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ABSTRACT

Congenital High Airway Obstruction Syndrome (CHAOS) defines a condition in which an extrin-
sic or intrinsic mechanical cause obstructs the fetal airway, leading to accumulation of fluid in the
tracheobronchial tree and preventing the newborn from ventilating properly, ultimately leading to
neonatal death. The EXIT procedure (EX-Uteru Intrapartum Treatment) consists of the maintenance
of uteroplacental blood flow during cesarean delivery in order to allow airway permeabilization and
eventually corrective surgery in this otherwise fatal condition.

The authors describe the first EXIT procedure performed in one of the tertiary care university
hospitals in Portugal; the tracheostomy was successful and adequate ventilation was assured, but
the severity of the clinical condition and extreme prematurity led to a neonatal death 8 hours after

delivery.

INTRODUGAO

O acronimo CHAOS (Congenital High Airway Obs-
truction Syndrome) engloba um conjunto de situagdes
patoldgicas caracterizadas por obstrugdo completa ou
parcial das vias aéreas superiores', o que impede a
libertag@o do fluido pulmonar, com a sua consequente
acumulagdo na arvore traqueobronquica 2. A obstru-
¢do pode ser intrinseca (por atrésia/ agenésia da la-
ringe ou traqueia ou presenca de membrana laringea)
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ou extrinseca (por quistos ou tumores de grandes di-
mensdes com efeito compressivo)!'*. Trata-se de uma
patologia rara®”, cuja verdadeira incidéncia é desco-
nhecida, uma vez que frequentemente causa morte in
utero ou no periodo neonatal?.

A gravidade do quadro clinico comporta um prog-
ndstico muito reservado'2. Contudo, desenvolveram-
se técnicas intraparto que permitem a permeabilizacdo
da via aérea mantendo patente a circulagdo ttero-pla-
centaria (EXIT — EX-Utero Intrapartum Treatment)
garantindo a normal oxigenagdo do feto enquanto se
estabelece a via aérea.

O diagnostico pré-natal de CHAOS ¢ feito por
ecografia, caracterizando-se por hiperecogenicidade
e aumento bilateral e simétrico dos pulmdes, vias aé-
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reas dilatadas e aplanamento ou inversao do diafrag-
ma. A presenga de ascite fetal ou hidropsia ' podem
significar uma maior gravidade da patologia.

O principal diagnostico diferencial faz-se com a
variante microquistica da Malformac¢do Adenomatoi-
de Quistica Congénita (MAQC), que, no entanto, ¢
habitualmente lobar, raramente afecta todo o pulmao
e ¢ unilateral em mais de 98% dos casos?.

CASO CLIiNICO

Primigesta de 29 anos, sem antecedentes pessoais ou
familiares relevantes. A ecografia obstétrica realizada
as 20 semanas em Pretoria, Africa do Sul, revelou pul-
moes grandes e homogeneamente hiperecogénicos,
coragdo comprimido, diafragma aplanado e ascite,
sugerindo o diagndstico de CHAOS; ndo se identifi-
caram outras malformagdes. Foi realizada amniocen-
tese para determinagdo do caridtipo fetal (46XY).

As 22 semanas recorreu ao nosso Departamento,
onde o diagnostico foi coincidente, tendo-se constatado
também a existéncia de hidramnios. Apos esclarecimen-
to do mau progndstico fetal, o casal optou por prosseguir
a gravidez, pelo que foi referenciado ao Fetal Medicine
Center (FMC), em Londres, onde foram dadas como al-
ternativas: a) interrup¢ao médica da gravidez; b) atitude
expectante, que conduziria, com grande probabilidade,
ao parto pré-termo, morte neonatal ou traqueostomia
permanente ou c) terapéutica fetal e neonatal agressiva,
com fetoscopia ¢ EXIT na tentativa de resolver a obs-
trugdo traqueal. O casal optou por esta Ultima e as 25
semanas, apds versao fetal para apresentagao pélvica e
terapéutica com atropina, opiaceos e curarizante, ¢ foi
realizada fetoscopia com traqueoscopia. Verificou-se
permeabilidade até a glote, visualizaram-se as cordas
vocais e, logo abaixo, uma obstrucdo laringea intranspo-
nivel, sendo impossivel determinar se se tratava de uma
membrana ou a base de um segmento atrésico. Cinco
dias depois da fetoscopia foram colocados shunts tora-
co-amnidticos, com pouco ou nenhum efeito imediato
na descompressao pulmonar.

Seis dias apos a intervencdo a gravida regressou
a Lisboa, tendo ficado programado o regresso a Lon-
dres as 36 semanas para realizacao de cesariana elec-
tiva com EXIT.

Contudo, as 31 semanas de gestagdo, ocorreu rotu-
ra prematura de membranas. Foi internada na Enfer-
maria de Medicina Materno-Fetal onde iniciou indu-
¢do da maturacdo pumonar fetal com betametasona.

Perante a situacao clinica decidiu-se proceder a re-
alizagdo do EXIT, o primeiro no nosso Departamento.
Foi organizada uma equipa multidisciplinar — Obste-
tras, Neonatalogistas, Otorrinolaringologistas (ORL)
e Anestesiologistas — e foi decidido, com base nos
achados ecograficos e da fetoscopia (nivel e exten-
s30 da oclusao traqueal), realizar a traqueostomia sem
tentar a traqueoscopia.

O procedimento foi iniciado com a colocacao de
catéter epidural, para permitir a analgesia pos-parto.
Procedeu-se entdo a anestesia geral, com a utiliza¢ao
de sevoflurano, rocurdénio e nitroglicerina, de forma
a permitir um bom relaxamento uterino; posterior-
mente, iniciou-se a cesariana segmentar transversal,
e extraiu-se parcialmente o feto, com exteriorizacdo
somente da cabeca e membros superiores. Apos a co-
locacdo do oximetro de pulso no feto, foram admi-
nistrados por via intramuscular fentanyl (15pg/Kg),
vercuronio (0,2ng/Kg) e atropina (20ug/Kg) para o
anestesiar e imobilizar. Foi ainda realizada amnioin-
fusdo com soro aquecido a 37°C com os objectivos de
evitar o colapso do corddo umbilical, manté-lo humi-
do e impedir o descolamento placentario. Posterior-
mente a Equipa de ORL realizou, sob visdo micros-
copica, a traqueostomia, a qual foi muito laboriosa
devido a consisténcia Ossea da laringe. Enquanto se
procedia a traqueostomia, o obstetra ecografista man-
teve a monitorizagdo ecografica da placenta (detecg¢ao
de descolamento placentar) e da forga contractil do
miocardio fetal. Apos o estabelecimento da via aérea,
o Neonatologista administrou surfactante (100mg/
Kg) no inicio da ventilagdo. A equipa de ORL fixou
a sonda endotraqueal com pontos, ¢ procedeu-se en-
tao a clampagem do cordao umbilical. O tempo que
decorreu entre a histerotomia e o estabelecimento da
via aérea foi de 30 minutos, e o tempo de fixacao da
canula endotraqueal até se poder clampar o corddo
umbilical foi de 12 minutos. Nao se verificaram per-
das hematicas maternas aumentadas.

Extraiu-se entdo um recém-nascido com 1488g,
que foi transportado para a Unidade de Cuidados
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Intensivos Neonatais onde, na sequéncia de um pneu-
motdrax aquando da exteriorizagdo de um dos shunts
pulmonares, veio a falecer a 8 hora de vida com um
quadro clinico de hipertensdao pulmonar refractaria. O
estudo anatomopatologico e histolégico revelou dis-
plasia da laringe com obstrugao total da porgao glotica
e a presenga de um bronquio supranumerario a direita.

DISCUSSAO

O procedimento EXIT foi desenvolvido inicialmen-
te com o objectivo de reverter a oclusdo iatrogéni-
ca da traqueia em fetos com hérnias diafragmaticas
congénitas graves, submetidos a terapéutica in utero.
Esta abordagem permite a oxigenagdo fetal através
da circulagdo placentaria enquanto se procede a per-
meabiliza¢do da via aérea durante o parto>®’. Tem
havido um progressivo desenvolvimento da técnica;
os relatos iniciais indicam que o procedimento era
efectuado quer por cesariana quer por parto vaginal,
nao se clampando imediatamente o corddo na tenta-
tiva de manter a circulacdo feto-placentaria durante
0 tempo necessario para a abordagem cirtrgica pre-
tendida. No entanto, a contractilidade uterina ndo era
abolida, o que invariavelmente resultava no descola-
mento placentario e consequente cessacdo da oxige-
nagdo fetal®3. Na técnica actualmente utilizada o feto
¢ extraido por cesariana, apenas se exteriorizando a
cabeca e ombros; ¢ efectuada amnioinfusdo para ma-
nutencao do volume uterino e s3o administrados ute-
rorelaxantes e tocoliticos numa tentativa de preservar
a circulagdo utero-placentaria durante o maior inter-
valo de tempo possivel, permitindo as manobras tera-
péuticas necessarias no recém-nascido. Presentemen-
te esta abordagem terapéutica ¢ utilizada num grande
numero de situagdes patologicas, nomeadamente na
patologia oclusiva das vias aéreas, quer extrinseca
(por massas sélidas cervicais benignas ou malignas,
linfangiomas, bocio congénito, quistos branquiais,
quistos do canal tireoglosso, tumores ou quistos da
tiroide ou paratirdide, laringocelo)? quer intrinseca
(CHAOS)'”". Relatos recentes descrevem a sua utili-
zagdo em algumas patologias intratoracicas (MAQC,
sequestro pulmonar, hidrotdrax)®, e na separagdo de
gémeos siameses toraco-onfalopagos® .
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A duracdao média da técnica descrita na literatura
varia entre 28% ¢ 33,8* minutos; alguns autores esta-
belecem como limite maximo 1 hora. Contudo, esta
descrito um procedimento com a duracdo de 2,5 ho-
ras na remocao de um teratoma cervical de grandes
dimensdes’.

O sucesso da técnica depende da criagdo de uma
equipa multidisciplinar composta por Obstetras, Neo-
natologistas, Anestesistas e Cirurgides Pediatricos ou
Otorrinolaringologistas e respectivos Enfermeiros. An-
tes da execucdo dos procedimentos, o protocolo deve
ser estabelecido, as posigdes dos especialistas a volta
da gravida devem ser estipuladas, as func¢des de cada
especialista bem definidas e as complicagdes previstas,
para que haja uma perfeita coordenagdo entre os dife-
rentes profissionais envolvidos durante o procedimento.
O espago fisico deve ser suficientemente amplo para a
adequada movimentagdo dos profissionais e da apare-
lhagem técnica envolvida (ecografo; microscopio para
a cirurgia).

As complicagdes maternas do EXIT consistem prin-
cipalmente na hemorragia intraoperatéria resultante da
atonia uterina induzida pelos anestésicos e tocoliticos,
agentes fundamentais ao sucesso da técnica’. Cabe aos
Anestesistas, em parceria com os Obstetras, gerir o equi-
librio delicado entre o relaxamento uterino e as perdas
hematicas maternas, que podem ser minimizadas através
da histerotomia afastada do local de inser¢do placenta-
ria, da utilizagdo de um dispositivo de sutura automatica
uterina comercializado em alguns paises’ e da admi-
nistragdo de ocitocina imediatamente apds a clampagem
do cordao. No caso que descrevemos o volume das per-
das hematicas maternas nao foi significativo, tendo sido
previamente acordado com a gravida a interrupgdo do
procedimento caso se verificasse hemorragia de dificil
controlo. As restantes complicacdes descritas sdo as ine-
rentes & cesariana (infecgdo, inplicagdes na fertilidade
futura, risco de rotura uterina ou placentagdo anomala
em gestacoes futuras). As complicagdes fetais e neona-
tais prendem-se sobretudo com a patologia de base do
feto e com a prematuridade®.

No caso clinico que descrevemos consideramos
que este procedimento EXIT realizado pela primeira
Vez no nosso Servigco ocorreu com Sucesso, uma vez
que se conseguiu organizar atempadamente uma equi-
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pa multidisciplinar e que a traqueostomia foi conse-
guida no tempo médio descrito e sem complicacdes.
A patologia fetal juntamente com a grande prema-
turidade ndo permitiram a sobrevivéncia do recém-
nascido.
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