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1). Embriologia:

·  Existe uma falha na migração e fusão das pregas laterais. A herniação do intestino médio para dentro do cordão umbilical ocorre entre a 6ª e 10ª semanas. Nos casos de onfalocele o intestino e outras vísceras permanecem dentro do cordão umbilical.

2). Incidência:

· 1:3000 a 1: 10000 nascimentos vivos.

· Malformações associadas (30 a 80% casos):

· Cardiovascular (35%)

· Cromossômicas (20%)

· Trato gastrintestinal (80%).
3). Diagnóstico pré-natal:

Observa-se na ultrassonografia fetal parte do conteúdo da cavidade abdominal herniado para dentro do cordão umbilical.
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4). Características gerais da onfalocele e diagnóstico diferencial com gastrosquise

	Características
	Onfalocele
	Gastrosquise

	Localização
	anel umbilical
	lateral ao cordão umbilical

	Tamanho do defeito
	3 a 10 cm
	<4cm

	Membrana de revestimento
	presente
	ausente

	Alças intestinais
	normais
	edema e exudato

	Fígado herniado
	presente
	raro

	Malrotação
	presente
	presente

	Cavidade abdominal
	pequena
	> que na onfalocele.

	Anomalias associadas
	40 – 80%
	rara

	Atresia intestinal
	rara
	10%


5). Cuidados pós-natais:
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- Proteção do saco peritoneal com compressas úmidas e mornas e recobertas por filme plástico (de PVC), para evitar perda de calor e umidade.

- Hidratação venosa (80ml/kg/dia)

- Sonda orogástrica

- Verificar diurese (sonda vesical de demora)

- Antibióticoterapia (amplo espectro)

- Ecocardiograma e ecografia renal, como existem várias malformações associadas, inclusive cromossômicas, elas devem ser investigadas.
6). Tratamento cirúrgico:
O tratamento cirúrgico pode ser:

Fechamento primário – quando a onfalocele é pequena e o fechamento primário da aponeurose não causa síndrome compartimental.

Fechamento estagiado – colocação de tela de silicone sobre o defeito, confeccionando uma “chaminé de silástico”, isso permite a redução gradual das alças intestinais para a cavidade abdominal. Em geral essa redução é realizada a cada 24/48 h até que seja possível fechar a aponeurose sem aumento significativo da pressão intra-abdominal.

Tratamento conservador – só é utilizado nos raros casos em que não são possíveis os outros dois tipos de fechamento. O saco herniário é pincelado com uma substância anti-séptica (álcool a 70%). Até que se torne uma “carapaça” e seja gradualmente epitelizado, resultando em uma grande hérnia ventral que será corrigida posteriormente.
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GASTROSQUISE
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Durante as duas últimas décadas, a prevalência de gastrosquise tem aumentado na maioria dos países. Nos trabalhos mais recentes, realizados de 2004 a 2006, apresentou-se uma taxa de prevalência de até 4,4 a 7 por 10.000 nascimentos vivos.

Dentre os fatores de risco, o único comprovado é a idade materna. Mulheres jovens, abaixo dos 20 anos de idade, têm 11 vezes mais possibilidade de gerar um feto com gastrosquise do que mulheres acima dessa idade.

Sobrevida com taxas superiores a 90% são conseguidas em diversos serviços.
1). Conduta no período pré-natal:

· Após a confirmação do diagnóstico, as ultrassonografias gestacionais são realizadas, de forma seriada, conforme a idade gestacional e a presença de alterações ultrassonográficas, em intervalo de duas a quatro semanas até o termo da gestação.

·  Em todos os exames, são feitas medidas antropométricas do feto, descritas as características da gastrosquise, bem como a pesquisa de outras anomalias associadas. 

· A via de parto adotada para os fetos com diagnóstico de gastrosquise é a cesariana, após 37 semanas de gestação, 

· ou antes, caso a mãe inicie trabalho de parto prematuro.

· As imagens de alterações identificadas durante a ultra-sonografia pré-natal, que estão relacionadas com um pior prognóstico são:
	· [image: image1] Imagens ultrassonográficas     

            
	· Dilatação de alça intestinal extra-abdominal


	· 
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	· Dilatação de alça intestinal intra-abdominal:


	· 
[image: image5]
	· Espessamento do mesentério:



	· 
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	· Espessamento da parede intestinal. (Considerado quando as alças intestinais extra-abdominais apresentavam-se com paredes espessadas,  aumento da refringência (esbranquiçadas) e aglomeradas.

· 


2). Conduta ao nascimento:

Após o nascimento todos os recém-nascidos são internados na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal (UTI-NEO) 
Recepção do RN, pelo pediatra, de modo estéril, com campos esterilizados, capote e luva. A proteção das alças intestinais expostas é realizada com compressas estéreis, úmidas e mornas, envolvidas por filme plástico. O modo de proteção das alças visa sobretudo proteger e  envolver as alças, evitando-se a compressão vascular e impedindo a perda significativa de calor ou líquidos por evaporação.É importante que o intestino seja mantido na linha média e que seja observado continuamente para assegurar a perfusão adequada, para evitar a torção do mesentério.
O posicionamento do paciente com gastrosquise em decúbito lateral direito, visa melhorar o retorno venoso e a perfusão das alças intestinais antes e depois do procedimento cirúrgico.

· Descompressão gástrica por sonda de Nelaton número 10.
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· Puncionar acesso venoso periférico para a reposição hidreletrolítica (120ml/kg) e antibióticos (ampicilina e gentamicina).
3). Exame das alças intestinais expostas :

· As principais características analisadas ao exame físico, quanto ao aspecto das alças intestinais são edema, espessamento e consistência da parede intestinal, intensidade das aderências entre as alças, vascularização e presença de camadas de fibrina.
De acordo com as características citadas acima, as gastrosquises são classificadas segundo o aspecto das alças intestinais expostas, em três graus crescentes de gravidade:

	· Grau 1
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	· Edema leve do intestino

· Ausência de espessamento de parede intestinal

· Ausência de aderências entre as alças intestinais

· Parede intestinal compressível

· Ausência de fibrina recobrindo as alças intestinais

· Ausência de sofrimento vascular 


	· Grau 2
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	· Edema moderado do intestino

· Presença de espessamento da parede intestinal

· Aderências frouxas entre as alças intestinais

· Parede intestinal compressível

· Presença de fina camada de fibrina recobrindo as alças

· Ausência de sofrimento vascular 


	· Grau 3
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	· Edema intenso do intestino

· Presença de espessamento da parede intestinal

· Aderências firmes entre as alças intestinais

· Parede intestinal enrijecida

· Presença espessa camada de fibrina recobrindo as alças

· Presença de sofrimento vascular 




4). Tratamento cirúrgico:
· Depois da estabilização clínica, os recém-nascidos são encaminhados ao centro cirúrgico, de preferência de 1 até no máximo 6 horas após o nascimento, onde são anestesiados e operados.

·  As técnicas utilizadas são a redução primária ou a redução estadiada, escolhidas conforme a gravidade de cada caso.

· A ordenha das alças é realizada após a injeção de soro fisiológico morno via sonda retal, com ordenha suave até total esvaziamento do intestino delgado e grosso. Pode-se optar por injetar soro fisiológico com fluimucil, para facilitar a ordenha do mecônio muito espessado. O estômago deve ser aspirado constantemente durante o procedimento, para minimizar o risco de aspiração pulmonar do conteúdo gástrico.

· Se for detectada área de atresia, pode ser feito o reparo primário, com anastomose da alça, se esta estiver em boas condições, caso contrário opta-se por reintervenção depois de 3 a 4 semanas.

· Após o total esvaziamento das alças intestinais é iniciada a tentativa de fechamento primário.

· A medida da pressão intravesical é realizada através de uma sonda vesical acoplada a um sistema de medida de PVC. A pressão intravesical reflete a pressão intra-abdominal deve ser medida antes, durante e depois do procedimento operatório. Medidas acima de 20 cm de H2O estão associadas a altos índices de incidência de síndrome compartimental.

· Em geral, o bom senso é importante ao se optar pelo fechamento primário, as medidas de pressão antes e após o procedimento não devem ser tão discrepantes, a ventilação da criança deve ser observada atentamente, a tensão da parede abdominal ao fechamento também. Sempre que possível evitar fazer a dilatação manual da parede abdominal.

· Ao se optar pelo fechamento estagiado, a tela de silicone deve ser fixada na aponeurose abdominal tomando-se o cuidado de não torcer ou comprimir o pedículo vascular durante o fechamento do silo.

· O curativo sobre o silo deve ser feito com gazes e faixas estéreis, evitando-se ao máximo a contaminação da tela.

· O RN deve ser mantido nas primeiras 12 horas após a colocação do silo em posição de decúbito lateral. O silo só deverá ser mantido em posição ortostática após a total estabilização do paciente.

5). Conduta no pós-operatório: 

· Todo RN, operado por gastrosquise, deverá sair do centro cirúrgico com um acesso venoso profundo, uma vez que o tempo estimado de NPT é de 10 a 15 dias e o tempo de internação médio é de 20 a 30 dias.

· No pós-operatório imediato é mantido antibiótico profilático ou terapêutico dependendo do aspecto das alças e das condições clínicas do paciente.

· No caso de tratamento estagiado, com o uso da tela de silástico o antibiótico é sempre terapêutico, pois serão feitas várias manipulações até o total fechamento da parede abdominal.
· A hiperhidratação, não precisa ser mantida no pós-operatório. A hidratação deve ser realizada conforme as condições clínicas do paciente, sendo que a diurese deve ser controlada rigorosamente.

A Infusão de albumina de 12/12h é mantida nas primeiras 48h, para diminuir o edema pós-operatório, após dosagem sérica. O recém-nascido com gastrosquise tem albumina sérica baixa e, ao contrário, no líquido amniótico apresenta alto nível de proteína. Alguns autores, em estudos clínicos e experimentais, comprovaram a perda de proteína fetal e sugeriram que a hipoalbuminemia e a hipogamaglobulinemia apresentadas por esses pacientes poderiam ser responsáveis tanto pela alta incidência de infecções, como pelo baixo peso apresentado em grande parte dos casos com gastrosquise.

· A analgesia do paciente nos primeiros dias de pós-operatório é feita com fentanil.

· A sonda gástrica calibrosa é mantida no pós-operatório até que a drenagem diminua substancialmente.

· Após o terceiro ou quinto dia de PO é iniciado estímulo retal com solução glicerinada (10ml), 2 x dia, até que o paciente comece a evacuar normalmente.

· A bromoprida ou domperidona é iniciada ao ser retirada a sonda gástrica, antes da introdução da dieta, para melhorar o esvaziamento gástrico.

· A dieta oral é introduzida, conforme as condições do paciente, após o décimo dia de pós-operatório (PO). Em alguns casos, com boa evolução, pode-se tentar introduzir a dieta após o sétimo dia de PO. Entretanto o peristaltismo eficiente e as condições clínicas dos pacientes devem sempre serem observadas antes da introdução ou da progressão da dieta.

· Em caso de suspeita de obstrução intestinal, deve ser mantida dieta zero e solicitado trânsito intestinal após o décimo dia de PO.

· Os pacientes obstruídos devem ser reoperados quando estiverem bem compensados clínicamente.
6). Complicações e prognóstico:

A taxa de complicações nos casos com gastrosquise é muito alta,  e varia de 67 a 46%.

No período pós-operatório imediato, a complicação mais grave é a síndrome compartimental, que causa deterioração rápida do quadro clínico, devendo ser detectada precocemente

Outras complicações precoces tais como desidratação grave, distúrbios eletrolíticos e insuficiência pré-renal podem advir de grandes perdas hídricas e eletrolíticas, tanto no período pré quanto no pós-operatório. Por outro aspecto, deve-se ter em conta, que esses pacientes respondem mal à sobrecarga hídrica visto como apresentam, em geral, algum grau de hipoalbuminemia, podendo, nesse caso, manifestar quadro clínico de anasarca ou de insuficiência cardíaca congestiva 

A infecção é outra complicação relativamente comum. Os fatores de risco vão desde a exposição e contaminação das alças intestinais até o uso de cateter venoso central, nutrição parenteral prolongada e a imaturidade do sistema imunitário neonatal. A septicemia é responsável por 71% da mortalidade nestes casos.

Os trabalhos que descrevem o acompanhamento dessas crianças até a vida adulta, consideram o prognóstico geral e o desenvolvimento somático, psicomotor e neurológico como excelentes na maioria dos casos.
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