 DEFEITOS NO FECHAMENTO DA PAREDE ABDOMINAL

ONFALOCELE
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Onfalocele é um defeito da parede abdominal anterior localizado no anel umbilical recoberto por um saco membranoso. O saco membranoso possui três camadas. A mais externa formada de âmnio, a mais interna de peritôneo e a geléia de Warton forma a camada intermediária. A membrana protege o intestino, o qual é morfológica e funcionalmente normal, fato este que possibilita a  alimentação enteral precoce.  O saco usualmente contém o fígado, intestino e ocasionalmente o baço e as gônadas. 



A incidência é de 1–2.5:10000 nascimentos vivos. Existe uma leve predominância no gênero masculino e tem como fatores de risco a idade maternal maior do que 35 anos, uso abusivo de álcool e tabagismo. 

A herniação fisiológica do intestino médio para dentro do cordão umbilical ocorre na 6a semana de gestação. O retorno do intestino médio para a cavidade abdominal ocorre entre a 10a  e a 11a semanas de gestação. Após o retorno do intestino médio, o anel umbilical fecha em decorrência da fusão das pregas laterais, com a prega cefálica e a prega caudal. 



Classicamente a onfalocele decorre da falha na fusão das pregas laterais  que resulta num defeito no anel umbilical. Em decorrência da falha na fusão das pregas laterais, o intestino e outras vísceras permanecem dentro do cordão umbilical. Se o defeito da parede for supraumbilical (falha na fusão da prega cefálica) poderá estar associado a um defeito no esterno, no diafragma anterior, no pericárdio e a defeitos cardíacos complexos. Esta sequência de malformações recebe a designação de pentalogia de Cantrell. Se o defeito da parede for infraumbilical (falha na fusão da prega caudal) teremos o complexo extrofia vesical ou de cloaca que na maioria das vezes vem acompanhado de malformação anorretal, da coluna sacral,  epispádia e diástase do ramo púbico. 

A hérnia do cordão umbilical (Figura 1) indica uma variante muito simples deste complexo de malformações. Neste caso ocorre a fusão completa das pregas embrionárias. O que ocorre é a persistência de um pequeno segmento do intestino médio que não retorna na 11a semana. O defeito umbilical é muito pequeno e o reparo cirúrgico simples. 

A maioria das crianças com onfalocele terão uma anomalia estrutural associada (30 a 80%). Em 45 a 50% dos casos identificamos uma anomalia cromossômica. As mais comuns são as trissomias do 18, 13 (18%) e a síndrome de Beckwith Weidmann (6 a 12%). Malformações estruturais isoladas também são frequentes. Um espectro de malformações cardíacas que incluem a coarctação da aorta e os defeitos septais estão entre os mais frequentes (23 a 47%). O trato intestinal e o genitourinário apresentam malformações associadas em 6 a 20% dos casos. É possível determinar três tipos de onfalocele baseado no tamanho do defeito da fáscia e no conteúdo:
Onfalocele pequena (Figura 2): defeito da fáscia  menor que 5 cm contendo apenas intestino.

Onfalocele grande (Figura 3): defeito da fáscia maior que 5cm contendo fígado, intestino, gônadas e baço.
Onfalocele gigante (Figura 4): defeito da fascia maior que 8 a 10 cm,  contendo a maior parte do fígado (75%), intestino, baço, gônadas e uma grande desproporção vísceroabdominal. Geralmente associada a anormalidades respiratórias, cardíacas ou cromossômicas.
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Figura 1. Hérnia do cordão umbilical
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Figura 2. Onfalocele pequena

[image: image3.jpg]



Figura 3. Onfalocele grande
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Figura 4. Onfalocele gigante
Conduta No Período Pré-Natal


O diagnóstico diferencial entre a onfalocele e a gastrosquise na ultrassonografia gestacional é a presença do saco membranoso associado a protusão do fígado (Figura 5).
Um dos objetivos do acompanhamento no pré-natal é a identificação de anomalias associadas. A ecocardiografia fetal é imprescindível em decorrência da alta prevalência das anomalias cardíacas e da necessidade de uma intervenção operatória ao nascimento. Quanto ao tipo de parto, há um consenso que nas onfaloceles grandes com o fígado presente a cesariana é o procedimento mais seguro para se evitar as lesões hepáticas. 
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           Figura 5. Diagnóstico da onfalocele no pré-natal
 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%


Conduta ao Nascimento
- 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
- Glicemia (hipoglicemia severa devido a Cid. de Beckwith Widemann)
- Cariótipo
- Verificar diurese (sonda vesical de demora)

- Antibióticoterapia (amplo espectro)

- Ecocardiograma e ecografia renal, como existem várias malformações associadas, inclusive cromossômicas, elas devem ser investigadas.
- A ruptura do saco membranoso transforma o reparo eletivo em uma operação de emergência e pode afetar o prognóstico.
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 SHAPE  \* MERGEFORMAT 
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Tratamento Cirúrgico
O tratamento cirúrgico pode ser:
- Fechamento primário: sempre na onfalocele de cordão. Na  onfalocele  pequena ou grande quando o  fechamento primário da aponeurose não causa síndrome compartimental. Na onfaloce grande, o fígado pode estar completamente para fora da cavidade abdominal e consequentemente a veia cava inferior toma a forma de uma ferradura. Em consequência a confluência das veias hepáticas fica muito anteriorizada e próxima ao esterno. Ao ressecar o saco membranoso e reposicionar o fígado na cavidade abdominal a confluência das veias hepáticas deve ser dissecadas das aderências com o esterno para permitir que o fígado seja reposicionado com segurança. A omissão deste tempo operatório pode determinar o kiking da veia cava inferior e da confluência das veias hepáticas podendo ter consequências catastróficas. Sempre aferimos a pressão vesical para definir a viabilidade do fechamento primário.
- Fechamento estagiado: quando a onfalocele é grande e o paciente está em boas condições clínicas e sem nenhuma malformação associada de natureza grave. Realizamos a colocação de tela de silicone sobre o defeito, com a preservação do saco membranoso, 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. Levamos de uma a duas semanas para o fechamento definitivo que é realizado no centro cirúrgico sob anestesia geral.  Sempre aferimos a pressão vesical para definir a viabilidade do fechamento definitivo.
- Tratamento conservador: quando a onfalocele é grande e não há condições clínicas ou na onfalocele gigante. O saco herniário é pincelado com uma substância anti-séptica. A sulfadiazina de prata é a substancia mais utilizada. Deve ser aplicada diariamente (20g por aplicação). Vários estudos de longo prazo  não conseguiram demonstrar nenhum efeito colateral decorrente da aplicação da sulfadiazina de prata na onfalocele. Três a quatro semanas após o início das aplicações, forma-se um tecido de granulação, de coloração negra devido a prata, que é substituído por uma cicatriz epitelizada no prazo de quatro a 12 meses (Figuras 6 e 7). Outras opções  que podem ser utilizadas são o povidine tópico, o mel de Manuka e o curativo a vácuo. O reparo da hérnia ventral poderá ser realizado após um ano de idade. 
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Figura 6. Tecido de granulação após aplicação da sulfadiazina de prata
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Figura 7. Cicatriz epitelizada após aplicação de sulfadiazina de prata
Complicações

A principal complicação no pós-operatório é a síndrome compartimental (SC) após o fechamento primário. O quadro clínico é caracterizado por: insuficiência renal, compressão da veia cava, edema de membros inferiores e necrose intestinal. Se a SC for suspeitada, o paciente deverá ser conduzido imediatamente ao centro cirúrgico para a colocação do silo. Outra complicação frequente é o quadro de dificuldade respiratória após o fechamento primário. Os pacientes de onfalocele sempre tem um grau de hipoplasia e hipertensão pulmonar. Com o fechamento primário ocorre o estiramento do diafragma e elevação do gradil costal o que determina uma piora no mecanismo ventilatório. Portanto a ventilação mecânica prolongada deve fazer parte da estratégia do pós-operatório.
Prognóstico

O fator prognóstico mais importante na onfalocele é a presença e a gravidade de malformações associadas.  O tamanho do defeito, a prematuridade e a ruptura do saco membranoso também determinam um maior risco de morbimortalidade. Pacientes sem malformações associadas tem uma sobrevida de 92% em um ano. Esta taxa cai para 27% de sobrevida em um ano quando associada a malformações estruturais e cromossômicas. Numa coorte t  com 2000 pacientes realizado nos Estados Unidos, num período de 10 anos, a mortalidade total foi de 28. 7% sendo que 75% dos óbitos ocorreram nos primeiros 28 dias de vida. O refluxo gastroesofageano, a insuficiência pulmonar e a dificuldades com a alimentação são os principais problemas a longo prazo. O problema estético é maior nos pacientes com onfaloceles gigantes. Em estudo recente realizado na Holanda, foi observado que a qualidade de vida destes pacientes a longo prazo é boa ou muito boa na maioria dos pacientes e comparável com o grupo controle. 
GASTROSQUISE


Gastrosquise é um defeito congênito da parede abdominal e ocorre em 1,1 a 5,1 : 10.000 nascidos vivos . A melhora no atendimento intensivo neonatal,  nutrição parenteral total (NPT) e avanço na ventilação mecânica, resultaram em aumento significativo da sobrevida. Atualmente a taxa de sobrevida é de no mínimo 95%.  Porém a taxa de  morbidade ainda é elevada porque existe a associação entre o tempo de internação prolongada à dependência de tecnologias invasivas como por exemplo a NPT, ventilação mecânica e o acesso central .


A etiologia não é totalmente definida, mas três teorias tentam explicar sua ocorrência. Poderia ocorrer uma falha na formação do mesoderma da parede anterior do abdome, ou uma alteração na fusão das pregas laterais na linha média do abdome, ou mesmo trombose da veia onfalomesentérica direita levando a isquemia de segmento da parede abdominal, à direita do cordão umbilical .


A predominância em  gestantes jovens, menores de 21 anos, pode ser secundária ao estilo de vida, relacionado a uma maior exposição a agentes teratogênicos tais como, fumo, álcool, drogas(aspirina, ibuprofeno e pseudoepinefrina), desnutrição e agrotóxicos. Há maior frequência  de partos prematuros relacionados a gastrosquise  .


A gastrosquise associa-se com outras anomalias fora do trato gastrointestinal (TGI) em menos de 10% dos casos (defeitos cardíacos,  osteomusculares,  urinários e síndromes cromossômicas). As anomalias intestinais encontradas incluem atresias, estenoses, malrrotação, divertículo de Meckel e duplicações. As atresias são encontradas em 10 a 25% dos casos, sobretudo as ileais e jejunais. Encontramos ainda a criptorquidia em 15% e refluxo gastresofagiano em 16% dos casos. A gastrosquise é denominada simples (80%) quando não há nenhuma evidência de complicações ou complexa (20%) quando associada a um dos seguintes achados: atresia única ou múltiplas, estenose, necrose segmentar com ou sem perfuração e vólvulo. Estes casos cursam com aumento da morbimortalidade por aumentar as complicações do TGI, respiratórias e infecciosas.


Os fatores que pioram o prognóstico são idade gestacional menor que 35 semanas, peso de nascimento menor que 2000 gramas, presença de comorbidades associadas  e a gastrosquise complexa . A hipoalbuminemia inicial severa (< 1,5g/dl) esta associada com um risco aumentado de falência intestinal. A falência intestinal é definida pela inabilidade para sair da nutrição parenteral total. 
Conduta No Período Pré-Natal

É possível fazer o diagnóstico de gastrosquise já na 14a semana, porém tradicionalmente o diagnóstico é realizado durante o exame morfológico na  20a  semana de gestação. 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.


A ecografia gestacional mostra alças intestinais flutuando livremente no líquido amniótico e um defeito na parede abdominal à direita da inserção do cordão umbilical. Ela permite avaliar as características das alças intestinais, bem como pesquisar anomalias associada.
O achado de dilatação intestinal intra-abdominal (DIIA) progressiva com diminuição da massa extra-abdominal é a única indicação para o parto prematuro. Este achado sugere o estrangulamento intestinal ao nível do defeito da parede abdominal. O achado de DIIA associado a polihrâminio sugere a presença de atresia intestinal. 


Observa-se também uma alta prevalência de retardo de crescimento intrauterino (RCIU) a partir do segundo trimestre, resultando em neonatos pequenos para a idade gestacional. Este fato está relacionado ao quadro de suboclusão intestinal que o feto está submetido em decorrência da compressão das alças ao nível do defeito da parede. A suboclusão ao intestinal impede a deglutição e absorção  adequadas do líquido amniótico, que se inicia no final do segundo trimestre,  resultando em  RCIU. Outra suposição é a perda de nutrientes das alças intestinais expostas ao líquido amniótico. 


O cariótipo fetal não está indicado, haja vista que nenhum gen, até o momento, foi implicado na gastrosquise. A taxa de recorrência familiar está na faixa de 2,4 e 2,5%.


A dosagem sérica da alfa-fetoproteína  encontra-se aumentada a partir do segundo trimestre, com níveis maiores daqueles encontrados na onfalocele. 


A via de parto adotada para os fetos com diagnóstico de gastrosquise, na nossa unidade, é a cesariana, após 37 semanas de gestação, ou antes, caso a mãe  inicie  trabalho de parto prematuro. Não há nenhuma evidência na literatura que favoreça a indução do parto antes da 37a  semana de gestação. A via de parto vaginal pode ser utilizada não influenciando o prognóstico. 


O local de parto numa unidade de terapia intensiva neonatal com a assistência de um cirurgião pediatra reduz o índice de complicações.  

As imagens de alterações identificadas durante a ultra-sonografia pré-natal, que estão relacionadas com um pior prognóstico são (figura 1):
	· [image: image1.jpg]


 Imagens ultrassonográficas     

            
	· Dilatação de alça intestinal extra-abdominal


	· 
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	· Dilatação de alça intestinal intra-abdominal:


	· 
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	· 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.




Figura 1. Alterações ultrassonagráficas no pré-natal
 Conduta Ao Nascimento

Após o nascimento todos os recém-nascidos são internados na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal (UTIN). 

A recepção do RN, pelo pediatra, é realizada 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 (Figura 2). 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. Realizar a descompressão gástrica por sonda de Nelaton número 10. Puncionar acesso venoso periférico para a reposição hidroeletrolítica (120ml/kg) e antibióticos (ampicilina e gentamicina).
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Figura 2. Proteção das alças  
 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.

Classificar, dentro das primeiras seis horas de vida, as alças expostas quanto ao grau de edema (Figura 2), a presença de atresia, perfuração e necrose (Figura 4). 

Segundo o score prognóstico de gastrosquise (SPG), o grau de edema é classificado em: ausente (grau 1), moderado (grau 2) e grave (grau 3).  Avaliar o prognóstico segundo o SPG em: baixo risco de morbimortalidade se o SPG < 2 e auto risco de morbimortalidade se o SPG > ou = a 2 (Tabela 1).


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 




Figura 3. Grau de edema das alças intestinais
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Figura 4. Closing gastrosquise (necrose de todo intestino médio)

Tabela 1. Classificação prognóstica da gastrosquise (SPG)

	Edema
	Ausente (0)
	Moderado (1)
	Grave (4)

	Atresia
	Ausente (0)
	Suspeita (1)
	Presente (2)

	Perfuração
	Ausente (0)
	
	Presente (2)

	Necrose
	Ausente (0)
	
	Presente (4)


SPG<2: baixo risco de morbimortalidade

SPG> ou = 2: auto risco de morbimortalidade

 Tratamento Cirúrgico

Depois da estabilização clínica, os recém-nascidos são encaminhados ao Centro Cirúrgico, de preferência de uma até no máximo seis horas após o nascimento, onde são anestesiados e operados. O sucesso para o fechamento primário é maior nas primeiras seis horas (menor edema). O tratamento cirúrgico deve ser procedido até no máximo 24 horas do nascimento, sem alteração no prognóstico.          

As complicações infecciosas são maiores se o fechamento for feito com mais de 24 horas de vida (infecção de ferida). Não fazemos apendicectomia ou procedimento de Ladd.


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

O fechamento primário a beira do leito sem anestesia geral ou sedação  tem sido descrito, porém só é realmente aplicável quando o intestino é completamente normal, sem sinais de complicações  ou inflamação. Após a colocação de todo o intestino para dentro da cavidade abdominal, o umbigo pode ser fechado apenas com auxilio de um curativo adesivo, tipo tegaderme, sem a necessidade de sutura.  

Na nossa Unidade, realizamos o fechamento primário ou estagiado no Centro Cirúrgico sob a anestesia geral e sempre guiado pelos parâmetros clínicos e medida da pressão vesical. O sistema para a aferição da pressão vesical é instalado antes de começarmos o procedimento de redução das alças intestinais. O estômago deve ser aspirado constantemente durante o procedimento, para minimizar o risco de aspiração pulmonar do conteúdo gástrico. Descomprimir o cólon com irrigação de soro fisiológico aquecido via sonda retal número 10. A ordenha do delgado aumenta o edema e o risco de lesões, portanto não deve ser empregada.  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. Em caso de perfuração, isquemia ou necrose,  quando as condições não forem favoráveis para a anastomose primária realizamos o estoma. O estoma pode ser colocado numa contra abertura ou no próprio defeito umbilical se o fechamento for primário. No caso raro de fechamento espontâneo do defeito com perda de todo o intestino médio e atresia muito proximal, vanishing ou closing gastrosquise, a única opção são as enteroplastias de alongamento e tailoring, descrita por Bianchi em 1999, e a enteroplastia transversa seriada, descrita por Kim e col. em 2003. Um achado relativamente frequente é a exteriorização do testículo pelo defeito da parede. Alguns autores são a favor da  orquidopexia na abordagem cirúrgica inicial da gastrosquise , enquanto outros  preferem o reposicionamento do testículo na cavidade abdominal e a conduta expectante. Em 50% dos casos ocorre a descida espontânea do testículo para a bolsa testicular. Após o esvaziamento do cólon e do estômago, iniciamos a tentativa de fechamento primário. A medida da pressão intra-vesical é realizada através de uma sonda vesical acoplada a um sistema de medida de PVC. Esvaziar a bexiga. Encher a bexiga com 1 ml/Kg de soro fisiológico. Posicionar o zero da régua, para medida da pressão vesical, ao nível da sínfise púbica. Ligar à sonda de Foley 6Fr e verificar a oscilação da coluna. Certificar que não existe bolhas de ar no sistema. A pressão intravesical reflete a pressão intra-abdominal e deve ser medida antes, durante e após o 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 ou a bolsa de sangue de 600ml deve ser fixada na aponeurose abdominal tomando-se o cuidado de não torcer ou comprimir o pedículo vascular durante o fechamento do silo. No fechamento estagiado, o defeito da parede abdominal deve ser ampliado através de uma incisão na linha mediana e sempre cranial para evitar lesão da bexiga. 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. Utilizamos como critérios para o fechamento primário ou estagiado a pressão intravesical (PIV), tensão da parede, pressão inspiratória menor que 25cmH20 e a oximetria de pulso.  A PIV é o nosso padrão ouro para definir o tipo de fechamento. Após colocarmos todo conteúdo para a cavidade e aproximarmos a aponeurose aferimos a PIV:
· PIV < 10 cmH2O
Conduta: fechamento primário   
Aproximação da aponeurose com fio vicryl 3-0 com pontos separados ou em bolsa, preservando sempre o cordão umbilical. Somente analgesia pós-operatória. Não fazemos a dilatação da parede abdominal, porque não é efetivo e ainda causa edema e inflamação da parede . Sempre aferir a PIV novamente após o término do fechamento da parede abdominal.

· PIV 10 – 15 cmH2O 
Conduta: fechamento primário

Aproximação da aponeurose com fio vicryl 3-0 com pontos separados ou em bolsa, preservando sempre o cordão umbilical. Não procedemos  o stretching da parede abdominal, porque  não é efetivo e ainda causa edema e inflamação da parede. Analgesia pós-operatória e sedação contínua (48 a 72 horas). 

Sempre aferir a PIV novamente após o término do fechamento da parede abdominal.

· PIV  15 – 20 cmH2O 
Este nível de pressão determina um estado de hipertensão intraabdominal, o qual leva a alterações ventilatórias e hemodinâmicas que podem desencadear   uma síndrome de compartimento abdominal. 

Conduta: Fechamento primário ou colocação de tela de silicone plana?

Se optar pelo fechamento primário, o RN deve ser mantido em analgesia, sedação contínua e relaxamento muscular (48 a 72 horas).

Se optar pela tela plana e redução da PIV<15cmH20, manter sedação e analgesia (48 a 72horas). Temos dado preferência para esta abordagem por ser mais segura.
Sempre aferir a PIV novamente após o término do fechamento da parede abdominal.

· PIV > 20 cmH2O 

Conduta: fechamento secundário (fechamento primário contraindicado pelo risco de síndrome compartimental). Colocação do silo (prótese de silicone). Tela Plana ou Cônica. Se colocar a tela cônica, fazer uma incisão mediana supra-umbilical, para alargar a base do silo.  Envolva as alças intestinais no interior da tela e suture-a na aponeurose, com fio prolene 3-0, com pontos contínuos, mantendo a base larga e o ápice mais estreito. Faça o fechamento do ápice da tela mantendo leve pressão sobre as alças intestinais, forçando-as para o interior da cavidade peritoneal. Envolva a tela com gazes úmidas e aquecidas e atadura.

A PIV final, após a colocação do silo, deve ser menor ou igual a 10 cm cmH2O.
 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. 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 (SG) 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, e se houver redução significativa e/ou clareamento da secreção da SG, e evacuação presente. Fechar a SG por 12 horas. Se não vomitar ou não distender o abdome, retirar a SG e iniciar a dieta com leite materno ou hidrolisado proteico. Aguardar pelo menos de quatro a seis semanas  de pós-operatório, antes de indicar um exame contrastado do TGI para afastar obstrução mecânica. Iniciar a investigação para obstrução mecânica com clister opaco e em seguida realizar um estudo de transito.
                        
No fechamento secundário, a redução deve ser lenta e progressiva, não devendo ultrapassar 14 dias. Temos aguardado pelo menos cinco dias antes da primeira tentativa de redução no centro cirúrgico e sob anestesia geral. Neste período ocorre redução do edema e da ascite facilitando o fechamento completo. O fechamento deve sempre ser baseado na medida da PIV. A umbilicoplastia é realizada com sutura em bolsa, pegando a derme e a aponeurose na proporção de 2:1 ou 3:1.
Complicações

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.
· Enterocolite necrosante (ECN)


O risco de ECN está relacionado com vários fatores: hipertensão intra-abdominal, peso ao nascimento, prematuridade e a alimentação. Esta mais do que comprovado que a ECN é muito reduzida se a alimentação é iniciada precocemente com leite materno. A utilização de fórmulas, pode elevar a incidência de ECN em até 30%.

· Dismotilidade


A exposição das alças às enzimas digestivas presentes no líquido amniótico associada  a constrição mesentérica levam a um processo inflamatório e de engurgitamento venoso conferindo às alças intestinais o aspecto característico de parede espessada, intestino encurtado e aderido formando um bloco único. Este processo interfere com a maturação do sistema neural do intestino, tendo como consequência a intolerância à alimentação enteral. A dismotilidade é mais intensa e prolongada nos casos de atresia. O uso de procinéticos não abrevia o tempo para alimentação enteral plena.  A média para alimentação plena na gastrosquise simples é de 30 dias, podendo triplicar nos casos de gastrosquise complexa. Além da obstrução mecânica os pacientes de gastrosquise podem desenvolver um quadro de dismotilidade severa, que pode resultar em pseudo-obstrução. Os pacientes com atresia tem um risco aumentado. Estes casos são caracterizados por comprimento adequado do delgado (66 a 233cm, média de 146cm), dilatação intestinal maciça com motilidade muito lenta constatada pelo estudo cintilográfico e nenhuma obstrução anatômica detectada à laparotomia, inclusive a anastomose. As opções nestes casos são a descompressão por um estoma na área dilatada e reconstrução posterior ou a enteroplastia de remodelamento (tapering enteroplasties).

· Ferida operatória

         O paciente de gastrosquise está sujeito à infecção da ferida, com ou sem a presença do silo, e deiscência da aponeurose devido a tensão ou secundária a infecção. Pacientes operados com mais de 24 horas, apresentam uma maior taxa de infecção da ferida. Um halo de hiperemia associado a secreção purulenta fecham o diagnóstico. Os curativos a vácuo tem sido usados com muito sucesso nestes casos.

·  Sepse pelo cateter

 
Os pacientes com defeito da parede abdominal estão mais sujeitos à infecção nosocomial, devido a falta da integridade da parede e a necessidade de dispositivos invasivos para monitorização, drogas e o suporte nutricional. A infecção pelo cateter esta mais relacionada com o tempo de permanência do que qualquer outro fator como tipo de fechamento, o tempo para o fechamento ou a técnica utilizada para o acesso. A infecção pelo cateter complica a internação hospitalar em   15 a 20% dos casos. Um episódio de infecção pelo cateter aumenta o risco de outros episódios e aumenta o tempo de internação hospitalar.  A microbiota da pele é a principal fonte de infecção. O estafilococos coagulase negativo (epidermides) é encontrado em mais de 60% dos casos. A cobertura empírica com penicilina ou penicilina semi-sintética combinado com aminoglicosídeo é a melhor escolha. Devemos reservar o uso da vancomicina para os casos documentados de infecção relacionada ao cateter.

· Falência intestinal


Definida como um quadro de malabsorção, no qual a função intestinal residual é inadequada para manter o crescimento e a hidratação. A falência intestinal pode ser causada pela síndrome do intestino curto, enteropatia da mucosa e uma síndrome de dismotilidade severa. A gastrosquise pode reunir os três componentes no mesmo paciente. 


O melhor método diagnóstico para o quadro de dismotilidade severa ou pseudo-obstrução intestinal é o estudo do trânsito intestinal utilizando a cintilografia. A abordagem nestes casos deve ser multidisciplinar. O manejo  envolve o uso de dietas especiais, drogas procinéticas e antibióticos para inibir a proliferação bacteriana na alça dilatada. A cirurgia deve ser indicada  quando a dilatação é limitada a determinado segmento:  duodenoplastia ou duodenojejunostomia no caso do megaduodeno, como descrito por Adzic e col. em 1986; a  ileostomia na obstrução colônica e a colectomia parcial quando o cólon é muito dilatado, predispondo ao vôlvulo. O uso de gastrostomia, jejunostomia e enterostomia em alça tem sido utilizado com bons resultados. Estas medidas facilitam o trânsito intestinal, reduzem a distensão, os vômitos e melhoram a qualidade de vida dos pacientes que recebem a nutrição parenteal total (NPT). 


A  síndrome do intestino curto (SIC) é a causa mais comum de falência intestinal. A maioria dos casos ocorrem no período neonatal. São reconhecidos três tipos anatômicos da SIC: 1- Ressecção de intestino delgado com anastomose no próprio delgado; 2- Ressecção do delgado e cólon proximal com anastomose do delgado com o cólon distal; 3- Ressecção de delgado com jejunostomia de alto débito. O tipo 1 é fácil de adaptar e mais bem tolerada. O tipo 2 é o mais frequente, tendo como causa principal a ECN. O tipo 3 é o mais difícil de manejar devido a intensidade das perdas hidroeletrolíticas. As ressecções jejunais são melhor toleradas do que as ileais. A perda do íleo determina uma incapacidade de reabsorver líquidos da dieta e líquidos secretados pelo jejuno para   estabelecer o equilíbrio osmótico da luz intestinal.  A falta do íleo determina ainda a perda da capacidade de absorção de vitamina B12, sais biliares e ácidos graxos. 

Hoje se dá mais valor à preservação do íleo terminal do que a perda da válvula ileocecal. Entre a trigésima e a quadragésima semana de idade gestacional o intestino aumenta 150% no seu comprimento. Este mesmo intestino dobra novamente até os 18 meses de vida. Em um  RN de termo é esperado 200cm de delgado e 50cm de cólon. Portanto são critérios importantes para o resultado final da SIC: o comprimento do intestino remanescente, a região do intestino remanescente, a capacidade funcional do intestino remanescente, a presença do cólon e a  idade do paciente. A definição mais atual para a SIC é uma dependência de NPT maior que 6 semanas e a perda de delgado  maior do que 75% do esperado para idade. A utilização do OmegavenR (lipídio derivado do óleo de peixe) na NPT e a  enteroplastia transversa seriada, descrita por Kim e col. em 2003,  tem melhorado muito os  resultados da SIC. Consulte o Capítulo sobre Síndrome do Intestino Curto. 
 Prognóstico

A mortalidade na gastrosquise tem três fases: mortes no pré-natal,  mortes precoces ou neonatais e mortes tardias relacionadas com obstrução intestinal por aderências, falência intestinal ou falência intestinal associada a doença hepática. 

A hipotermia, sepse e a perda de líquidos ainda contribuem com a mortalidade significativamente. A sobrevida esperada para a gastrosquise é maior que 90%, porém a mortalidade para a gastrosquise complexa pode chegar a 28%. 

O tempo médio de internação na gastrosquise simples, mais do que dobra na gastrosquise complexa (28 x 67 dias respectivamente). 

O acompanhamento de longo prazo evidência um desenvolvimento somático, psicomotor e neurológico como excelentes na maioria dos casos.
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