de forma mais branda, ndo causando grandes repercussoes
hemodinamicas, outras, porém, apresentam-se intensas ao ponto de necessitar interven¢ao dentro dos
primeiros dias de vida, uma vez que repercutem no desenvolvimento infantil®.

O trabalho de Rosa R. C. M. et al (2013)° trouxe a luz uma revisdo literaria dos tltimos 20 anos
sobre a associagdo das cardiopatias congénitas com malformagdes extracardiacas, evidenciando suas
limitagdes tecnoldgicas, porém, citando autores como Miller et al (2011)!° que estudou 7.984 casos de
malformagdes cardiacas de bebés nascidos entre 1968 e 2005 nos Estados Unidos, incluindo natimortos
e interrupcdes eletivas apos a 20° semana de gestacdo. Destes, 71,3% apresentavam cardiopatias
isoladas, 13,1% associadas a alguma sindrome e 13,5% associada a malformagdes extracardiacas.
Estudos de grande porte nos mostram que a prevaléncia das cardiopatias congénitas ¢ alta, como citada
anteriormente, porém seus impactos se restringem principalmente as repercussoes da propria doenga e
ndo costumam ser sindrOmicas geneticamente. Para este feto em questdo, relatado neste estudo,
claramente ha uma sindrome genética, pois além das malformagdes extracardiacas, hd ainda
marcadores de aneuploidias, como hipoplasia do osso nasal. Esta revisdo literaria conclui que a
mortalidade € maior quando associada a malformagdes abdominais, 0 que ndo ocorre neste caso.

A hipoplasia do osso nasal ¢ uma condicao caracterizada pelo desenvolvimento inadequado ou
subdimensionado do osso nasal, que pode levar a alteracdes na aparéncia facial e, em alguns casos, a
problemas respiratorios. Essa condicdo pode ser associada a sindromes genéticas, comumente
trissomia do 21, 18, 13 e outras mais raras ou pode ocorrer isoladamente; A origem étnica materna
também ¢ um fator a ser levado em consideracdo, pois impacta nas dimensdes do osso nasal. Uma taxa
maior de diagndsticos de alteragdes genéticas ocorre quando a hipoplasia do 0sso nasal estd associada
a outras malformagdes congénitas!!. Também presente neste relato, a hipoplasia do osso nasal esta
associada tanto a malformacgao cardiaca quanto alteragdes na formagdo do cordao umbilical. O
diagnéstico sindromico definitivo, porém, devera vir junto a realiza¢do de testes genéticos no recém-
nascido, porém este ocorre de forma invasiva, necessitando autoriza¢cdo materna especial.

E fundamental que ao detectar anomalias e marcadores de cromossomopatias, a mie seja

encaminhada para devido acompanhamento e poder realizar o cariétipo do feto, uma vez que até 30%
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cursam com diagndstico sindromico. A ultrassonografia obstétrica ainda ¢ o exame de menor custo e
¢ capaz de detectar alteragdes simples, abrindo um pardmetro investigativo importante!'?. Outros
exames como ultrassonografia morfologica sao mais sensiveis para dimensionar tais alteragdes, porém
apresentam custo maior. De qualquer forma, o pré-natal ¢ de extrema importancia para garantir sucesso

gestacional e menor impacto moérbido sobre os recém-nascidos e suas familias.
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