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E uma descontinuidade do desenvolvimento do
diafragma que permite que as visceras abdominais
herniem para o térax.

A herniagao intrauterina das visceras pode resultar em
hipoplasia pulmonar e hipertensao pulmonar.

Uma porcentagem substancial de casos de HDC esta
associada a anormalidades adicionais, incluindo
grandes anomalias estruturais em outros sistemas de
orgaos, anormalidades cromossémicas e/ou disturbios
de gene unico.

Ainda ha um risco de morbimotalidade muito grande,
mesmo com 0s avangos no diagndstico pré-natal,
intervencao intrauterina e cuidados neonatais.

O espectro e a gravidade dos efeitos adversos
dependem da idade gestacional que aconteceu a
herniagao.

PATOGENESE

O periodo logo apds a terceira semana pos-fertilizagao
(pés-concepgao) até a 16 semana de gestacao é um
periodo critico do desenvolvimento pulmonar.

A falha do fechamento normal das pregas
pleuroperitoneais durante a quarta a décima semana
pos-fertilizagdo permite a herniagcdo das visceras na
cavidade toracica e outras consequéncias severas:

Reduc¢ao na ramificagao bronquiolar.

Truncamento e hipermuscularizagdao da arvore

arterial pulmonar, levando a menor area

transversal dos vasos pulmonares, remodelagao

vascular estrutural, e vasoconstricio com

vasorreatividade alterada.

Perda de massa pulmonar, levando a hipoplasia
~ pulmonar pés-natal.

Disfuncao do sistema surfactante.

Hipoplasia de estruturas cardiacas ipsilaterais.




A razado para a falha do fechamento diafragmatico normal é
desconhecida.

Gatilhos genéticos e/ou ambientais podem interromper a
diferenciacdo de células mesenquimais durante a formagédo do
diafragma e outras estruturas somaticas.

Embora casos familiares envolvendo padrdes de heranca
autossbmica recessiva, autossémica dominante e ligada ao X
tenham sido relatados, a maioria das hérnias difragmaticas
cong\~enitas (HDC) ocorre esporadicamente, sem vinculo familiar
identificavel. Entre gémeos monozigdticos, a concordancia para
HDC é rara: em um grande registro de HDC, ndo houve casos
concordantes entre os cinco pares de gémeos monozigodticos.
Varios defeitos genéticos (por exemplo, aneuploidias, delegdes,
duplicagdes, translocagdes) foram identificados entre casos
esporadicos.

A possibilidade de um gatilho ambiental € apoiada por casos de
HDC associados a deficiéncia de vitamina A [19-24] ou exposicao a
talidomida, anticonvulsivantes ou quinina.




PREVALENCIA E EPIDEMIOLOGIA

A prevaléncia de HDC é de aproximadamente 1 a 4 casos por 10.000 nascidos vivos.

Em uma analise de dados europeus baseados na populagdo ao longo de um periodo de 29 anos,
incluindo mais de 12 milhdes de nascimentos, a prevaléncia geral de HDC foi de 2,3 por 10.000
nascidos vivos e a prevaléncia isolada foi de 1,6 por 10.000 nascidos vivos.

No entanto, esses numeros nao levam em conta interrupgdes de gravidez e natimortos, que foram
responsaveis por 30 por cento de todos os casos de HDC em um estudo.

A maioria dos estudos ndo observou uma associagao de sexo, embora pelo menos um estudo tenha
relatado uma prevaléncia ligeiramente maior em homens. A prevaléncia nao parece estar associada a
idade materna.



ACHADOS ANATOMICOS:

e A auséncia do hemidiafragma (agenesia diafragmatica) € a forma mais extrema e tem um
prognostico pior do que a HDC classica.

e Aproximadamente 95% dos defeitos diafragmaticos sao posterolaterais (hérnia de Bochdalek),
com o restante anterior-retroesternal ou anterior-peristernal (hérnia de Morgagni), ou raramente
central.

e A hérnia é a esquerda em 80 a 85% dos casos, a direita em 10 a 15 por cento dos casos, €
bilateral em <2 por cento dos casos.

e A hérnia do lado esquerdo geralmente envolve deslocamento do estbmago e pode envolver o
figado; a hérnia do lado direito quase sempre envolve deslocamento para cima do figado. As
hérnias do lado direito e esquerdo podem envolver intestino delgado ou grosso. O conteudo

abdominal herniado pode ser coberto por um saco pleuroperitoneal (chamado de “tipo de saco"



ACHADOS ANATOMICOS:

O desenvolvimento e a fungdo vascular pulmonar anormais podem ocorrer bilateralmente. As
alteragdes pulmonares sao mais graves no lado ipsilateral, mas geralmente também ocorrem no
lado contralateral se o mediastino se desloca e comprime o pulmao contralateral. O fluxo
sanguineo pulmonar deficiente resulta de uma reducdo na area transversal do leito vascular
pulmonar nos pulmdes hipoplasicos, espessamento da adventicia e da média das paredes
arteriais pulmonares e vasoconstricdo com vasorreatividade pulmonar alterada.

Hérnias do lado esquerdo com desvio mediastinal podem diminuir a massa ventricular esquerda,
0 que pode levar a sindrome do coragao esquerdo hipoplasico. Uma porcentagem substancial de

casos de HDC esta associada a grandes malformagdes extracardiacas (68% em um estudo).



DIAGNOSTICO PRENATAL:

Utilidade — O diagndstico pré-natal da aos pais a oportunidade de obter aconselhamento multidisciplinar
sobre o0 prognéstico de seus filhos e suas opgdes, que incluem intervengdo pré-natal (ocluséo traqueal no
utero) ou manejo pré-natal expectante, intervengdo pos-natal ou cuidados paliativos pos-natais, bem como
interrupcéo da gravidez.

Apresentagdao — Mais de 60% dos casos s&o inicialmente suspeitos em ecografia fetal de rotina de 18 a 22
semanas. A apresentacdo em uma idade gestacional mais avancada pode ser devido a falta de hérnia
precoce do conteudo abdominal no térax fetal, o que pode acontecer com um pequeno defeito, ou devido a
problemas técnicos ou interpretativos em um exame anterior. Casos leves podem nao ser identificados até
mais tarde na vida pds-natal, quando o individuo apresenta sintomas gastrointestinais ou respiratorios leves
ou faz uma radiografia de térax.

Achados de ultrassom — O diagnoéstico ultrassonografico pré-natal definitivo € baseado na visualizagcédo de
orgaos abdominais no térax fetal. Esses achados anatémicos caracteristicos podem ser acompanhados por
polidramnio ou (raramente) hidropsia. O polidramnio se deve a compressao esofagica secundaria ao desvio
mediastinal (comumente diagnosticado no final do 2° e 3° trimestre). A obstrugdo do retorno venoso raramente
ocorre mas pode resultar em hidropisia.



DIAGNOSTICO PRENATAL:

HDC isolada — ocorrem em 30-70% dos casos. Um ecocardiograma cardiaco fetal € necessario antes
de definir se é forma isolada, devido a dextroposicao cardiaca, o ventriculo esquerdo frequentemente
pequeno e a conhecida associacdo de cardiopatia congénita. Em uma revisado sistematica, 15% dos
bebés com HDC também tinham doencga cardiaca congénita, que foi critica em 42 %.

Anomalias - sdo mais comuns na HDC bilateral e em bebés natimortos, onde a prevaléncia chega a
95%. Anomalias em natimortos consistem principalmente em defeitos do tubo neural e anomalias
cardiacas (defeito ventriculoseptal, anéis vasculares e coarctacdo da aorta). Outras anomalias da linha
meédia também foram relatadas e incluem atresia esofagica, onfalocele e fenda palatina.

Em 10 a 20% dos casos pré-natais tém anomalias cariotipicas, sendo as mais comuns as trissomia 18,
13 e 21. A sindrome de Fryns é a doenga autossdmica mais comum associada.



Avaliacao Fetal Pos Diagnostico

o Ecocardiograma fetal

** Ressonancia
magnética fetal
ultrarrapida (MRI)

Encaminhamento
para centro terciario
para confirmagao do

diagnostico

Estudos genéticos,
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Magnetic resonance imaging of fetal liver position

Ultrafast fetal MRI using HASTE technique demonstrates (left) liver intraabdominal and (right) liver
herniation into left chest.

MRI: magnetic resonance imaging; HASTE: half-Fourier acquisition single-shot turbo spin-echo.



Menos provavel em casos:

Prognadstico

Depende de uma série de
fatores avaliaveis no periodo
pré-natal




Manejo da Gravidez

Objetivo é prevenir ou reverter
a hipoplasia pulmonar e
restaurar o crescimento
pulmonar adequado para
sobrevivéncia neonatal.

Oclusao traqueal endoscopica fetal (FETO)

Procedimento percutaneo usando
um baldo para ocluséao traqueal
endoscopica fetal sob anestesia
local materna, com analgesia e
imobilizagao fetal, tem sido
desenvolvido para diminuir os
riscos de trabalho de parto
prematuro, reduzir o risco de
ruptura uterina mais tarde na
gravidez e restaurar a deficiéncia
de surfactante.

- O momento ideal, a duracdo e a
liberacdo da ocluséo néo sao
conhecidos.

- Idealmente, a ocluséo é
revertida com 34 semanas,
geralmente por fetoscopia ou
puncao guiada por ultrassom e a
gravidez pode continuar. Mas a
reversdo também pode ser
realizada apos parto com o feto
ainda em circulagdo ptacentaria.

E uma terapia experimental e s6 deve ser considerado para fetos com progndstico ruim de HDC em centros capazes
de cobertura 24 horas por dia, 7 dias por semana para emergéncias.



Schematic representation of tracheal occlusion (TO) for severe CDH

Tracheal
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TO occludes trachea preventing normal egress of lung fluid, resulting in increased lung stretch and
accelerated lung growth.



CUIDADOS PRE NATAIS / AVALIACAO FETAL:

USG seriadas e Perfil Biofisico — USG cada quatro semanas para medir o crescimento fetal e a
indice de liquido amnidtico. Se houver evidéncia de restrigdo de crescimento ou anormalidades de
fluidos. Perfis biofisicos semanais comeg¢ando em 32 a 34 semanas.

Manejo do polidramnio - podem se desenvolver em 28 a 32 semanas e sugere que a degluticao fetal
esta prejudicada. Amniorreducdo pode ser necessaria distante do termo devido ao desconforto
materno. Para pacientes a termo com sintomas graves, opta por interrupcao com 38 semanas.

Corticosterdides antenatais — sdo administrados de acordo com protocolos padrdao para diminuir a
morbidade e mortalidade quando o nascimento prematuro é antecipado. Tem estudos com animais que
relataram que esta terapia melhorou as trocas gasosas, a ventilagao eficiéncia e morfologia pulmonar,
e diminuicdo da hipertrofia medial do pulmao arteriolas. Contudo, ainda ndo ha estudos em humanos
para apoiar o uso em paciente com apenas HDC.



CUIDADOS PRE NATAIS / AVALIAGAO FETAL:

Local de nascimento - centro médico com experiéncia para estabilizar fungcdo pulmonar e
cardiovascular neonatal e realizacdo de cirurgia corretiva quando apropriado. Cerca de 50% dos
paciente necessitarao de ECMO.

Momento e tipo de parto - O modo e a idade gestacional ideais para o parto o feto € incerto.
Sugerimos uma inducao planejada do parto as 39 semanas de gestagao para minimizar complicagdes
do parto prematuro. Nao ha evidéncias de que o parto cesareo de rotina seja benéfico.



B-CARACTERISTICAS CLINICAS
DIAGNOSTICO E TRATAMENTO



W prodats tooe € 200% UpToDate Ind andor €3 a%iunet AS Rgne: Reserved

Q UpToDate® i o

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) in the
neonate: Clinical features and diagnosis

AUTHORS: Mofly L Medrick, MO, N Scort Adexk, MD
SECTION €O1TOR: Joseph A Gartia Frats, MD
OLrUTY LOITON: Nloular Tefrans, MO

Al topics are updated as new evidence becomes available and Our peer review process Is complete.

Litorature review current througtc Des 2024,
This topic last updated: Mar 12, 2024,




Introcducao

Hérnia diafragmatica congénita (HDC) € um defeito de desenvolvimento do diafragma que permite que as
visceras abdominais herniem para o torax.

Os RN afetados geralmente se apresentam nos primeiros minutos a horas apds o nascimento com
dificuldade respiratdria que pode variar de leve a fatal.

Com melhorias no diagnostico pré-natal e no atendimento pré-natal, a sobrevivéncia melhorou.

No entanto, os bebés com CDH continuam a ter um risco consideravel de mortalidade e morbidade.



P A -

Prevalénci

As taxas de prevaléncia de HDC relatadas variam de 2 a 3 casos por 10.000 nascidos vivos.
Mais comum em homens do que em mulheres, com uma proporcdo homem-mulher de 1,4 para 1.

Aproximadamente 5 a 10 % dos casos estdo associados a uma anormalidade cromossdmica ou
sindrome genética.



Impacto no desenvolvimento Cardiopulmonar

Como a herniacdo ocorre durante um periodo critico do desenvolvimento pulmonar, as manifestacdes
clinicas da CDH resultam dos efeitos patoldgicos das visceras herniadas no desenvolvimento pulmonar.
Com o aumento da gravidade da compressdo pulmonar, ha reducdes correspondentes na ramificacdo
arterial bronquica e pulmonar, resultando em graus crescentes de hipoplasia pulmonar.

A hipoplasia pulmonar € mais grave no lado ipsilateral. Entretanto, a hipoplasia pulmonar pode se
desenvolver no lado contralateral se o mediastino se deslocar e comprimir o pulmao.

A ramificacdo arterial é reduzida, resultando em hiperplasia muscular da arvore arterial pulmonar, o que
contribui para o aumento do risco de hipertenséao pulmonar (HP) .

Além disso, a hipoplasia do ventriculo esquerdo e de outras estruturas cardiacas esquerdas (valvula aortica,
arco aodrtico transverso, istmo aortico) contribuem para resultados adversos na HDC



Manifestacoes Clinicas

Apresentacao pre-natal — Muitos pacientes com HDC sé&o identificados por meio de exames pré-natais
de rotina em ultrassom.

O ultrassom pré-natal tambéem pode identificar outras anomalias associadas (por exemplo, anormalidades
cardiacas.

Descobertas pos-natais

Apresentacdo — Pds-natal, RN com HDC geralmente apresentam dificuldade respiratéria nos primeiros
minutos apos 0 nascimento. Menos comumente, um pequeno subconjunto de pacientes com HDC tem
sintomas minimos ou henhum sintoma no periodo neonatal e se apresentam mais tarde na vida.



Manifestacoes Clinicas

Em pacientes que se apresentam como neonatal, o grau de dificuldade respiratoria depende da
gravidade da hipoplasia pulmonar e do desenvolvimento de hipertensao pulmonar (HP).

ApOs o parto, hipoxemia, hipercapnia e acidose aumentam o risco de HP ao induzir um elemento
vasoconstritor reativo ao componente de hiperplasia muscular arterial fixa preexistente. Em alguns casos,

a hipoplasia pulmonar € tao grave que € incompativel com a vida.



Manifestacoes Clinicas

Achados fisicos — Achados fisicos no recém-nascido incluem um térax em forma de barril, um
abddmen com aparéncia de escafoide (por causa da perda do conteudo abdominal para o térax) e
auséncia de sons respiratorios no lado ipsilateral.

Em pacientes com uma HDC do lado esquerdo, o batimento cardiaco é deslocado para a direita por
causa de um deslocamento no mediastino.



Manifestacoes Clinicas

Lateralidade
Na maioria dos casos de HDC, a hérnia ocorre a esquerda.

A HDC do lado direito ocorre em aproximadamente 15 por cento dos casos e a hérnia bilateralem 1 a
2%.

Pode haver uma maior incidéncia de complicagdes pulmonares associadas a HDC do lado direito em
comparacdao ao lado esquerdo. A hérnia bilateral estd associada a uma alta taxa de mortalidade.



Manifestacoes Clinicas
Condicdes associadas
Anormalidades congénitas associadas sdo vistas em aproximadamente 50% dos nascidos com HDC.

Em alguns casos, as anormalidades associadas sao identificadas no pré -natal. No entanto, em muitos
casos, a extensao total das anormalidades associadas néo € apreciada até depois do parto.



linicas
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Manifestacoes (
Doenca cardiaca congénita

A doenca cardiaca congénita € o tipo mais comum de anormalidade congénita associada em bebés com
HDC.

Em uma meta-analise de 51 estudos observacionais incluindo >15.000 nascidos com HDC, 17% dos
pacientes tinham doenca cardiaca congénita associada.

Os defeitos mais comuns eram:

Defeitos do septo ventricular (responsaveis por 24 por cento de todos os defeitos cardiacos congénitos
nesses relatorios)

Defeitos do septo atrial (21 %)

Defeitos de ventriculo Unico, incluindo sindrome do coracéo esquerdo hipoplasico (12%)

Coarctacao da aorta (9 %)

Tetralogia de Fallot (5 %)

Devido a forte associacao entre HDC e doenca cardiaca congénita, todos os bebés com HDC devem ser
submetidos a ecocardiografia pés-natal.



Manifestacoes Clinicas
Anormalidades nao cardiacas

Uma ampla gama de anormalidades néo cardiacas pode ser observada em bebés com HDC, incluindo:
Defeitos do tubo neural

Malformacgdes do sistema nervoso central (por exemplo, agenesia do corpo caloso, hidrocefalia)
Defeitos geniturinarios (por exemplo, hidronefrose, megaureter, hipospadia, rim solitario, rins cisticos)
Atresia esofagica

Polisplenia

Criptorquidia

Anormalidades esqueléticas (por exemplo, costelas supranumerarias, anormalidades nos membros,
hemivértebras)



Manifestacoes Clinicas

Sindromes genéticas —

Aproximadamente 5 a 10% dos nascidos com HDC apresentam uma] sindrome genética subjacente
identificada ou uma anormalidade cromossdmica. Uma sindrome genética subjacente é mais provavel se
houver outras malformacdes associadas (por exemplo, doenca cardiaca congénita) e/ou o recém-nascido
tiver HDC bilateral. Exemplos incluem:

Sindrome de Fryns, que é caracterizada por HDC, hipoplasia pulmonar, anormalidades craniofaciais e
deformidades distais dos membros. Geralmente é letal no periodo fetal.

Sindrome de Donnai-Barrow (mutacao LRP2), que é caracterizada por HDC, dismorfismos faciais
(sobrancelha proeminente, nariz curto, hipertelorismo), anormalidades oculares e perda auditiva
neurossensorial.

Outros — Varias outras sindromes genéticas sdo ocasionalmente associadas a HDC. Exemplos incluem a
associacdo CHARGE, Sindrome de Apert, Sindrome de Coffin-Siris, sindrome de Emanuel, Sindrome de
Cornelia De Lange, Sindrome de Goldenhar (também chamada de microsomia hemifacial), sindrome de
Beckwith-Wiedemann, sindrome de Pallister Killian, Sindrome de Stickler, Sindrome de Wolf Hirschhorn, e
outros.



Diagnostico

Pre-natal — Muitos casos de HDC séo diagnosticados no pré-natal por meio de exames de ultrassom de
rotina.

Pos-natal — Enquanto a maioria dos bebés com HDC séo diagnosticados no pré-natal, um pequeno
subconjunto apresenta pos-natal com dificuldade respiratoria. Nesses recém-nascidos, os esfor¢cos de
estabilizacdo na sala de parto tém precedéncia sobre os testes de diagnostico. Uma vez que o recém-
nascido é estabilizado, séo realizadas imagens de torax e ecocardiografia.



Diagnostico

Estabilizacao inicial — Pds-natal, bebés com HDC geralmente apresentam dificuldade respiratéria
grave nos primeiros minutos apos o nascimento. A estabilizacdo na sala de parto inclui intubacéo,
colocacao de sonda nasogastrica e outras medidas para dar suporte ao estado respiratorio e
hemodinamico do recém-nascido.



Diagnostico

Imagem do térax — Os achados da radiografia de térax incluem:

-Herniacdo do conteudo abdominal (geralmente intestino contendo ar ou liquido) para o hemitérax com
pouco ou nenhum pulmé&o aerado visivel no lado afetado

-Deslocamento de estruturas mediastinais (por exemplo, coracdo) em direcédo ao pulméao contralateral
-Compresséao do pulmao contralateral Tamanho reduzido do abdémen com diminuicdo ou auséncia de ar
dentro do intestino. Se a HDC estiver do lado direito, o figado pode ser o Unico 6rgéao herniado,
aparecendo como uma grande massa de tecido mole toracico com auséncia de sombra hepatica intra-
abdominal.-



Ha alcas intestinais cheias de ar no torax
esquerdo causando efeito de massa e desvio
mediastinal para a direita. O tubo nasogastrico
termina no estdbmago toracico esquerdo. O
cateter venoso umbilical toma um curso
atipico porque o figado esta parcialmente
herniado no térax esquerdo.



Diagnostico

O diagndstico pode ser facilitado pela colocacado de uma sonda naso ou orogastrica.

A radiografia de térax mostrara desvio do curso anatémico esperado da sonda, tipicamente mostrando a
sonda dentro da cavidade toracica.

A imagem transversal (por exemplo, com tomografia computadorizada) s6 € necessaria em casos raros,
quando o diagnadstico é incerto.



Diagnostico

Ecocardiografia — Todos os pacientes com HDC devem ser submetidos a ecocardiografia no inicio o
curso pos-natal para detectar quaisquer anomalias cardiacas associadas, avaliar a funcao ventricular,
avaliar o tamanho do canal arterial patente, avaliar o grau e a direcao do desvio ductal e intracardiaco e
avaliar a hipertenséao pulmonar (HP).



Diagnostico

Doenca cardiaca congénita — Aproximadamente 15 a 20 % dos pacientes com HDC apresentam
defeitos cardiacos congénitos associados. Criangcas com anomalias cardiacas graves associadas
apresentam risco consideravelmente maior de morbidade e mortalidade, e esses achados podem ter
impacto nas decisbes de gestdo. O prognostico € particularmente ruim para RN com sindrome do
coracao esquerdo hipoplasico comorbido (SCE)



Diagnostico

HP e funcao ventricular — Além de avaliar a anatomia cardiaca, o eletrocardiograma avalia a funcéo
ventricular e estima a pressao ventricular direita para estabelecer se ha evidéncia de HP.

A avaliac&do ecocardiografica para determinar a presenca e a gravidade de HP

Pacientes com disfuncao biventricular grave geralmente necessitam de suporte de oxigenagao por
membrana extracorporea (ECMO) e apresentam alto risco de morbidade e mortalidade



Apresentacao Tardia

Raramente, defeitos leves de HDC se apresentam apo6s o periodo neonatal. Em uma série de casos de
15 criancas que se apresentaram tardiamente com HDC, a idade média na apresentacao foi de 18 meses
(variacao de 38 dias a 10 anos). Os principais sintomas apresentados foram queixas respiratérias em
40% dos pacientes, sintomas gastrointestinais (GI) em 40% e sintomas respiratorios e Gl em 20%. Um
terco dos pacientes apresentou falha de crescimento.

O diagnastico foi feito por radiografia de térax em seis pacientes, e 0s outros pacientes foram
diagnosticados por séries de contraste gastrointestinal ou tomografia computadorizada (TC). O reparo
primario foi bem-sucedido em todos o0s pacientes, e todos os pacientes estavam vivos e clinicamente bem
em um acompanhamento médio de dois anos.



Diagnostico Diferencial

O diagnostico diferencial da HDC fetal inclui outras causas de dificuldade respiratéria fetal, incluindo
infeccdes (sepse, pneumonia) e etiologias nao infecciosas. A HDC é diferenciada dessas condi¢des pelo
achado caracteristico da radiografia de térax de conteddo abdominal herniado no torax.



TRATAMENTO




Tratamento

Gestao da HDC:

Tratamento meédico pré-operatorio, que consiste na estabilizacdo da oxigenacgao, presséao arterial e
estado acido-basico do bebé, especialmente aqueles com hipoplasia pulmonar e hipertensdo pulmonar.
Reparo cirargico, que inclui o fechamento do defeito diafragmatico e a reducéo das visceras na cavidade
abdominal. A gravidade do comprometimento pulmonar determina 0 momento da cirurgia.



Visao intraoperatoria de uma hérnia diafragmatica congénita antes da cirurgia primaria

reparo em uma crianga




Tratamento

Tratamento medico pre-operatorio — As evidéncias observacionais disponiveis sugerem que 0s
resultados para criangas com HDC sdo melhorados quando sao tratadas inicialmente com tratamento
meédico, adiando o reparo cirdrgico até que seu estado respiratério e hipertensao pulmonar (HP) tenham
melhorado.

O tratamento médico de suporte inicial consiste em ventilacdo mecanica, suporte hemodinamico e
terapia vasodilatadora pulmonar, se necessario. Pacientes refratarios a essas medidas podem necessitar
de oxigenacao por membrana extracorporea.



Tratamento

Intervencdes iniciais — As seguintes intervencoes sao iniciadas na sala de
parto quando o diagnostico é feito ou suspeito:

Intubacao e ventilacao — Pacientes diagnosticados no pré-natal sao intubados
na sala de parto. Isso evita 0 uso de pressao positiva oronasal (por exemplo,
ventilacdo bolsa-mascara), que pode distender o estbmago e comprimir 0s
pulmdes. O objetivo da ventilacdo mecanica € evitar altas pressfes para
minimizar a lesédo pulmonar. A ventilacdo mecanica convencional (VMC) com
respiracdes limitadas por pressdo € usada inicialmente na maioria dos casos,
embora a ventilacdo de alta frequéncia possa ser preferida em pacientes com
defeitos HDC graves.



Tratamento

Pequenos estudos retrospectivos em centros unicos exploraram o uso de suporte respiratorio nao
invasivo (por exemplo, CPAP ou oxigenacao por canula nasal) em neonatos com HDC leve diagnosticada
no pré-natal como uma alternativa a intubacao imediata e relataram resultados favoraveis.

No entanto, estudos maiores sao necessarios para determinar a seguranca e eficacia dessa abordagem.
Na experiéncia do autor, mesmo recém-nascidos robustos com preditores pré-natais favoraveis
frequentemente requerem intubacdo para cirurgia e para evitar o desenvolvimento de hipertensdo
pulmonar.



Tratamento

Sonda nasogastrica — Na sala de parto, uma sonda nasogastrica € colocada e conectada a succao
continua para descomprimir o conteddo abdominal e reduzir a compressao pulmonar.

Acesso arterial e venoso — O bebé deve ter um cateter de artéria umbilical (CAU) colocado para
monitoramento frequente de gases sanguineos e pressao arterial (PA). Além disso, um cateter venoso
umbilical (CVU) é colocado para administracéo de fluidos e medicamentos. Em pacientes com figado no
torax, o CVU ¢é frequentemente dificil de posicionar e, portanto, uma vez que 0 paciente esteja
estabilizado, outro acesso venoso deve ser obtido.



Tratamento

Suporte hemodinamico — O suporte hemodinamico inclui fluidos isotonicos e agentes inotropicos. O
objetivo € manter a PA nos limites superiores do normal (ou seja, PA média de 45 a 55 mmHg) para
minimizar o desvio da direita para a esquerda. A abordagem para controlar a PA em neonatos com HDC
€ geralmente a mesma que para agueles com hipertensédo pulmonar persistente de outras causas.

Em alguns casos, a hidrocortisona pode ser usado para neonatos com choque refratéario.



Tratamento

— Usamos surfactante nos seguintes cenarios clinicos:
Em neonatos prematuros <34 semanas de gestacdo com achados radiograficos de torax de atelectasia
alveolar sugestivos de sindrome do desconforto respiratorio (SDR);
Em recém-nascidos submetidos a ocluséo traqueal fetal quando a liberagdo da ocluséo é inferior a 48
horas antes do parto.
N&o administramos surfactante rotineiramente em todos os bebés com HDC, pois as evidéncias
disponiveis sugerem que ele ndo melhora os resultados em neonatos a termo com HDC.



Tratamento

— Uma vez feito o diagnostico de HDC, os pacientes séo intubados e ventilados
mecanicamente para evitar distensao gastrica e compressao pulmonar. A estratégia de ventilacéo visa
minimizar o trauma aos pulmdes hipoplasicos.

— A escolha da modalidade de ventilacao inicial (VMC versus
ventolacao de alta frequéncia (AFV) depende da gravidade do defeito da HDC



Tratamento

Defeito grave de HDC (posicao do figado no lado direito e/ou toracico) — Para bebés com posicéo do
figado no lado direito ou HDC, normalmente administramos uma fracéo inicial de oxigénio inspirado (FiO
de 0,5 durante a ressuscitacdo na sala de parto e transicao para AFV assim que o tubo endotraqueal
estiver preso. Também usamos AFV para neonatos refratarios a CMV. Visamos uma pressao media nas
vias aéreas (MAP) de 11 a 13 cm H20O (titulada com base na expanséo pulmonar na radiografia de torax)
e uma frequéncia de 6 a 8 Hertz (frequéncia mais alta € usada para bebés menores ou prematuros).
Embora as indicagdes para AFV néo estejam claramente definidas, o uso de AFV precoce para esta
populacéo de alto risco é apoiado por dados observacionais retrospectivos



Tratamento

Defeito menos grave (posicao do figado do lado esquerdo e abdominal) — Para pacientes com HDC
menos grave, administramos uma FiO2 inicial de 0,3 durante a ressuscitacao na sala de parto e fazemos
a transicado para CMV assim que o tubo endotraqueal é fixado.

O gerenciamento de VMC consiste em ventilacéo limitada por pressdo com pressao inspiratéria maxima

(PIP) alvo < 25 cm HO e presséao expiratoria final positiva de <5 cm H20, visando volumes correntes de

4 a 6 mL/kg. As configuracdes do ventilador podem entdo ser ajustadas conforme necessario para atingir
as metas de troca gasosa.



Tratamento

Existem poucos dados comparando VMC e AFV em neonatos com HDC. Em um estudo randomizado
com 171 criangas com cardiopatia congénita diagnosticada pré-natalmente (lado esquerdo em 87 %), as
taxas de DISPLASIA BRONCOPULMONAR (DBP) ou morte foram menores naqueles designados para
VMC em comparacéo com AFV (45 versus 54 por cento); no entanto, a descoberta nao foi
estatisticamente significativa (razéo de chances 0,62, IC 95% 0,25-1,55).

Pacientes no grupo VMC tiveram menos dias de ventilador (mediana de 10 versus 13 dias) e
menor necessidade de ECMO(18 versus 30 por cento).

Entre os pacientes gerenciados em centros sem ECMO, um terco daqueles designados para VMC
posteriormente transitaram para AFV.

Esses dados apoiam o uso inicial de VMC na maioria dos pacientes com HDC do lado esquerdo,
particularmente aqueles com defeitos menos graves



Tratamento

Metas de troca gasosa — Nossa estratégia de ventilagcdo usa as configuracbes minimas necessarias para
manter saturacdes de oxigénio pré-ductal (SpO ) >85 por cento ou presséo parcial de oxigénio preé-
ductal (PaO ) >30 mmHg. Usamos uma estratégia de hipercapnia permissiva, visando pressao parcial de
dioxido de carbono (PaCO ) entre 45 e 7,25 a 7,4. Gasometrias sanguineas séo obtidas frequentemente
para orientar ajustes do ventilador.



Tratamento

Sedacao e bloqueio neuromuscular — A sedacéo é apropriada para neonatos que tém agitacao
significativa e/ou dissincronia do ventilador, apesar dos esfor¢os para otimizar as configuragdes do
ventilador (por exemplo, usando um modo acionado pelo paciente). A abordagem é geralmente
semelhante a abordagem usada para bebés com hipertensdo pulmonar persistente do recém-nascido.

Pode haver uma vantagem em permitir gue o RN mantenha uma contribuicdo espontanea para a
ventilacdo por minuto. Assim, a sedacao deve ser titulada para manter um estado que preserva a
respiracao espontanea, se possivel. Agentes bloqueadores neuromusculares sdo usados somente
guando necessario (por exemplo, dissincronia significativa do ventilador, apesar da otimizagcao das
configuracdes do ventilador e da sedacgao).
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Gestéo da hipertens&o pulmonar — A gestéo da HIPERTENSAO PULMONAR (HP) inclui:

Suporte hemodinamico_— Pacientes com HP grave (ou seja, associada a disfuncéo ventricular e/ ou
hipotensao sistémica) requerem administracao imediata de agentes inotropicos. O objetivo € manter a PA
nos limites superiores do normal (ou seja, PA média de 45 a 55 mmHg) para minimizar o desvio da direita
para a esquerda

Terapia vasodilatadora pulmonar_— Um teste de terapia vasodilatadora pulmonar é apropriado para
pacientes com HP que esta associada a hipoxemia significativa devido ao desvio da direita para a
esquerda (ou seja, SpO pré-ductal 10 por cento), apesar da otimizacao do suporte ventilatorio e da
sedacao



Tratamento

Oxido nitrico inalado (iNO) é o agente inicial preferido na maioria dos casos. A abordagem é geralmente
semelhante ao tratamento de bebés com HPERTENSAO PULMONAR PERSISTENTE DO RECEM-
NASCIDO(HPPRN).

Embora o iINO tenha demonstrado reduzir a necessidade de ECMO em neonatos com outras formas de
HPP, os ensaios clinicos e estudos observacionais disponiveis ndo demonstrou consistentemente o
beneficio do iINO em bebés com HDC.

No entanto, € comumente usado na pratica clinica, uma vez que dados limitados e experiéncia clinica
sugerem que pode evitar a necessidade de ECMO em alguns bebés
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Outros vasodilatadores pulmonares (por exemplo, inibidores da fosfodiesterase tipo 5 [por exemplo,
sildenafil], analogos da prostaciclina [por exemplo, treprostinil, iloprosta], e antagonistas do receptor de
endotelina [por exemplo, bosentan]) sdo ocasionalmente usados em pacientes com HDC para tratar HP
refratario ou persistente.

O uso de prostaglandina E1 (PGE1) também foi descrito como uma estratégia para descarregar o
ventriculo direito em pacientes com HP grave devido a HDC.
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Impacto no momento da cirurgia — O reparo cirargico geralmente é adiado até que haja melhora na HP
(ou seja, no minimo, a pressao ventricular direita estimada [PVD] no eletrocardiograma deve ser < 80%
da Pressao arterial sistémica).
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Oxigenacao por membrana extracorporea — Quando disponivel, ECMO é uma opcao para bebés que
tém instabilidade respiratéria e/ou hemodinamica refrataria, apesar da terapia meédica ideal (incluindo
suporte ventilatério, suporte inotropico e iNO). E improvavel que tais pacientes sobrevivam sem ECMO.
ECMO é usado para dar suporte ao paciente até que os pulmdes se abram e a HP se resolva, o que
pode levar semanas. Suporte ECMO para neonatos com HDC geralmente consiste em ECMO
venoarterial (VA). No entanto, C tiveram sucesso usando ECMO veno -venoso (VV) em neonatos
selecionados com HDC.
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Critéerios — A indicacao primaria para ECMO é a falha da terapia médica.

O ideal € que a ECMO seja considerada em pacientes que se acredita terem doenca respiratoria
reversivel e HP. No entanto, na pratica, prever a reversibilidade da doenca pulmonar geralmente néo é
possivel. Portanto, geralmente consideramos a ECMO uma opcéo para a maioria dos neonatos com
instabilidade respiratéria ou hemodinamica refrataria, desde que nao haja contraindicacoes.
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Em nossa préatica, a ECMO é oferecida a pacientes que atendem aos seguintes critérios:
Hipoplasia pulmonar e HP refratarias ao tratamento médico (definidas como >/=1 dos seguintes):

Incapacidade de manter a SpO pré-ductal SpO >85 por cento ou PaO poés-ductal >30 mmHg apesar das
configuracdes ideais do ventilador e do iINO

Incapacidade PIP >28 cm H20 ou MAP >15 cm H20 para atingir a troca gasosa alvo
Hipotenséo resistente a fluidos e suporte inotropico
- Fornecimento inadequado de oxigénio com acidose metabdlica persistente



Contraindicacdes ao ECMO:

Hemorragia intracraniana maior que grau Il.

Condicao subjacente limitante da vida (por exemplo, aneuploidias cromossémicas graves)

- Defeito cardiaco complexo irreparavel.

Prematuridade e/ou baixo peso ao nascer (PN) — A pratica varia em relacéo a idade gestacional (IG)
de corte e aos limites de PN usados para esses critérios de excluséo.

A pratica usual tem sido considerar IG > 34 semanas e/ou PN >2000g com contraindicagdes relativas a
ECMO.

No entanto, alguns Centros expandiram os critérios de elegibilidade para permitir o uso de ECMO em
neonatos prematuros selecionados e de baixo PN, caso eles atendam aos critérios de elegibilidade da
ECMO.

Para neonatos de 32 a 34 semanas IG ou PN 1500 a 2000g elegibilidade € determinada caso a caso. O
uso bem-sucedido de ECMO foi relatado em tais neonatos, embora eles tenham um risco maior de
morbidade e mortalidade em comparacédo com neonatos mais maduros.



Contraindicacdes ao ECMO:

A ultrassonografia da cabeca deve ser realizada antes de colocar o bebé no ECMO.

Hemorragia intracraniana de grau Il ou superior € geralmente uma contraindicagéo para ECMO,
pois a hemorragia provavelmente se expandira com a anticoagulacdo continua necessaria para ECMO.
N&o consideramos cardiopatia congénita comorbida como uma contraindicacdo absoluta a ECMO, com
excecao de defeitos cardiacos graves irreparaveis.

Houve relatos de pacientes com HDC com doenca cardiaca congénita grave associada que foram
colocados em ECMO e sobreviveram. No entanto, a decisdo deve ser cuidadosamente ponderada em
lactentes com cardiopatia congénita complexa grave (por exemplo, cardiopatia hipoplasica esquerda),
uma vez que os resultados para esses neonatos sdo geralmente ruins.
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Desmame — Com base na estabilidade clinica e na tolerancia ao tratamento, aumentaremos
gradualmente as configuragcdes do ventilador, acompanharemos os volumes correntes e realizaremos
testes de reducéo do fluxo ECMO guiados por achados ecocardiograficos.

Se os volumes correntes permanecerem baixos e 0s campos pulmonares estiverem opacificados na
radiografia de térax, obtemos ultrassom de torax para avaliar derrames pleurais. Se grandes derrames
pleurais estiverem presentes, eles sdo drenados com toracostomia tubular.

Outras intervencdes para melhorar os volumes pulmonares podem incluir troca do tubo endotraqueal,
broncoscopia e lavagem para limpar tampdes.

Uma vez que os pulmdes estejam abertos, se a HP persistir apesar dessas medidas durante a tentativa
de desmame do suporte de ECMO, consideramos terapia vasodilatadora pulmonar adicional.

ApOs otimizar o suporte cardiorrespiratorio, séo feitas tentativas adicionais de desmame do suporte
ECMO
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Retirada — Os principais motivos para a retirada do suporte ECMO sao
hemorragia intracraniana e falta de resposta a terapia:
Desenvolvimento ou extensao de hemorragia intracraniana — Em
nossa pratica, ultrassons da cabeca sao realizados diariamente
durante os primeiros cinco dias e depois em dias alternados
durante o tratamento com ECMO para detectar e monitorar
gualquer extensédo de hemorragia intracraniana.

Também realizamos rotineiramente monitoramento continuo de
eletroencefalografia por video (EEG) durante o ECMO.
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Resposta ruim a terapia — Em um pequeno subconjunto de pacientes com hipoplasia pulmonar grave e
HP, n&o ha resposta a terapia de nenhum tipo, incluindo ECMO. Nesse grupo, o suporte é
frequentemente retirado. Em nossa pratica, utilizamos uma abordagem gradual de intervencdes para
melhorar a funcdo pulmonar e ndo definimos um tempo arbitrario para a resolucéo de HP. A deciséo de
retirar o apoio do ECMO neste cenario € individualizada e tomada em colaboracéo com a equipe de
atendimento multidisciplinar e os pais/cuidadores.
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Eficacia — A eficacia do ECMO para neonatos com HP grave devido a HDC é apoiada por estudos
observacionais que sugerem que a sobrevivéncia entre esses bebés gravemente afetados melhorou
desde que o uso do ECMO foi introduzido. E importante reconhecer que os resultados para bebés
tratados com ECMO variam dependendo dos critérios de selecdo usados, que podem variar de acordo
com a instituicdo. De fato, a medida que os critérios de selecdo se tornaram menos restritivos, as taxas
relatadas de sobrevivéncia para bebés com HDC tratados com ECMO diminuiram um pouco. A
explicacdo provavel para essa descoberta é que coortes mais recentes representam uma populacéo de
maior risco.



sirurgia

Momento do reparo — Com uma melhor compreenséo da fisiopatologia e da variacéo no grau de
comprometimento pulmonar, 0 momento da cirurgia mudou de intervencéao cirurgica precoce para o
adiamento da correcdao cirargica até que o paciente esteja estabilizado clinicamente. O momento da
cirurgia depende da gravidade do comprometimento pulmonar:

Pacientes sem hipoplasia pulmonar ou HP — Para pacientes com apenas comprometimento pulmonar
leve que requerem suporte minimo, nos quais ndo ha evidéncia de HH ou hipoplasia pulmonar, o reparo &
normalmente realizado entre 48 e 72 horas de idade



Cirurgia

Pacientes com HP reversivel (sem necessidade de ECMO) — Para pacientes com hipoplasia
pulmonar leve a moderada e HP reversivel, 0 momento do reparo € adiado até que a HP seja resolvida e
a complacéncia pulmonar melhore. O curso do tempo é variavel e depende da resposta ao tratamento
meédico (estabilizacdo da pressao arterial, oxigenacéo e correcao da acidose). A maioria dos pacientes
nesta categoria demonstra labilidade inicial, mas entdo se estabiliza, permitindo o reparo apds 5 a 10
dias.

Pacientes que necessitam de ECMO — Para bebés com hipoplasia pulmonar grave e HP grave que
requer ECMO, o momento ideal para o reparo operatorio € incerto.



sirurgia

Reparo cirargico durante o ECMO — Em nosso Centro, o reparo cirurgico precoce na ECMO ¢ realizado
seletivamente nas seguintes circunstancias:

-Quando a ventilagcdo antes do ECMO € muito ruim. Bebés nesta categoria provavelmente néo seréo
desmamado

-Quando o fluxo de ECMO é comprometido pelo grau de desvio mediastinal. Neste cenario, o reparo
cirargico é realizado para permitir suporte adequado de ECMO.



sirurgia

Tipo de reparo — O reparo cirdargico consiste na reducao das visceras abdominais e no fechamento do
defeito diafragmatico. O tamanho do defeito determina o tipo de reparo. Se o defeito diafragmatico for
relativamente pequeno, ele pode ser reparado apenas com suturas (reparo primario). Para pacientes com
grandes HDCs, um remendo de Gore-Tex ou um reparo de retalho muscular da parede abdominal
dividido geralmente € necessario, pois 0 reparo primario nesses pacientes criaria tensao excessiva e
comprometeria a complacéncia toracica.

Se a parede abdominal for dificil de fechar ap6s a reducédo da hérnia, o uso de um silo ou remendo
temporario na parede abdominal pode ser util. Em uma reviséo retrospectiva de reparos de HDC em uma
Unica instituicdo, o fechamento tardio da parede abdominal foi necesséario em 9% de todos os reparos,
incluindo 2% dos reparos fora do ECMO e 40% dos reparos no ECMO. O fechamento tardio da parede
abdominal foi associado a uma maior necessidade de transfusdes de sangue, mas nao foi um fator de
risco independente para mortalidade.



somplicacoes perioperatorias

As complicacdes perioperatorias do reparo de HDC incluem:

» Exacerbacdo de HP, que pode exigir suporte de ECMO em alguns casos

Sangramento — O risco € maior para aqueles que passam por reparo enquanto estdo em ECMO,
principalmente se o fechamento abdominal for atrasado

Quilotérax

Infeccdo — O risco geral de infeccdo € baixo. O risco de infeccao da ferida cirargica € maior em pacientes
submetidos ao fechamento com patch. O retalho muscular € uma boa alternativa quando o paciente ja
teve complicagdes infecciosas, pois essa abordagem evita o uso de material protético. Outras
complicacdes infecciosas perioperatorias incluem sepse e infec¢do do trato urinario



somplicacoes

Crescimento deficiente — Dificuldades de alimentac&o e crescimento deficiente sdo comuns em bebés
com HDC. As recomendacfes para mitigar esse problema incluem o uso de leite humano,
reconhecimento rapido de falha de crescimento e inicio mais precoce de regimes de alimentacao de alto
teor caldrico. A abordagem € semelhante a usada para bebés submetidos a cirurgia cardiaca



Seguimento

Devido as morbidades associadas (ou seja, complicacdes pulmonares, atraso no neurodesenvolvimento,
refluxo gastroesofagico, perda auditiva e crescimento deficiente), o acompanhamento apos a alta
hospitalar € critico. O acompanhamento estruturado, envolvendo uma equipe multidisciplinar, facilita o
reconhecimento e o tratamento dessas complicacdes.

O acompanhamento é personalizado para cada individuo e depende do tipo de reparo e do curso clinico
do bebé durante a hospitaliza¢ao inicial.



Seguimento

O acompanhamento geralmente inclui o seguinte:

Medicéo dos parametros de crescimento — Peso, comprimento/altura e circunferéncia da cabeca devem
ser medidos em cada visita de rotina

Radiografia de torax — Realizada em consultas de acompanhamento se um patch foi usado no reparo do
defeito ou se houver sintomas respiratorios ou gastrointestinais.

Teste de funcéo pulmonar

Profilaxia do virus sincicial respiratério (VSR)

Ecocardiografia



Seguimento

Triagem auditiva

Triagem do desenvolvimento

Avaliacdo da alimentacéao oral

Avaliacao para refluxo gastroesofagico

Avaliacdo para escoliose e deformidade da parede toracica
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HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA (Congenital diaphragmatic hernia) _, &=

Clique Aqui!

Zani A, Chung WK, Deprest J, Harting MT, Jancelewicz T, Kunisaki SM, Patel N, Antounians L, Puligandla PS,
Keijzer R.Nat Rev Dis Primers. 2022 Jun 1;8(1):37. doi: 10.1038/s41572-022-00362-w.PMID: 35650272 Review.

Realizado por Paulo R. Margotto.

Excelente e profunda revisdo sobre essa grave patologia nas Unidades Neonatais publicada esse més,
enviada a nos pelo colega Dr. Guilherme Sant’Anna (Canadd). As altas taxas de mortalidade e
morbidade associadas a HDC estao diretamente relacionadas a gravidade da fisiopatologia
cardiopulmonar (tem origem poligénica em aproximadamente um terco dos casos!). O manejo pés-natal
concentra-se na estabilizacéo cardiopulmonar (€ importante o ecocardiograma nas primeiras 24 horas de
vida!) e, em casos graves, pode envolver suporte de vida extracorporeo. As diretrizes de pratica clinica
continuam a evoluem devido a rapida mudanca no cenario das opcoes terapéuticas, que incluem o
manejo da hipertensdo pulmonar, estratégias de ventilacdo e abordagens cirdrgicas. Sobreviventes
muitas vezes tém morbidades multissistémicas de longo prazo, incluindo disfuncdo pulmonar, refluxo
gastroesofagico, deformidades musculoesqueléticas e comprometimento do neurodesenvolvimento. o
tratamento da HDC nao deve ser interrompido quando os neonatos recebem alta hospitalar. O
acompanhamento multidisciplinar de longo prazo visando a morbidade ao longo da vida associada a HDC
e a transicdo dos cuidados para a vida adulta sdo necessarios para caracterizar o curso da HDC ao longo
da vida e permitir os melhores resultados possiveis para 0s pacientes.
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Fungao ventricular na hérnia diafragmatica congénita: revisao sistematica e
metanalise

Ventricular function in congenital diaphragmatic hernia: a systematic review and
meta-analysis.
Prasad R, Saha B, Kumar A.Eur J Pediatr. 2022 Mar;181(3):1071-1083. doi: 10.1007/s00431-021-04303-9.
Epub 2021 Nov 1.PMID: 34725730.

Realizado por Paulo R. Margotto

Essa revisao sistematica mostrou que as funcoes ventriculares direita e esquerda foram preditores
promissores de sobrevida e necessidade de oxigenacao por membrana extracorporea (ECMO) em
recém-nascidos com hérnia diafragmatica congénita (HDC). Marcadores ecocardiograficos
especificos da funcéo ventricular podem ser valiosos na determinacao do prognostico. Na fisiopatologia
da HDC é de primordial importancia o conhecimento do envolvimento cardiaco para a mais racional
abordagem farmacologica (o manejo pos-natal concentra-se na estabilizacao
cardiopulmonar!).
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Ventllagao oscilatoria de alta frequéncia versus ventllagao convencional no manejo
respiratorio de recém-nascidos a termo com hérnia diafragmatica congénita: um estudo de
coorte retrospectivo r,@e

Semama C, Vu S, Kyheng M, Le
Duc K, Plaisant F, Storme L, Claris O, Mur S, Butin M.Eur J Pediatr. 2022 Nov;181(11):3899-3906. doi:
10.1007/s00431-022-04590-w. Epub 2022 Aug 22.PMID: 35994123.

Realizado por Paulo R. Margotto

O objetivo deste estudo retrospectivo foi comparar ventilacdo oscilatéria de alta frequéncia (VOAF) com
pressdo média das vias aéreas (MAP ) abaixo de 12 cmH20 e ventilagdo mecanica convencional (VMC) em recém-
nascidos com HDC em termos de morbidade respiratoria de curto prazo quantificada pela duracao da
oxigenoterapia.

Comparando ventilacéo de alta frequéncia com presséao de vias aéreas (PAM) baixa de 12 cmH20 e ventilacao
convencional nesses recém-nascidos (RN) como modo inicial de ventilacdo nesses pacientes nao foi associado a
diferencas na duracéo da oxigenoterapia ou na sobrevida do paciente.

Os resultados deste estudo sugerem que a VOAF continua sendo uma escolha valida para a ventilag&o inicial
de pacientes com HDC. Esse estudo enfatiza a importancia da estratégia geral de ventilacdo em relagdo ao modo inicial
de ventilacao, incluindo a escolha da pressao das vias aéreas, critérios para extubacdo e experiéncia no manejo desses
pacientes. Seja para VOAF ou VMC, equipes experientes ajustam com precisao as pressdes das vias aéreas para reduzir
o risco de hiperdistensdo. O presente estudo prepara o terreno para trabalhos futuros na melhoria da gestéao e resultados
de recém-nascidos com HDC.
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0 Fenotipo da Doenca Cardiaca na Hérnia diafragmatica Congénita

Gabriel Altiti (Canada). Primeiro Congresso Internacional de NeOnatologia do Distrito Federal, 30/11 a
2/12/2022.
Realizado por Paulo R. Margotto

Esses pacientes devem ter um ecocardiograma (ECO) entre 24-48 h de vida (seleciona quem pode se
beneficiar do INO). Pense no ECO antes de acionarmos a artilharia farmacoldgica que muitas vezes pode
complicar mais. A funcao ventricular dentro de 48 horas de vida em recém-nascidos com HDC tem o potencial
de ser um marcador prognéstico para a necessidade de ECMO e sobrevida. Muitas vezes pensa-se em
hipertensdo pulmonar, mas na verdade trata-se de uma DISFUNCAO VENTRICULAR ESQUERDA (nesse
caso o uso do iNO piorar o quadro clinico com edema pulmonar e hemorragia pulmonar!]. Nessa situacéo, a
milrinona é preferivel (Inotropico, lusitropico [promove enchimento], diminui resisténcia vascular sistémica e
pulmonar levando a diminuicéo da pos-carga em disfuncéo de VE e/ou VD). Se néo funcionar PARE!
Considere Prostaglandina se canal arterial restritivo e falha ventricular porque assim vocé pode resgatar o
seu ventriculo. Geralmente sédo operados em 3-5 dias (a HDC e uma emergéncia fisioldgica e ndo cirurgica).
O cuidado multidisciplinar € muito importante. As Enfermeiras sao as guardias desses pacientes e sao essas
as salvadoras desses pacientes. Desculpem-me, ndo somos nds os médicos os salvadores e sim as
Enfermeiras!
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Hérnia diafragmatica congénita

Paulo R. Margotto, Geodrgia Quintiliano C. da Silva, Evely Mirela F. Frangca, Samiro Assreuy, Jefferson G. Resende,
Martha G. Vieira. apitulo do livro Assisténcia ao Recém-Nascido de Risco, 4a Edicao, 2021.

A principal fisiopatologia subjacente da HERNIA DIAFRAMATICA CONGENITA (HDC) parece ser uma
combinacéo de imaturidade pulmonar e hipoplasia ipsilateral e contralateral, o que leva a hipertenséo
pulmonar. Isso pode ser ainda agravado pelo subdesenvolvimento ventricular esquerdo e hipertrofia
ventricular direita, resultando em disfuncéo ventricular. Esta € a razao pela qual a ecocardiografia € de
fundamental importancia na conducéao racional da administracdo das drogas vasoativas e inclusiva na
administracao de prostaglandina E-1. A HDC n&o é uma emergéncia cirurgica (como nos anos 80) e sim
uma EMERGENCIA FISIOLOGICA. Ja na Sala de Parto, o clampeamento tardio do cordéo é de
fundamental importancia (a pressao arterial pulmonar € 20 mmHg menor do que naqueles RN com
hérnia diafragmatica com clampeamento imediato do corddo umbilical, segundo informacgéo recente do
australiano Stuart Hooper, apresentado no 70 Simpadsio Internacional de Reanimacao Neonatal em abril
de 2018. O reparo cirurgico do defeito diafragmatico deve ser realizado apoés a

estabilizacdo médica da hipertensdo pulmonar, incluindo presséo arterial média para a idade
gestacional, saturagcéo pré-ductal de 85-95% com FiO2 abaixo de 50%, lactado abaixo de 3 mmol/L,
débito urinario superior a 1 ml/Kg/hora.
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