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A hérnia diafragmática congênita (HDC) é caracterizada por um defeito no diafragma que leva à protrusão do conteúdo abdominal dentro da cavidade torácica, o que afeta o desenvolvimento normal dos pulmões. A condição pode apresentar-se como uma lesão isolada ou como parte de uma síndrome. A incidência de HDC com base na literatura disponível varia de aproximadamente 0,8 a 5/10 000 nascimentos. Há predominância ligeiramente maior no sexo masculino e um menor risco de HDC isolada relatado entre os afro-americanos. Apesar dos avanços realizados na gestão médica e cirúrgica da HDC, a mortalidade e a morbidade permanecem elevadas.

A etiologia da HDC não está clara e, atualmente, é considerada multifatorial. A maioria dos casos apresenta um defeito diafragmático isolado apresentando hipoplasia pulmonar e hipertensão pulmonar persistente de recém-nascidos (HPPRN). A HDC pode ser associada a anomalias cardíacas, gastrointestinais, genitourinárias, ou a defeito cromossômico, como trisomias. Vários fatores genéticos, juntamente com exposições ambientais e deficiências nutricionais foram propostos para as possíveis etiologias da HDC. Estudos em modelos de roedores apontaram para um distúrbio na via da vitamina A. Estudos em recém-nascidos com HDC mostraram baixos níveis de retinol em amostras de sangue do cordão umbilical.


PATOLOGIA

Tipos e localização: as hérnias póstero-laterais também conhecidas como hérnias de Bochdalek são o tipo mais comum (70-75%), com a maioria ocorrendo no lado esquerdo (85%) e menos frequentemente no lado direito (13%) ou bilateral (2%). Os defeitos anteriores ou as hérnias de Morgagni (23-28%) e as hérnias centrais (2-7%) são os outros tipos. 


Tamanho: o diafragma começa a desenvolver-se em aproximadamente 4 semanas de gestação e está totalmente formado por volta de 12 semanas. O defeito pode variar desde uma pequena abertura do rebordo do músculo posterior até a ausência completa do diafragma. 

EMBRIOLOGIA

A base embriológica da HDC continua controversa. Pensava-se inicialmente que o defeito acontecia devido ao fracasso na fusão de diferentes partes do diafragma, resultando em um canal pleuroperitoneal patente. Outra especulação é que a hipoplasia pulmonar pode ser o principal fator causal na fisiopatologia da hérnia diafragmática. Se o desenvolvimento do broto do pulmão for perturbado, há um desenvolvimento prejudicado de uma placa mesenquimal pós hepática (PMPH) que está intimamente relacionada ao desenvolvimento do pulmão, resultando em um diafragma com defeito. A evidência de microscopia eletrônica em modelo de rato também apoia o fato de que, quando o desenvolvimento da PMPH é prejudicado, ocorre um defeito diafragmático. 

Uma fraqueza no diafragma pode causar a ocorrência de eventração diafragmática, que pode ser confundida com uma hérnia diafragmática. A eventração é mais comum no lado direito e não está associada a hipoplasia pulmonar grave. Pode ocorrer uma ausência completa do diafragma, resultando em agenesia diafragmática e hipoplasia pulmonar grave. 
FISIOPATOLOGIA

Independentemente da base, um defeito no diafragma leva à herniação das vísceras abdominais para a cavidade torácica, resultando em desenvolvimento pulmonar anormal. O defeito também leva a movimentos anormais de respiração fetal, resultando em prejuízo da maturação pulmonar induzida pelo estiramento. Assim, a principal fisiopatologia subjacente da HDC parece ser uma combinação de imaturidade pulmonar e hipoplasia ipsilateral e contralateral, o que leva a hipertensão pulmonar. Isso pode ser ainda agravado pelo subdesenvolvimento ventricular esquerdo e hipertrofia ventricular direita, resultando em disfunção ventricular.


A disfunção diastólica, assim como a hipoplasia do ventrículo esquerdo são explicadas por 3 mecanismos: 

           - Compressão por órgãos viscerais e pressão aumentada do ventrículo direito contra o esquerdo (cria uma situação hemodinâmica semelhante a um tamponamento cardíaco).

          - Redução da pré-carga do ventrículo esquerdo devido a pouca vasculatura pulmonar pela hipoplasia provocada pelas vísceras intra-torácicas;

         - Herniação intratorácica do fígado, o que presumivelmente resulta dos desvios da maioria do fluxo do ducto venoso e da cava inferior para o lado direito do coração

Hipertensão pulmonar e disfunção ventricular: 
na HDC, o leito vascular pulmonar total é reduzido com a diminuição do número de vasos por unidade de pulmão. Além disso, há o remodelamento vascular pulmonar com hiperplasia medial e extensão periférica da camada muscular em pequenas arteríolas. A escassez de vasculatura pulmonar e a remodelação dos vasos contribuem para o componente "fixo" ou irreversível de hipertensão pulmonar na HDC. O aumento da vasorreatividade possivelmente devido a um desequilíbrio da inervação autonômica (aumentado simpático e diminuído parassimpático) e/ou a diminuição do relaxamento do endotélio das artérias pulmonares ou um desequilíbrio entre mediadores vasoconstritores e vasodilatadores podem contribuir para o componente reversível da PPHN. 
No nascimento, uma combinação de hipertensão arterial pulmonar, hipertrofia ventricular direita e / ou falência e hipoplasia do ventrículo esquerdo com hipertensão pulmonar resulta em hipertensão pulmonar severa que não responde ao tratamento convencional.


A disfunção ventricular é observada em alguns pacientes com hipertensão pulmonar grave por HDC. Durante a vida fetal, o ducto arterioso limita a tensão ventricular direita. Após o nascimento, a vasculatura pulmonar remodelada resulta em hipertensão pulmonar e leva a disfunção do ventrículo direito (VD). Isto é mais pronunciado após o nascimento quando existe tensão excessiva no VD. Anormalidades do ventrículo esquerdo (VE) também foram relatadas em lactentes com HDC. Quando comparados aos recém-nascidos com outras causas de hipertensão pulmonar no recém-nascido, os bebês com HDC do lado esquerdo apresentaram massa ventricular esquerda significativamente menor avaliada por ecocardiografia. Reduzido débito do VE foi documentado em pacientes portadores de HDC dos lados esquerdo e direito. A massa reduzida do VE contribui para a hipoplasia funcional do VE e pode resultar em aumento da pressão atrial esquerda e hipertensão venosa pulmonar.

Todos esses fatores somados levam a alterações na complacência pulmonar, falência respiratória ao nascimento, hipoxemia, shunt extrapulmonar da direita para esquerda (se houver hipertensão pulmonar), acidose progressiva e falência cardíaca. Na ausência de anomalias associadas, a mortalidade tem sido descrita entre 13 e 65%, podendo chegar a 90% na presença de anomalias severas. A sobrevida é maior quando ocorre à esquerda (68% versus 63%).

CRESCIMENTO PULMONAR FETAL NA HERNIA DIAFRAGMÁTICA CONGÊNITA

Por mais de 20 anos, significantes progressos tem sido obtidos no manuseio da hérnia diafragmática congênita (HDC). No entanto, o prognóstico dos recém-nascidos (RN) permanece ruim nas formas em que grande parte do fígado está dentro do tórax. A severidade da HDC se deve a hipoplasia pulmonar, devido à compressão do pulmão e ao seu deficiente desenvolvimento pelas vísceras deslocadas para o tórax; nesta situação, o fígado é particularmente nocivo ao crescimento do pulmão. Os efeitos da compressão afetam tanto o parênquima alveolar como o aumento da espessura da parede dos vasos distais conforme já descrito. Novas técnicas estão em estudo para melhorar o tratamento dos casos mais severos.

Bargy F et al avaliaram o padrão das lesões pulmonares dos fetos com HDC ao longo da gestação. Para o clínico é mandatório conhecer a evolução do padrão das lesões para definir o melhor momento para o tratamento. Este estudo morfológico foi conduzido em 134 fetos humanos com idade gestacional entre 22 a 40 semanas. Cada feto foi dissecado dentro de 2 horas de pós-morte. Ambos os pulmões, direito e esquerdo foram removidos, pesados e fixados em formalina a 10% por no mínimo 15 dias e embebidos em parafina. Foram construídas curvas de crescimento do pulmão direito e esquerdo dos fetos sem comprometimento pulmonar e comparado com os fetos com HDC (Figura).
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Figura: Comparação entre os grupos com Hérnia diafragmática congênita e o grupo controle. Na cor cinza, os fetos com hérnia diafragmática congênita.

Observem que não foram observadas diferenças entre os pesos dos pulmões entre os dois grupos entre 22-26 semanas se idade gestacional. Entre 27-30 semanas de gestação, o peso do pulmão esquerdo foi significantemente menor no grupo com hérnia diafragmática congênita do que no grupo controle sem patologia pulmonar, não havendo diferença significativa entre os dois grupos em relação ao pulmão direito. No entanto, a partir de 30 semanas de gestação, o peso do pulmão direito tornou-se significativamente menor no grupo com HDC em relação ao grupo controle.

Os resultados do presente estudo, realizado ao longo de 15 anos, reforçam a teoria da compressão pulmonar pelas vísceras herniadas como sendo a origem da hipoplasia pulmonar. Com o avançar da idade gestacional há piora progressiva. Interessante é o fato de que as lesões são bilaterais e ocorrem com o tempo. Antes de 26 semanas a histologia do pulmão é normal, incluindo o componente vascular. Mais tardiamente, a compressão exercida pelas vísceras herniadas, especialmente o fígado, expressa seu efeito nocivo tanto no desenvolvimento alveolar como vascular. Isto é observado inicialmente no pulmão esquerdo e posteriormente no pulmão direito. As lesões pulmonares pioram assim que a gestação progride. Em outras palavras, a hipoplasia pulmonar seria relativamente menos severa com 34 semanas do que com 40 semanas para a mesma forma anatômica.

   DIAGNÓSTICO PRÉ NATAL

O ultrassom é a modalidade padrão de imagem pré-natal para detecção de anomalias congênitas, incluindo HDC. No entanto, o diagnóstico é particularmente difícil antes das 24 semanas de gestação (22-52% dos casos) e mesmo após 24 semanas de gestação, o diagnóstico pré-natal é um desafio. Cerca de 20-30% dos pacientes com HDC não são diagnosticados


O diagnóstico de HDC geralmente é suspeitado pela ausência de estômago na localização intra-abdominal normal; massa intratorácica contendo fígado, intestino ou estômago; ou por evidência indireta, como eixo cardíaco anormal, alteração do mediastino ou polidrâmnio. A ressonância magnética é útil para confirmar o diagnóstico em casos de achados equívocos no ultra-som,   além de poder ser utilizada na avaliação do prognóstico através da medida do volume pulmonar fetal inda para distinguir de outras malformações como a doença adenomatosa cística, seqüestro pulmonar, cisto broncogênicos, cisto entérico ou teratoma mediastinal.

.

-Ultrassonografia pré-natal com Doppler pode avaliar a posição da veia umbilical e dos vasos hepáticos. Doppler nas artérias pulmonares fetais pode direcionar para o diagnóstico de hipoplasia pulmonar Em 2000, Suda demonstrou o fator mais significante para o prognóstico, o índex modificado de McGoon, no qual o diâmetro da artéria pulmomar proximal é ajustado conforme a aorta descendente: um índice menor ou igual a 3 sugere a mortalidade com uma sensibilidade de 85% e uma especificidade de 100%.

Uma vez diagnosticado, o paciente deve ser encaminhado para um centro de cuidados terciários para um maior treinamento e gerenciamento pré-natal. É imperativo uma consulta pré-natal multidisciplinar envolvendo obstetrícia, neonatologia, cirurgia pediátrica, genética em um centro que tenha experiência no tratamento de bebês com HDC, preferencialmente com oxigenação de membrana extracorpórea (ECMO). 

  PREDITORES FETAIS DE RESULTADOS


Os principais determinantes dos resultados em HDC são a presença de anomalias associadas, especialmente doença cardíaca, grau de hipoplasia pulmonar e posição do fígado.


O prognóstico da HDC isolada geralmente é melhor do que o da HDC complicada por múltiplas anomalias. 


A presença do fígado no tórax (liver up) é considerada um indicador mau prognóstico com pior índice de sobrevida comparando com bebês sem fígado no tórax (liver down).


A posição do fígado é o melhor preditor pré-natal do desfecho em hérnia de diafragma congênita esquerda isolada


Impotância da ecocardiografia fetal: a gravidade de hipoplasia pulmonar em HDC esquerda foi proporcional à gravidade da  hipoplasia do ventrículo esquerdo (o pulmão hipoplasiado retorna menos sangue  ao átrio esquerdo, contribuindo para a hipoplasia do ventrículo esquerdo).  


Com relação à hipoplasia pulmonar, pode ocorrer nos dois pulmões. No entanto, o pulmão ipsilateral é mais afetado do que o pulmão contralateral. A medida sonográfica da relação pulmão (contralateral)/perímetro cefálico fetal (lung-head ratio) (LHR) tem sido utilizada para avaliar o volume pulmonar e a relação com a mortalidade.

 Dados mais atualizados sobre o LHR e mortalidade evidenciaram que todos os neonatos com LHR menor que 0,6 morreram; a sobrevivência foi de 100% para aqueles com LHR maior que 1,35 e aqueles com LHR entre 0,6 e 1,35, a taxa de sobrevivência foi de 61%. No estudo de Lipshutz e cl, citado por Moya F, nenhum paciente com LHR menor que 1 sobreviveu, a despeito do uso da oxigenação por membrana extracorpórea (ECMO); entre 1 e 1,4, a sobrevivência foi de 38%, dos quais 75% requereram ECMO. No estudo de Laudy e cl, a sobrevivência foi de 100% com LHR >1,4 e 100% de mortalidade com LHR <1. Assim, quanto maior esta relação melhor será a sobrevida.

Outro parâmetro usado na predição da gravidade da doença pulmonar é a medida do volume pulmonar fetal ressonância magnética fetal com 34 semanas de gestação. Fetos com maior volume pulmonar tem mais chance de sobrevivência que os fetos com baixo volume pulmonar. 

A herniação do fígado é o fator preditivo mais importante.Em alguns casos de HDC com pior prognóstico (hérnia intratorácica de fígado com LHR ≤ 1,0), a terapia pré-natal tem sido considerada como uma opção para melhorar o desenvolvimento pulmonar. O princípio da oclusão traqueal é melhorar o desenvolvimento pulmonar e isso pode ser alcançado pela oclusão traqueal endoscópica fetal. Este é um procedimento altamente especializado feito em cerca de 28 semanas de gestação, em que a traquéia é conectada com um balão por cerca de 6 semanas para aumentar o volume pulmonar e depois desconectada antes do parto. Uma complicação relatada é o desencadeamento de parto prematuro. 

O achado de hérnia diafragmática fetal por volta da 25ª semana de gestação está associado a 100% de mortalidade.


Na ausência de anomalias associadas, a mortalidade tem sido descrita entre 13 e 65%, podendo chegar a 90% na presença de anomalias severas. A sobrevida é maior quando ocorre à esquerda (68% versus 63%).

A HDC é frequentemente associada com anomalias cardíacas (hipoplasia do arco aórtico, tetralogia de Fallot, transposição de grandes vasos ou coarctação da aorta), gastrintestinal, geniturinária, esquelética (membros curtos ou defeitos costovertebrais), estenose traqueal ou neural (esta associação ocorrem entre 10 a 40%) e com ainda com as trissomias, sendo  as mais comuns trissomias 18, 13 e 21. Outras anormalidades cromossômicas também foram associadas. HDC também pode ser parte da pentalogia de Cantrell, Apert, Brachmann-Cornelia De Lange, Beckwith-Wiedemann, CHARGE, Coffin-Siris, sequência de Goldenhar, Simpson- Golabi-Behmel, Stickler, Pierre Robin sequence e VACTERL.
DIAGNÓSTICO PÓS –NATAL

           Quadro Clínico:

Depende do grau de hipoplasia e hipertensão pulmonares:

· pouca ou nenhuma angústia respiratória ao nascer com manifestações tardias: mínima hipoplasia e hipertensão pulmonar 

· desconforto respiratório logo ao nascer com melhora clínica após cuidado pré-operatório - há hipertensão pulmonar e tecido pulmonar suficiente  para suportar a vida.

· Insuficiência respiratória grave: hipoplasia pulmonar incompatível com a vida 

           Ao exame físico evidencia-se:

- Dipnéia

- Cianose

- Ruídos hidroaéreos no tórax

- MV ausente no lado acometido 

- Desvio do ictus cordis ou bulhas cardíacas deslocadas

- Abdome escavado

90% que apresentam sintomas nas primeiras 24h:sinal de mau prognóstico
RX de tórax evidencia um hemitórax preenchido com estruturas semelhantes a cistos (alças intestinais), desvio do mediastino e abdome relativamente sem gás. 
O diagnóstico diferencial deve ser feito com eventração diafragmática, a malformação adenomatóide cística do pulmão (considerar esta possibilidade nos casos dos achados radiológicos ocorrerem no lado direito ou quando a posição do estômago está abaixo do diafragma), hérnia de hiato e pneumonia com formação de pneumotoceles.



CONDUTA:

CONDUTA PRÉ-NATAL


Corticosteróide pré-natal: estudo clínico randomizado e controlado projetado por Moya F não mostrou diferença significativa entre os grupos quanto à sobrevida (59% versus 69% no grupo com esteróide). Foram recrutadas apenas 32 gestantes. A evidência no momento é que: se a mãe entrar em trabalho de parto prematuro (antes de 34 semanas) o esteróide é recomendado. Após 34 semanas parece não haver qualquer benefício.


Cirurgia fetal de oclusão traqueal: Jay Wilson demostrou em cordeiros, que pulmões hipoplásicos em HDC poderiam ser estimulados a crescer com a oclusão da traquéia fetal.Harrison et al, em São Francisco, realizaram o primeiro ensaio clínico sobre a Oclusão Traqueal, com sobrevivência de 73% X 77% em fetos de “alto risco” com cuidados convencionais. Junior et al. relataram uma metanálise de vários estudos de oclusão traqueal fetoscópica. O procedimento fetal de oclusão traqueal aumentou a sobrevivência neonatal aos 30 dias e 6 meses em pacientes com HDC grave. No entanto, foi associado a maior taxa de ruptura prematura de membranas e diminuição da idade gestacional ao parto por 2 semanas. Segundo Van der Veeken L et al, para hérnia diafragmática grave grave e moderada do lado esquerdo, o procedimento é considerado experimental e está sendo avaliado em um ensaio clínico randomizado global (https://www.totaltrial.eu/ ).

Melhor momento para o parto

O momento ideal do parto de bebê com HDC é controverso. Stevens et al. relataram inicialmente que, entre os bebês administrados por cesariana eletiva, o parto prematuro (com 37 a 38 semanas de gestação) estava associado a menor uso de ECMO (22 versus 35,5%) em relação ao parto (39-41 semanas). No entanto o tema é controverso.
CONDUTA PÓS-NATAL:
     Cuidados gerais: os partos devem ser realizadas em centros com capacidade de atender um bebê com HDC e complicações associadas. A ressuscitação baseia-se nas diretrizes do programa de ressuscitação neonatal, sendo que a ventilação com máscara deve ser evitada. É surpreendente o resultado quando o cordão umbilical nestes RN é clampeado mais tardiamente (a pressão arterial pulmonar é 20 mmHg menor do que naqueles RN com hérnia diafragmática com clampeamento imediato do cordão umbilical). O clampeamento imediato do cordão nestes RN força o sangue a passar por por um leito vascular menor, causando vasoespasmo na circulação pulmonar  com consequente vasoconstrição e teoricamente isto tem a ver com a à hipertensão pulmonar, segundo Stuart Hooper. 

    Intubação imediata: a maioria dos pacientes irá requerer intubação imediata. É contra-indicado o uso de máscara. 

Os princípios fundamentais da reanimação e estabilização na Sala de Parto são a prevenção de altas pressões das vias aéreas e alta concentração de oxigênio, pois isso irá minimizar a lesão pulmonar induzida pela ventilação.


Em bebês com bom desenvolvimento pulmonar com base em sua avaliação pré-natal (defeito do lado esquerdo, LHR> 50% e liver down), a respiração espontânea pode ser considerada.
          Estratégias ventilatórias: a hipercapnia permissiva e a ventilação suave são utilizadas como estratégias para aumentar a taxa de sobrevida em neonatos com HDC. Os objetivos são saturação pré-ductal entre 80 e 95%, saturação pós-ductal acima de 70% e níveis de CO2 arterial entre 50 e 70 mm Hg. Nas primeiras 2 h após o nascimento, Saturação de O2 de 70% é aceitável ​​desde que melhore lentamente e a perfusão seja satisfatória (indicada por pH> 7,2) com ventilação adequada (PaCO2 <65 mm). Posteriormente, os níveis de saturação pré-ductal são de preferência mantidos entre 85 e 95%. Em casos individuais, no entanto, podem ser aceitos níveis de até 80%, desde que haja boa perfusão, conforme indicado por pH> 7,2, níveis de lactato <5 mmol/l e débito urinária> 1 ml / kg / h. A saturação pós-ductal devem permanecer acima de 70%. A toxicidade do oxigênio pode ser evitada pela diminuição da FiO2 na orientação dos níveis de saturação descritos acima. Recomenda-se iniciar com ventilação convencional.

Recomendações:

- A ventilação mecânica convencional é a estratégia de ventilação inicial ideal.

- Ventilação oscilatória de alta frequência pode ser usada como terapia de resgate se a ventilação mecânica convencional falhar. 

- Adaptar as configurações de ventilação para atingir uma saturação pré-ductal entre 80 e 95% e uma saturação pós-ductal acima de 70%.

- O objetivo PaCO2 deve ser entre 50 e 70 mm Hg.

- Ventilação controlada por pressão: as configurações iniciais são um PIP <25 cm H2O e um PEEP de 3-5 cm H2O; FR de 40-60 / min. Para a alta frequência utilizar  MAP 13-17, FR 10Hz, amplitude 30-50, em acordo com a vibração torácica, se houver necessidade de PIP > 25 na ventilação convencional. A pressão média das vias aéreas (MAP) é geralmente ajustada para manter a inflação adequada do pulmão contralateral a 8 costelas em uma faixa de 13-17 cm H2O. A ventilação de alta frequência por usar menor volume corrente pode ser menos deletéria aos pulmões do que uma ventilação convencional com alto volume corrente.

- Após a estabilização, reduzir a FiO2 se a saturação pré-ductal for superior a 95%.

A hiperventilação e as infusões alcalinas para manter um pH alcalino foram estratégias previamente utilizadas, mas agora são consideradas desatualizadas. Houve preocupações de comprometimento da perfusão cerebral e surdez neurossensorial com alcalose respiratória
             Surfactante pulmonar: deve ser usado quando indicado; não está indicado de forma rotineira para todo recém-nascido: a administração do surfactante não traz benefícios (maior taxa de mortalidade e necessidade de ECMO).
Elevação do decúbito, colocando-se o paciente de preferência sobre o lado afetado (facilita a expansão do lado normal).

Descompressão do estômago e alças intestinais: aspirar o conteúdo gástrico com SOG nº 8 e a seguir, deixá-la aberta para descompressão do estômago e alças intestinais que estão na caixa torácica. Havendo necessidade, ou seja, se houver ar dentro do estômago, manter aspiração contínua.

     Cateterismo de vasos umbilicais: utiliza-se o cateter venoso umbilical para a infusão de líquidos e o cateter arterial para coleta de gasometria, no entanto a PaO2 obtida reflete a oxigenação do sangue pós-ductal. É essencial a monitorização da PaO2 pré-ductal (oxímetro no membro superior direito). Pode ser obtida uma linha arterial pré-ductal na artéria radial direita.
             Ecocardiograma (inicial na primeira hora de vida e seriado): avaliação da hipertensão pulmonar e da função ventricular direita e esquerda. Ventrículo esquerdo pequeno complica a evolução destes pacientes.

             Monitorização da pressão arterial: a monitorização da pressão arterial invasiva (PA) é preferida em relação à não invasiva. Manter a PAM (pressão arterial média) em níveis normais, de acordo com a idade gestacional. Se hipotensão arterial (de forma geral <30mmHg em pré-termos e <40mmHg em RN a termo) associada à saturação pré-ductal <80%, avaliar função cardíaca com ecocardiografia e em caso de hipovolemia, aplicar 10-20ml/kg de soro fisiológico a 0,9% até 2 vezes e considerar drogas vasoativas e inotrópicas (Consultem o Capítulo de Hipertensão Pulmonar Persistente do Recém-Nascido)
            Manejo hemodinâmico: 

Visa alcançar a perfusão apropriada do pulmão avaliada através da freqüência cardíaca, débito urinário e níveis de lactato. Se a frequência cardíaca estiver dentro do intervalo normal, diurese superior a 1,0 ml / kg / h, a concentração de lactato é <3 mmol / l e não existem outros sintomas de má perfusão tecidual, o suporte inotrópico ou vasopressor não é necessário. Havendo sinais de má perfusão ou hipotensão arterial com saturação pré-ductal abaixo de 80%, está indicada a ecocardiografia para  avaliação se a  má perfusão é devido à hipovolemia ou disfunção miocárdica. Somente se houver hipovolemia, deve-se administrar fluido salino (10-20 ml / kg de NaCl 0,9% até 2 vezes durante as primeiras 2 h). Se necessário, instituir terapia inotrópica e / ou vasopressora. A hidrocortisona pode ser usada como adjuvante no tratamento de hipotensão.

                                Hipertensão pulmonar 

Uma ecocardiografia realizada na primeira  hora de vida após o nascimento é indicada (os achados ecocardiográficos podem ser valiosos para orientar o  uso seletivo de vasodilatadores pulmonares no manejo da hipertensão pulmonar). A sua importância está em descartar a presença de anomalias cardíacas, avaliar a função cardíaca direita e determinar o grau de hipertensão pulmonar classificada em menos ou mais de 2/3 pressão arterial sistêmica. Especialmente em casos graves de hipertensão pulmonar, um ultrassom cardíaco pode ajudar a avaliar disfunção ventricular direita e / ou sobrecarga do ventrículo direito, condição que também pode levar a disfunção ventricular esquerda.

-Considerar os achados da ecocardiografia para melhor opção das medicações de efeito cardiovascular

       Na presença de resistência vascular pulmonar supra-sistêmica com desempenho adequado do ventrículo esquerdo (VE), o shunt é tipicamente da direita para a esquerda no canal arterial e da esquerda para direita a nível atrial contribuindo à dessaturação pré-ductal. Esses achados ecocardiográficos sugerem uma resposta favorável à vasodilatação pulmonar (iNO)

Na presença da disfunção ventricular direita e/ou piora clínica, com canal arterial aberto,  considerar a Milrinona, uma droga inotrópica efetiva tanto na disfunção ventricular direita e esquerda com propriedade vasodilatadora pulmonar  (dose de ataque de  50 μg / kg durante 30-60 minutos), seguida de uma dose de manutenção (0,33 μg / kg por minuto e 0,66 μg / kg por minuto com base na resposta; a  dose de ataque pode aumentar o risco de hipotensão, mas pode atingir níveis plasmáticos estacionários mais cedo; portanto, a dose de ataque não é recomendada na presença de hipotensão sistêmica em pacientes com HDC) e Prostaglandina - E1, se canal arterial fechado (vide adiante).  
             Na presença de disfunção ventricular esquerda, considerar dobutamina/norepinefrina (iniciar com 0,2 µg/Kg/min com aumento a cada 30 minutos).A norepinefrina, além de vasoconstrictora sistêmica tem efeito vasodilatador pulmonar.  O uso de epinefrina, vasoconstrictora tanto sistêmica como pulmonar,  pode aumentar falsamente os níveis de lactato e pode interferir com a conduta.  A hidrocortisona de baixa dose é benéfica na hipotensão resistente ao vasopressor no período pós-natal imediato. A vasopressina aumenta diretamente a perfusão coronariana e assim melhora a função do ventrículo direito e melhora a perfusão pulmonar. Estudos em animais mostraram que a vasopressina aumenta a resistência vascular sistêmica e não a pulmonar. O receptor da vasopressina (problema de desenvolvimento) que controla a resistência vascular no pulmão não está presente no pulmão do RN, o que ocorre no adulto. Assim, a maravilha da vasopressina é que produz vasoconstrição sistêmica e não pulmonar. Estudos recentes em crianças com hipertensão pulmonar demonstraram melhora com o uso de vasopressina (dose: 0,0002±0,0002U/kg/min por 49 horas), com aumento da pressão arterial sistêmica. 

-Quanto ao  iNO (óxido nítrico inalado)

(Consulte o capítulo sobre Hipertensão Pulmonar no Recém-Nascido)
          
O NO é uma substância endógena produzida primariamente no endotélio vascular a partir do aminoácido L-arginina; se difunde para o órgão efetor (células da musculatura lisa vascular), onde ativa a guanilase-cliclase, estimulando a produção de monofosfato de guanosina 3´, 5´cíclica (cGMP), que resulta no relaxamento da musculatura lisa (e consequentemente, no relaxamento vascular).
O iNO (óxido nítrico inalado) deve alcançar os alvéolos para produzir seus efeitos sobre o músculo liso vascular, razão pela qual a resposta ao NOi na hérnia diafragmática com hipoplasia pulmonar não é boa, não sendo uma contra-indicação. Seu uso é defendido como estratégia de transição para o paciente que será encaminhado à ECMO; todo RN com hérnia diafragmática merece uma tentativa de iNO (ECOCARDIOGRAFIA ANTES!).

NO ENTANTO: Na presença de disfunção do ventrículo esquerdo, shunt esquerda-direita atrial (hipertensão venosa pulmonar) o iNO não será eficiente (fazendo vasodilatação pulmonar com o NO, maior quantidade de sangue chegará ao pulmão, com maior retorno venoso ao coração esquerdo, com risco de edema pulmonar/ hemorragia pulmonar).

  
 Considerar uso de NO se houver evidências de shunt D-E extrapulmonar, com IO >20 e/ou diferença de saturação pré e pós-ductal >10%; neste caso o iNO pode ser administrado durante pelo menos 1 h. A recomendação atual é de parar a terapia com iNO se nenhum efeito for observado após o início.

É considerada resposta ao NO redução de 10-20% na diferença de saturação pré e pós-ductal, ou um aumento de 10-20% de PaO2, ou melhora nos parâmetros hemodinâmicos, significando um aumento de 10% na pressão arterial média ou um diminuição dos níveis de lactato.


Rcentemente Kumar et al relataram que   a resposta ao óxido nítrico inalado em combinação com milrinona pode estar associada a uma melhor oxigenação e melhor sobrevida após ECMO em lactentes com hérnia diafragmática. A milrinona reduziu o resistência vascular pulmonar e melhorou a fração de ejeção ventricular esquerda. Milrinona melhora a pressão sistólica e velocidades diastólicas do ventrículo direito e esquerdo, com melhorias correspondentes no estado clínico em lactentes com hérnia diafragmática. 
 -Uso do sildenafil


Se não houver resposta ou se a mesma for insuficiente ao iNO, deve ser considerado o uso de inibidor de fosfodiesterase tipo 5 (sildenafil). Os efeitos do tratamento podem ser melhor abordados pela avaliação cardíaca repetida. O  sildenafil (Consulte o capítulo de hipertensão pulmonar Persistente do recém-nascido): pode ser usado como um adjuvante na hipertensão pulmonar resistente ao iNO ou para facilitar o desmame do iNO. Também pode ser usado tratamento primário da hipertensão pulmonar onde o iNO não está disponível. Ele é usado em muitas Unidades para o tratamento da hipertensão pulmonar crônica associada à HDC e há relatos na literatura de pacientes que só foram desmamados após a alta hospitalar.

EM RESUMO:


USO DE PROSTAGLANDINA E-1 

Em situações de hipertensão pulmonar refratária associada com disfunção ventricular direita a prostaglandina intravenosa E1 deve ser considerada. A reabertura do ducto arterioso com prostaglandina E1 pode proteger o ventrículo direito da sobrecarga excessiva devido ao aumento da pós-carga. A insuficiência cardíaca pode surgir devido à excessiva pós-carga do ventrículo direito (demonstrada pelo aumento do ventrículo direito e desvio para a esquerda do septo interventricular). Esta situação pode levar a um insuficiente enchimento do ventrículo esquerdo e deficiente perfusão sistêmica. O canal arterial patente pode servir como um escape para o ventrículo direito, permitindo que o sangue ignore os pulmões particularmente nos picos de hipertensão pulmonar, à custa de dessaturação sistêmica e  quando a contribuição do VE para o débito cardíaco está comprometida.
          Assim, na presença de severa hipertensão pulmonar a insuficiência cardíaca direita frequentemente torna-se iminente no momento do fechamento do canal arterial. Sinais e sintomas de insuficiência ventricular direita, aumento da dessaturação pré-ductal com ou sem estreitamento da diferença pré e pós ductal e hipotensão arterial sistêmica e sinais de deficiente perfusão, podem ser indicativos que o canal arterial está se tornando restritivo e após a confirmação pela ecocardiografia justificaria o uso da prostaglandina E-1 para reabrir o canal arterial e diminuir a sobrecarga ventricular direita. Portanto, shunt ductal em uma criança com significante hipertensão pulmonar e disfunção ventricular direita, diminuiria a pós-carga ventricular direita, com melhora da geometria do septo interventricular e com melhora do débito cardíaco, melhorando a perfusão tecidual percebida pela melhora da pressão arterial sistêmica e do débito urinário.


Estes recém-nascidos apresentam relativa hipoplasia do ventrículo esquerdo (os pulmões hipoplásicos levam a uma falta de pré-carga ventricular esquerda e subseqüentemente, inibe o desenvolvimento ventricular), sendo provavelmente o maior determinante de hipertensão pulmonar (venosa) e a falta de resposta ao óxido nítrico. Esta importante disfunção do ventrículo esquerdo pode levar a dependência do ventrículo direito para a adequada perfusão sistêmica. Neste contexto, a manutenção da patência ductal com o uso da prostaglandina E-1 aumenta a contribuição do ventrículo direito para o fluxo sistêmico.

A prostaglandina E-1 pode levar a hipotensão sistêmica, sendo prontamente revertida com a sua suspensão, devido a sua curta vida média.

ProstinR (Prostaglandina E1) EV contínua ( 0,05 até 0,1mcg/kg/min; dose máxima: 0,4mcg/kg/min. Obtendo-se aumento da PaO2 e do pH, deve-se diminuir a dose até 0,01 mcg/kg/min para evitar efeitos colaterais como apnéia  (12%)  febre (14%)  rubor (15%). Os efeitos colaterais menos comuns são taquicardia ou bradicardia, hipotensão arterial e parada cardíaca. Monitorizar acidose metabólica.

         Prostin: 1 ml=500mcg - Como usar: peso x dose x 1440

                                                                                                500

ANALGESIA/SEDAÇÃO/MANIPULAÇÃO MÍNIMA: estes RN apresentam grande labilidade na oxigenação arterial (punções arteriais e venosas): o exame clínico e a aspiração traqueal aumentam o shunt D-E, agravando a hipoxemia. Manipular o estritamente necessário. Manter calmo e silencioso o ambiente ao redor do paciente; recomenda-se o uso de drogas analgésicas e sedativas: Fentanil e Midazolam conforme score de dor adotado na unidade (vide Capítulo de Dor Neonatal) 

Paralisia muscular: não deve ser usada devido às consequências indesejáveis na mecânica ventilatória.

         Ecocardiograma (inicial com 24 horas de vida e seriado): avaliação da hipertensão pulmonar e da função ventricular direita e esquerda. Ventrículo esquerdo pequeno complica a evolução destes pacientes.
CRITÉRIOS PARA USO DE ECMO (oxigenação por membrana extracorpórea)

1- Inabilidade de manter saturação pré-ductal >85% ou pós-ductal>70%;

2- Aumento da PaCO2 e acidose respiratória <7.15;

3- PIP > 28 ou MAP>17 na ventilação de alta frequência para obter saturação >85%;

4- Acidose metabólica mantida, com lactato >5mmol/l e pH<7.15;

5- Hipotensão sistêmica resistente e débito urinário <0,5ml/kg/h durante 12-24h;

6- IO ≥40 persistente.

DEFINIÇÃO DA SEVERIDADE E PREDICÇÃO PELA GASOMETRIA E PARÂMETROS VENTILATÓRIOS

Por ser uma doença de difícil manuseio e com alto índice de mortalidade a despeito das mais variadas abordagens, sempre houve interesse em se prever o desfecho mais provável a partir de dados clínicos precoces. Associa-se a um mau prognóstico nas primeiras 24h de vida uma PaO2 pós-ductal sempre < 100mmHg em uma FiO2 de 100%, não se conseguindo nem por um momento uma PaO2 acima de 100mmHg no RN sob ventilação mecânica convencional. 
O índice Ventilatório Modificado (Butt e col) tem sido usado no prognóstico destes bebês:

IVM = FR x PIM X PaCO2  (<40: bom prognóstico e > 80: prognóstico ruim)

Outro indicador é o Índice de Oxigenação:

IO = MAP x FiO2 / paO2
Um IVM > 70 e um IO > 30% prevêem 94% de mortalidade com 96% de especificidade e 82% de sensibilidade. Já um IVM < 40 e um IO < 8% prevêem chance de sobrevivência de 91%, com especificidade de 86% e um sensibilidade de 94%. (Para o cálculo do IO, consulte o capítulo de Avaliação da Severidade Clínica do RN sob Assistência Respiratória). Na experiência de Santos e cl, os RN com HDC com prognóstico ruim foram aqueles RN que necessitaram de entubação antes de 6 horas de vida, a não obtenção de PaO2 maior que 100mmHg (100% de mortalidade) e aqueles que apresentaram Apgar menor ou igual a 6 no 50 minuto de vida.

    Estudo recente de Yoder evidenciou que a maior saturação de O2<85% nas primeiras 24 horas de vida não é universalmente fatal (houve 23% de sobrevivência, sendo que a taxa aumentou para 44% quando realizou reparo cirúrgico).

Preditores pela ecocardiografia: o menor diâmetro da artéria pulmonar direita (<3mm traduz  gravidade da hipoplasia pulmonar) e uma menor dimensão do ventrículo esquerdo em diástole (<10,8 mm)  são bons preditores de mortalidade em crianças com HDC, segundo Yamoto M.

ESTABILIZAÇÃO PRÉ-OPERATÓRIA: QUANDO INDICAR A CIRURGIA

Historicamente a HDC foi considerada uma emergência médica. Os RN sintomáticos eram operados imediatamente. 

No entanto, a regra na maioria dos centros é atrasar a cirurgia para o controle da crise hipertensiva pulmonar nos recém-nascidos com HDC. Este período de adaptação ao nascimento permite a estabilização da lábil hemodinâmica e fisiologia pulmonar. Assim, a hérnia diafragmática congênita está longe de ser um problema meramente cirúrgico, com uma solução cirúrgica direta. Os determinantes mais importantes dos resultados são os fatores pré-natais que influenciam o desenvolvimento do parênquima pulmonar, do leito vascular pulmonar e do sistema surfactante pulmonar.

Antes dos anos 80, a abordagem era de se proceder à cirurgia de urgência, no sentido de descomprimir o pulmão do conteúdo abdominal e melhorar a complacência pulmonar.

Recentemente se mostrou que em muitos casos há diminuição da complacência pulmonar após a cirurgia. Dois fatores podem estar envolvidos:

-o deslocamento para baixo do diafragma e a distorção da parte superior da parede do tórax, associadas à incorporação do músculo oblíquo interno na correção.

-a pressão intra-abdominal elevada e a pressão intratorácica aumentada que acompanham o fechamento abdominal.

Metanálise de Moyer F, Moya F e cl não permitiu uma resposta definitiva, mas os dados, segundo Moya F nos dizem que não há vantagem alguma em submeter esses RN a cirurgia precoce. Interpretamos esses dados como indicativo de estabilizar esses bebês, descobrindo se existem outras anomalias associadas antes de levá-los a cirurgia (muitas outras anomalias podem não ser diagnosticadas no pré-natal). Por isso os RN não devem ser operados num esquema de emergência. A hérnia diafragmática é uma emergência fisiológica e não cirúrgica. 

O objetivo é uma boa estabilização pulmonar pré-operatória, com medidas adequadas como abordado anteriormente. O momento da correção cirúrgica depende do grau da estabilidade ou labilidade do leito vascular pulmonar: recém-nascidos tolerando bem a ventilação gentil, sob mínima quantidade de NOi,  PAM igual a IG, saturação pré-ductal 85-95 sob FiO2 <50%, lactato <3 mmol/l e débito urinário >1ml/kg/h


Quanto ao Gradiente Alvéolo Arterial:  (consulte o capítulo sobre Avaliação da severidade clínica nos recém-nascidos sob assistência respiratória/escore preditivo de morbimortalidade). Raphaely e Downes, citados por Beck e cl, observaram uma diferença significante no P(A-a)O2 após o reparo cirúrgico da hérnia diafragmática entre os sobreviventes (P(A-a)O2 = 260 mmHg) e os não sobreviventes(P(A-a)O2 = 614 mmHg). Os RN com valores pré-operatórios de 500 ou mais, não sobreviveram.


Em um estudo conduzido por Bohn  et a no Toronto Hospital for Sick Children, de 66 RN com hérnia diafragmática congênita, observaram-se grandes diferenças na oxigenação entre sobreviventes e não sobreviventes, antes e após a cirurgia. O P(A-a)O2 pré-operatório nos sobreviventes foi de 236 + 28, enquanto que nos não sobreviventes, foi de 477 + 33 mmHg. Esta diferença foi mantida no pós-operatório (183 + 22 mmHg nos sobreviventes e 535 + 24 mmHg nos não sobreviventes). Observem que reparo cirúrgico não resultou em melhora significativa na oxigenação dos não sobreviventes (saltou de 477 + 33 no pré-operatório para 535 + 24 mmHg no pós-operatório).  

Antes dos anos 80, a abordagem era de se proceder à cirurgia de urgência, no sentido de descomprimir o pulmão do conteúdo abdominal e melhorar a complacência pulmonar.

Recentemente se mostrou que em muitos casos há diminuição da complacência pulmonar após a cirurgia. Dois fatores podem estar envolvidos:

-o deslocamento para baixo do diafragma e a distorção da parte superior da parede do tórax, associadas à incorporação do músculo oblíquo interno na correção.

-a pressão intra-abdominal elevada e a pressão intratorácica aumentada que acompanham o fechamento abdominal.

Portanto: A HDC é uma emergência fisiológica e não cirúrgica. O reparo cirúrgico do defeito diafragmático deve ser realizado após a estabilização  médica da hipertensão pulmonar e incluem:
• Pressão arterial arterial média normal para a idade gestacional.

• Níveis de saturação pré-ductal de 85-95% em FiO2 abaixo de 50%.

• Lactato abaixo de 3 mmol / l.

• Débito urinário superior a 1 ml / kg / h.


A cirurgia clássica apresenta-se com uma incisão subcostal com o conteúdo herniário retornando para a cavidade abdominal e consequente reparação do defeito diafragmático. Em 60% a 70% dos casos, fechamento primário do diafragma pode ser realizado. Nos demais pacientes, uma prótese (diferentes materiais) deve ser usada para correção do defeito. Há necessidade de reparação da prótese em mais de 50% dos pacientes (crescimento).

Foi abandonada a prática de inserção de dreno de tórax de rotina. Sabe-se que o espaço será preenchido aos poucos por líquido. No paciente anteriormente sem desvio de mediastino, estável e que apresenta piora clinica associada a velamento de hemitórax com desvio de mediastino, temos que pensar que não é derrame fisiológico e sim derrame descompensador (quilotórax na maior parte dos casos). Aqui se impõe a punção evacuadora e diagnóstica. Só depois de três punções que se colocaria  o dreno. Segundo Casaccia et al, quilotórax pode aparecer sem lesão cirúrgica do ducto, mas por pequenos linfáticos que se rompem quando a pleura se expande.

Aqueles pacientes que podem ser tratados com ventilação convencional com oxigenação adequada e sem shunt ductal, podem ter a correção feita entre 12 a 48 horas. A maioria das correções hoje é feita entre o primeiro e o quinto dia de vida (um número considerável de bebês sofrem a correção após o quinto dia de vida).

Os pacientes com shunt ductal devem adiar sua correção e a decisão é reavaliada numa base diária.

Isso pode adiar a decisão de operar até uma semana em alguns casos.

DIETA

Deverá ser iniciada apenas após a correção cirúrgica. Associar medidas anti-refluxo.
MORBIDADE

- Quilotórax : complicação precoce pós-operatória mais comum (consulte o capítulo sobre Causas da Dificuldade Respiratória do Recém-Nascido).
- Pneumótorax: se apresenta com deterioração súbita cardiorrespiratória. 
No entanto,  cautela no diagnóstico, (falso diagnóstico devido a hipoplasia). 

- Sindrome Compartimental Abdominal: risco pode ser minimizado com a redução da pressão intra-abdominal através de uma correção na parede abdominal. 
Fatores de risco para recorrência da hérnia diafragmática: grande tamanho 
e necessidade do uso de  reparo, que pode ocorrer em até 50%

SEGUIMENTO A LONGO PRAZO


Estas crianças necessitam de acompanhamento multidisciplinar com pediatras especializados em pneumologia, neurologia, gastroenterologia e em patologias musculoesqueléticas.
           Estes problemas podem ser: recorrente herniação, atrasos no crescimento, doença pulmonar crônica, complicações alimentares, refluxo gartroesofágico, fraqueza, surdez e deformidade músculo-esqueléticas.

           No estudo de seguimento doas crianças com HDC por 1 a 3 anos, FriedmanS et al relataram a ocorrência de problemas pulmonares em 34 e 33% nas idades de  1  e 3 anos. Os problemas de linguagem e motores ocorreram em  6 e 18% e em 73 e 60% nas idades de 1 e 3 anos. Na análise multivariada, o tempo de ventilação mecânica foi o único preditor independente para problemas motores (OR:1,12 -IC a 95%: 1.05 – 1.20). Devido à observação de discrepância entre as observações dos pais e de especialistas, é importante que estas crianças sejam acompanhadas com especialistas em desenvolvimento.

           
Conforti A e Losty P relataram a ocorrência de refluxo gastroesofágico em 89%, provavelmente relacionado à disfunção do diafragma, sendo que a maioria requereu correção. Mecanismo: distorção da anatomia normal protetora da junção gastroesofágica e a presença de pequena dismotilidade esofageana, proposta por Stolar et al.
            A insuficiência respiratória crônica ocorreu em mais de 48% dos casos, devido à hipoplasia pulmonar e a lesão pulmonar,  secundária à ventilação mecânica agressiva (pós-natal).  È alta prevalência de Doença Pulmonar Crônica (50%), ocorrendo naqueles pacientes de  alto risco (reanimação ao nascer, necessidade de ECMO)

            Infecções respiratórias são  recorrentes em decorrência da falha de crescimento.  

           A função pulmonar pode melhorar quando os sobreviventes chegam à adolescência e idade adulta.
Mais de 40% dos sobreviventes apresentam deformidades da parede torácica como pectus excavatum e deformidades da coluna, incluindo escoliose.   
           Déficit motor e cognitivo são comumente vistos no HDC. Estudos de follow up desses  paciente a longo prazo notaram  a presença de atraso no desenvolvimento em 30-70% dos pacientes. Recentes estudos relataram, aos 3 anos de idade,  que nestes pacientes 73% apresentam diferentes graus de atraso motor, 60%  distúrbios na linguagem e 10% problemas sensoriais e auditivos (Davis PG et al e Nobuhara KK et al).  Relaciona-se a morbidade neurológica à hipóxia neonatal, ao uso de ECMO e aminoglicosídeos.

Para melhor sobrevida nestes pacientes: 

            Diagnóstico intraútero 
· Parto em Centros especializados, coordenados por equipes multidisciplinares 

· Implantação de estratégias de ventilação que visam evitar o barotrauma.

· Registros nacionais e internacionais de HDC – novos estudos que ajudam no desempenho da equipe hospitalar 

EM RESUMO:

1 Após o diagnóstico pré-natal, avaliar a relação pulmão/cabeça fetal e a posição do fígado;

2 Se IG < 34 semanas, fazer corticóide antenatal;

3 Após o nascimento, o RN deve ser intubado imediatamente; sem ventilação por máscara facial;

4 Na Sala de Parto, objetivar saturação pré-ductal entre 80-95%;

5 Ventilação na sala de parto deve impor PIP baixos, se possível < 25 cmH2O;

6 Manter SOG com aspiração contínua ou intermitente;

7 Manter pressão arterial sistêmica média em nível normal, em acordo com a IG; se hipotensão aplicar 10-20 ml/kg de SF 1-2 vezes e considerar uso de inotrópicos;

8 Aplicar sedo-analgesia;

9 Não usar surfactante, exceto se indicado;

10 Adaptar o tratamento para obter saturação pré-ductal entre 85-95% e pós-ductal >70%;

11 Em situações individualizadas, manter saturação pré-ductal >80%, desde que se mantenha boa perfusão tissular;

12 Buscar PaCO2 entre 45-60 mmHg;

13 Ventilação com pressão controlada e parâmetros iniciais: PIP 20-25 cmH2O e PEEP de 2-5 cm H2O, FR 40-60/min;

14 Opção: Ventilação de alta frequência com MAP 13-17, FR 10Hz, amplitude 30-50, em acordo com a vibração torácica, se houver necessidade de PIP > 25;

15 Após estabilização, reduzir FiO2 se saturação pré-ductal >95%;

16 Se surgirem sinais de hipoperfusão e/ou queda da PAM <idade gestacional, associado à saturação pré-ductal <80%, avaliar função cardíaca com Ecocardiografia e, em caso de hipovolemia, aplicar 10-20 ml/kg de SF até 3 vezes, se necessário, em 2 horas, e considerar uso de inotrópicos;

17 Considerar uso de diuréticos em caso de balanço hídrico positivo, objetivando diurese entre 1-2 ml/kg/h;

18 Fazer Ecocardiografia nas primeiras 24 h de vida;

19 Considerar uso de iNO se houver evidências de shunt D-E extra-pulmonar, com IO >20 e/ou diferença de saturação pré e pós-ductal >10%; considerar  o uso de sildenafil, na ausência de iNO.

20 Em caso de pressão arterial pulmonar > que pressão arterial sistêmica, com shunt D-E (foramen oval ou canal arterial) e disfunção cardíaca direita, considerar uso de Prostaglandina E1;

21 Cirurgia somente após estabilização clínica, ou seja, melhora da hipertensão pulmonar,  PAM igual à IG, saturação pré-ductal 85-95 sob FiO2 <50%, lactato <3 mmol/l e débito urinário >2ml/kg/h;

22 Não aplicar dreno torácico de rotina; fazê-lo somente se houver pneumotórax hipertensivo ou em caso de derrame pleural hipertensivo (geralmente quilotórax principalmente havendo aplicação de tela durante a cirurgia). Se houver dreno torácico, deve haver controle sistemático para que não haja exagero no desvio do mediastino para o lado afetado. Muita atenção deve ser dada nas radiografias de tórax para evitar hiperinsuflação pulmonar; o lado contralateral deve ser mantido com, no máximo, 8 costelas visíveis no campo pulmonar.
23 Evitar bloqueador neuromuscular;

24 Quando iniciar dieta oral associar medidas anti-refluxo.                                                                                                 
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