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Resumo

Introducdo: A Hérnia Diafragmaética Congénita (HDC) é caracterizada por conteudo abdominal na
cavidade toracica através de abertura anormal no diafragma e pode ser diagnosticada no periodo pré-
natal por ecografia. A compressdo pulmonar é responsavel pelo desenvolvimento de hipoplasia e
hipertensdo pulmonar persistente (HPP). A Oclusdo Traqueal Fetal Endoscépica (FETO) foi
desenvolvida como uma estratégia alternativa para promover o crescimento do pulmdo fetal.
Descrigcdo do caso: RN termo, parto cesarea, bolsa rota de 38 horas com quimioprofilaxia, Apgar
2/417/7, trabalho de parto prematuro inibido, US obstétrico evidenciando hérnia diafragmatica a
direita com hipoplasia pulmonar grave e realizacdo de FETO sem intercorréncias. Com 35 semanas
de idade gestacional foi retirado baldo traqueal. Ao nascimento foi intubado e encaminhado UTI
neonatal. Fez uso de dxido nitrico inalatério (NOi) em decorréncia de grave hipertensdo pulmonar,
surfactante (melhorar trocas gasosas e oxigenacao), drogas vasoativas (disfun¢do miocéardica) e apds
estabilizacdo clinica foi submetido a correcdo cirargica. No pds operatorio apresentou ainda
desidratacdo, inusficiéncia renal aguda, além de lesdo hepética pds trauma cirtrgico. Evoluiu com
melhora progressiva da hipertensdo pulmonar e do débito cardiaco sendo possivel o desmame do
oxido nitrico, das drogas vasoativas e da ventilacdo mecanica. Discussdo: As ocasionais hérnias
direitas apresentam figado, intestino, colon, mais raramente, vesicula e rim herniados. O tratamento é
cirargico consiste na reducdo dos 6rgédos herniados e fechamento do orificio diafragmético. No caso
relatado a conduta endoscopica fetal, foi importante para a manutencdo do crescimento pulmonar e
conseqliente melhoria do prognéstico pulmonar. Conclusdo: O tratamento tem evoluido nas Gltimas
décadas. A estabilizacdo clinica pré cirargica tem sido fundamental para melhor evolucdo desses
pacientes. FETO e novas estratégias terapéuticas como ventilacdo gentil, ventilacdo de alta
frequéncia, NOi e ECMO (oxigenagdo por membrana extracorporea) tem melhorado o progndstico
dos casos graves, mas a HDC continua sendo um desafio para obstetras, neonatologistas e cirurgides

pediatricos.

Introducéo



A Hérnia Diafragmatica Congénita (HDC) é caracterizada por conteddo abdominal na
cavidade toracica atraves de abertura anormal no diafragma e pode ser diagnosticado no periodo pré-
natal por ecografia ou ao nascimento devido desconforto respiratério importante associado abdome
escavado. A incidéncia neonatal é cerca de 1:3000 a 1:5000 nascidos vivos, com uma incidéncia pre-
natal de 1:2000." A herniacéo ocorre mais comumente nos segmentos péstero-laterais do diafragma,
com uma frequéncia maior no lado esquerdo do que no direito. O defeito € o ndo fechamento do
canal pleuroperitoneal durante o desenvolvimento embrionério (Forame de Bochdalek). Mais
raramente, a herniagdo se d& na porcdo anterior do diafragma, na area retroesternal, representando
defeito de fusdo na linha mediana dos dois primdrdios do diafragma com elementos do pericardio
(Forame de Morgagni).?

A compressdo pulmonar, causada pelos Orgdos herniados, € responsavel pelo
desenvolvimento de hipoplasia e hipertensdo pulmonar persistente (HPP). As alteragdes pulmonares
sdo varias: diminuicdo do numero dos alvéolos, reducdo dos pneumdcitos tipo Il, espessamento da
parede alveolar, aumento do espaco intersticial, diminui¢do acentuada do espaco aéreo alveolar com
diminuicdo da area de trocas gasosas. Estas modificacGes do espaco aéreo originam alteragdes nos
vasos pulmonares com diminuicdo do numero dos vasos, hiperplasia da média, extensdo periférica
do musculo para as arterfolas intra-acinares e espessamento da adventicia®. A hipertrofia da parede
das pequenas artérias pulmonares provoca um aumento da resisténcia vascular pulmonar e
condiciona hiper-reatividade arteriolar, levando ao aparecimento de hipertensdo pulmonar e
persisténcia da circulagdo fetal, com manutengédo do shunt direito esquerdo via forame oval e canal
arterial, ap6s o nascimento.”

A Oclusdo Traqueal Fetal Endoscopica (FETO) foi desenvolvida como uma estratégia
alternativa para promover o crescimento do pulméo fetal®. Esse procedimento minimamente invasivo
consiste na colocacdo de um baldo dentro da traqueia do feto, acima da carina, por via endoscopica, e
retirada ainda no periodo pré-natal por traqueoscopia fetal ou puncdo ecoguiada. A reversao intra-
uterina da obstrucdo traqueal permite in Utero a recuperacdo pulmonar e melhora a producdo de
surfactante.’®

Atualmente ndo estd mais indicada correcdo cirdrgica imediata e novas estratégias como
ventilacdo gentil com hipercapnia permissiva, ventilacdo de alta frequéncia, dxido nitrico inalatorio,
inibidores da fosfodiesterase, corticoide, surfactante permitem aumentar a complacéncia pulmonar e
melhorar os resultados pés-operatérios, incluindo a sobrevida’. Este trabalho tem como objetivo
relatar o caso de um recem nascido com diagnéstico precoce de hérnia diafragmatica congénita grave
a direita na ultrassonografia obstétrica, evidenciando hipoplasia pulmonar com indicacéo e realizagdo

de conduta endoscopica fetal e estabilizacdo clinica para corregéo cirdrgica apds o nascimento.



Descricédo do caso

Recém-nascido de termo (38 semanas e 3 dias), sexo masculino, peso de nascimento 2.920g,
parto cesarea por parada da dilatacdo e bolsa rota de 38 horas com quimioprofilaxia adequada para
estreptococo do grupo B. Mée de 21 anos, secundigesta com historico de vaginose bacteriana tratada
no primeiro trimestre, polidramnio tratado com indometacina, trabalho de parto prematuro com 33
semanas de idade gestacional inibido. Em uso regular de levotiroxina 50mcg/dia devido
hipotireoidismo, sorologias ndo reagentes e ultrassonografia (US) obstétrica evidenciando hérnia
diafragmatica a direita com hipoplasia pulmonar grave sendo indicada e realizada a Ocluséo
Traqueal Fetal Endoscopica (FETO). Ap6s procedimento, foi repetido o US que mostrou aumento
de ecogenicidade dos pulmdes e melhora na relagdo pulméo-cabeca (LHR). Com 35 semanas de
idade gestacional foi retirado baldo traqueal através de punc¢éo ecoguiada.

Nasceu hipoténico, bradicardico, ciandtico e choro fraco com clampeamento de corddo
umbilical imediato. Foi intubado em FiO; de 1,0 com dificuldade em obter expansibilidade toracica
(Apgar de 2-4-7). Encaminhado para Unidade de Terapia Intensiva (UTI) neonatal ap6s melhora da
frequéncia cardiaca e saturacdo de oxigénio.

Durante a evolucdo na UTI neonatal paciente foi cateterizado veia e artéria umbilical,
mantido em jejum com sonda orogastrica aberta, ventilagdo mecanica com parametros elevados,
berco aquecido, iniciado antibidtico por risco infeccioso, monitorizacdo da Pressdo Arterial Invasiva
(PAI) e colhidos os exames de controle (Tab.1 e 2) e radiografia de térax (Fig.1). Necessitou de
expansdo volémica 20ml/kg, surfactante 100mg/kg, Oxido nitrico inalatério (NOi) 20ppm e
dobutamina nas primeiras horas de vida. Paciente avaliado pela equipe de cirurgia pediatrica (CIPE)
e programada correcado cirargica apés estabilizacdo clinica. O ecocardiograma funcional na beira do
leito demonstrou baixo débito de ventriculo esquerdo, contratilidade ruim e hipertensdo pulmonar
importante (gradiante pressorico maximo de 58mmHg), ap6s exames iniciado adrenalina e sedacéo
continua com midazolam e fentanil com melhora da contratilidade no ecocardiograma de controle
(Tab. 3).



EXAMES Pré-operatorio Pés operatorio

Na/K 138/4 137/3,7 139/3,1
Ca/Mg 7412 82/18 9,9/18 GASOMETRIA Ao nascimento  Pré-operatorio  Pés-operatdrio
U/Cr 13/0,9 51/1,6 727110 pH 6,981 7,14 7,281
TGO/TGP 66 /33 1.721/683 229/300 PaO2 52,8 71,6 70,2
BD/BI 0,0/0,8 - 1,7/09 PaCO?2 457 52,8 30,4
Albumina 23 - 2,6 HCO3 9,2 15,5 14,3
Trig. 158 - 209 BE 21,1 -11,4 11,3
PCR 0,6 51 44 SatO2 78,7 93,9 96
Hct/Hb 38,8/12,6 36,7/11,4 36,8/13,9 TABELA 02 — Evolugio gasométrica
Plaquetas 216.000 179.000 190.000
GB 10.700 9.100 12.100

TABELA 01 — Evoluc¢éo laboratorial

FIGURA 01 — Radiografia de térax no pré-operatério. FIGURA 02 — Radiografia de térax no pés operatério.

ECOCARDIOGRAMA Pré-operatorio Pés-operatorio
AE/Aorta (<1,4)) 1 normal normal
Septo (<3,5mm) 3.8 abaulado para E menos abaulado para E
FE (Teichholz) 44% 86% 70%
Fracéo de encurtamento
20% 52% 35%
(25-40%0)
DCVD (ml/kg/min)
170 220 153
(150-300)
DCVE (ml/kg/min)
140 220 140
(150-300)
PAP (mmHg)
58 65-70 44
(AD=5mmHg)
Baixo débito de VE HP em regresséo
Concluséo . . HP grave . o
contratilidade ruim e HP débito cardiaco no limite inferior

TABELA 03 — Evolugéo ecocardiogréafica da fungéo cardiaca do paciente a beira do leito.



Paciente apresentou melhora clinica e apds estabilizacdo indicado correcdo cirurgica com

incisdo subcostal no lado da hérnia, exposicdo das visceras abdominais, reducdo do conteudo da

hérnia para abdome (Fig. 3).

LN\
FIGURA 03 — Abertura toracica no intra-operatério e visualizagdo dos 6rgédos abdominais na cavidade toracica

No pds operatdrio imediato (POI) apresentou desidratacdo, insuficiéncia renal aguda pré-

renal, lesdo hepatica pds trauma cirurgico. Evolui com melhora radioldgica (Fig. 2), regressdo parcial

da HPP e melhora progressiva do débito cardiaco com reducdo gradual das drogas vasoativas.

Recebeu alta com trinta e dois dias de vida com medicacdo para doenca do refluxo esofagico,

sildenafil e orientacdo de seguimento ambulatorial com equipe da neonatologia, cirurgia pediatrica e

cardiologia infantil.

Discusséo

Estudos mostram que nos casos com progressdao da herniacdo do figado deve-se ponderar
cirurgia fetal. Se houver herniacdo do figado a conduta obstétrica vai depender da idade gestacional e
do valor da relagdo pulmio-cabeca (LCR)®. O LCR calcula-se dividindo a area do pulméo pelo
perimetro cefalico. Se a idade gestacional (IG) for menor que 26 semanas € 0 LCR menor que 1.0
deve-se ponderar cirurgia fetal; se a IG for maior que 26 semanas e o LCR superior a 1.0 deve-se
ponderar a administracdo de corticoide, promover o parto a termo e a terapia p6s-natal. No caso
relatado com 25 semanas, hipoplasia pulmonar grave e LCR préximo de 1.0 foi indicada e realizada
a FETO. Ap6s o procedimento fetal endoscépico, evidenciou aumento da ecogenicidade dos
pulmdes e melhora do LCR.

Muitos estudos tem sido realizados cm objetivo de identificar fatores progndsticos pré e pos
natais. Varios autores tém utilizado o LCR para avaliar a gravidade da hipoplasia pulmonar e
determinar o prognéstico nas HDC******12 O LCR constitui um bom fator preditivo da evolucéo
dos fetos com HDC isolada quando existe herniacdo do figado. Nos casos sem herniacao do figado a
sobrevida foi de 76,5%, ndo estando esta relacionada com o LCR®. Presenca de figado intra toracico

constitui um fator de mau prognostico, estando associado a uma sobrevida de apenas de 35% em



alguns estudos®. Fetos com LCR inferiores a 0,9 tém uma baixa taxa de sobrevivéncia e continuam a
ser 0 foco para o desenvolvimento de novas estratégias de tratamento, quer antes ou depois do
nascimento®. A sobrevida também é pior nos prematuros e nos recém nascidos de baixo peso*®. No
caso relatado o recém nascido é termo e com peso adequado para idade gestacional. A determinacdo
da pressdo parcial de dioxido de carbono (PaCO2) e da pressdo parcial de oxigénio (PaO2) podem
ser utilizadas na avaliacdo do prognostico. Um estudo verificou-se uma sobrevida de 91% em
criangas que atingiram uma PaO2 >100 mmHg em comparagdo com uma sobrevida de apenas 7%
naquelas que ndo atingiram este valor'*.

As ocasionais hérnias direitas apresentam figado, intestino, colon, mais raramente, vesicula e
rim herniados. O tratamento € cirargico e consiste na reducao dos 6rgaos herniados e fechamento do
orificio diafragmatico. No caso relatado, ndo houve dificuldade no diagndstico precoce e a conduta
endoscdpica fetal, indicada pela gravidade, interferiu positivamente no desfecho.

A correcdo cirdrgica é postergada até que os parametros do respirador sejam reduzidos a um
minimo®®, estabilidade hemodindmica e cardiorrespiratéria alcancados. No caso relatado, com
aproximadamente 60 horas de vida, os valores gasométricos ficaram aceitaveis com a ventilacao
convencional, foi possivel regredir NOi e FiO2, indicando a corregdo cirdrgica nesse momento. A
colocacdo de dreno torécico ndo foi necessaria, evitando-se assim a hiperdistensdo e ruptura
pulmonar. Nos casos em que o volume das visceras herniadas ¢ demasiado grande para o fechamento

da parede abdominal pode-se recorrer & colocacdo de um silo abdominal'®

. Esse procedimento ndo
foi necesséario no caso relatado e apesar do aumento da pressdo abdominal no pds operatorio

imediato, o paciente evoluiu bem e ndo apresentou sindrome compartimental.

Concluséo

O tratamento tem evoluido nas Gltimas décadas. FETO e novas estratégias terapéuticas:
ventilacdo gentil, atraso na correcdo cirurgica, estabilizacdo clinica, ventilacdo de alta frequéncia,
corticoide, surfactante, NOi e oxigenacdo extracorporal de membrana (ECMO) tem melhorado o
prognostico dos casos graves, mas continua sendo um desafio para obstetras, neonatologistas, e
cirurgides pediatricos. Novas técnicas terapéuticas estédo a ser investigadas e a mortalidade da HDC
continua elevada e deve-se principalmente a de hipoplasia pulmonar e a hipertensdo pulmonar

persistente.
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