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. * | Publico: Intensivistas,

O Paradigma Hemodinamico: . =
Hipertensao Pulmonar Cronica na HDC

Um guia visual para fenotipagem e medicina de precisao a beira
do leito na Hérnia Diafragmatica Congénita.

Foco: Fase Cronica
= (>3 meses pos-corregao / Alta)
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A Sobrevivéncia Aumentou. E agora?

0O que é a HP Cronica na HDC?

v Critério Proposto: Pressdo da artéria
pulmonar (PAP) persistentemente
elevada no ecocardiograma.

Sobrevivéncia Aguda
com Ventilagao
Protetora e Cirurgia

v Marco Temporal: Pelo menos 3 meses
pés-corregao OU na alta hospitalar (o
que ocorrer primeiro).

v Sinalizadores Clinicos: Necessidade
de oxigénio suplementar e/ou
medicagoes para HP.

R\

Morbidade Oculta:
HP Cronica

Incidéncia |
5-10% na populagdo geral, disparando para

>33% em sobreviventes de ECMO (ECLS).
Alta correlagdo com mortalidade tardia.

'/.
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Os Hits do Desenvolvimento: Mapeando os Riscos

Doenga Pulmonar Cronica

- VILI (Volutrauma, Barotrauma)
- Risco de Aspiragédo & Infecgoes

Mal-desenvolvimento Anatomico

- Hipoplasia do parénquima pulmonar
- Hipoplasia vascular pulmonar

Doenga Cardiovascular

- Disfungdo Cardiaca (VE)
- Doenga da Veia Pulmonar

Fluxo Sanguineo Excessivo

- Shunts Patolégicos (PDA, VSD)
- Vasodilatacao latrogénica



A Lente Hemodinamica:
Descodificando a Pressao Pulmonar

PAP = (PVR x PBF) + LAp

PVR: Resisténcia PBF: Fluxo LAp: Pressao do
Vascular Sanguineo Atrio Esquerdo

A "Dureza” dos vasos 0 "Volume” de trafego 0 “Congestionamento” traseiro
(Hipoplasia / Remodelamento) (Shunts / latrogenia) (Disfung@o do VE / Veias)

No Ecocardiograma Focado (TNE), todos os trés elevam a PAP e causam ‘septo achatado'.
Apenas a avaliagao seriada consegue isolar o verdadeiro culpado.
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Os 3 Fenotipos Clinicos da HP Cronica
PAP = PVR x PBF + LAp

b e L e P

Fendtipo Mediado por Fendtipo Mediado por Fendtipo Pds-Capilar
Resisténcia (1 PVR) Fluxo (1 PBF) (1 LAp)
O mais comum. O insidioso. O subdiagnosticado.

Nota Clinica: Os fendtipos sao dinamicos. Pacientes podem apresentar “Fenétipos Mistos” ou transitar entre eles ao longo
do tempo (ex: do fluxo para a resisténcia via remodelamento).
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Fenotipo 1: Mediada por Resisténcia

PVR (Resisténcia Vascular)

A

Curva Bimodal

Fase 1: Alta Resisténcia
Fetal + Hipoplasia

Fase 3: O Rebote /
Segundo Hit

. Gatilhos Fisiologicos

. - Doenga Pulmonar Crdnica

- Ventilagao Prolongada (VILI)

- Refluxo / Aspiragao
Inflamatoria

PAP = PVR x PBF + LAp

- Fase 2: Nadir Endégeno
- Melhora Cirdrgica

Alvo Terapéutico

Nascimento = Meses Pos-Alta

Otimizagdo da FRC (Capacidade

Residual Funcional),

Vasodilatadores pulmonares, e
nutricao focada no crescimento

somatico.
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Fenotipo 2: Mediada por Fluxo  rAP=PVRxPBF + LAp
ur \

Leito Vascular Gatilhos Fisiolégicos
Hipoplasico (-

AAEBI"

4

Volume Excessivo &) - Anatdmicos: Shunts esquerdo-
/ direito persistentes (PDA, VSD,
ASD).

&= - latrogénicos: Uso excessivo de
vasodilatadores pulmonares ou
FiO2 supra-fisioldgica.

W77 7777777777777,

PERIGO: Vasodilatadores sao
toxicos aqui. O tratamento exige
mitigagao de shunts (diuréticos) e
ST e = __ b e suspensao de prostin/sildenafil.
—=— AEvolugao Oculta —£ Ll > Cautela extrema com Furosemida

na presenga de PDA ativo.

i 'III/IIIII/IIII

Fluxo Excessivo — Dano Endotelial — Proliferagao Muscular — Transig¢ao para
Fenétipo de Resisténcia
(Efeito Eisenmenger)
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Fenotipo 3: Pos-Capilar PAP = PVR x PBF + LAp

Gatilhos Fisiologicos
- Disfuncgao Diastdlica do VE (LVDD): Presente em
~50% dos neonatos com HDC pds-alta.

- Estenose de Veias Pulmonares: Teoria do “no
flow, no grow" no lado ipsilateral da hérnia.

J - Hipertensao Sistémica Oculta: Frequientemente
S

Estenose de

O TN Veias Pulmonare secundaria ao uso de corticoides.

O Mecanismo Oculto

Pressao for¢ada contra os pulmdes cria hipertensao
venosa grave mascarada de HP arterial.

Hipoplasia/ Stiffness)

Alvo Terapéutico

Anti-hipertensivos sistémicos (IECA crénico) e
diuréticos para descongestao atrial. Vasodilatadores
pulmonares sao estritamente contraindicados.
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A Matriz Diagnostica: Consulta Rapida a Beira do Leito

Fendtipo Marcadores no Eco (TNE) Conduta Recomendada ZONA DE PERIGO (Evitar)
Resisténcia (1 PVR) @ \slé)plsép:;r:tf::%? / dilatado, Ss'ggﬁgt\;zztr”;ﬁﬁﬁéﬁgf)' Hiperinsuflagao, volutrauma.
Shunt PDA/VSD alto volume, | Fechar shunt, suspender ¢ .
Fluxo (1, PBF) ® VD/VE hiperdinamicos. vasodilatador, diuréticos. T
VE pequeno/rigido,

Pos-Capilar (1 LAp) @

disfungao diastdlica, veias
estenosadas.

IECA, anti-hipertensivos,
diuréticos.

Vasodilatadores pulmonares
(risco de edema agudo).

Misto

Sobreposigao (ex: shunt +
hipertrofia).

Manejo cauteloso e seriado
(cateterismo precoce).

Tratamento empirico sem
reavaliagao ecocardiografica
frequente.
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A Armadilha da Terapia Genérica

Gatilho Clinico (O Sintoma)

Bebé com hipdxia persistente e septo
achatado no ecocardiograma.

¥

A Acao Automatica (O Erro)

Prescrigao imediata e isolada de Oxido Nitrico ou Sildenafil.

s

Se for Resisténcia (1 PVR)

Ocorre melhora temporal e alivio
dos sintomas.

Se for Fluxo (1 PBF)

Vasodilatagéo agrava o shunt:
Piora abrupta do edema

pulmonar e insuficiéncia cardiaca.

Se for Pés-Capilar (1 LAp)

Inunda o coragéo esquerdo rigido:
Risco iminente de edema agudo
de pulmao fatal.

O ecocardiograma ambulatorial focado (TNE) nio é um luxo académico. E o Gnico
sistema de radar capaz de evitar toxicidade terapéutica letal e guiar decisées corretas.
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Estratificacao de Risco na Alta Hospitalar

Risco Baixo

Risco Moderado

Sem oxigénio
domiciliar

Sem uso de
vasodilatadores

Eco de alta sem
evidéncia de HP

Sem histoérico de
4 ECLS (ECMO)

e Alta com oxigénio
domiciliar

e Semusode
vasodilatadores

e Ecode altasemHP
(mas esteve doente
na UTI)

e Sem histérico de
ECLS

e Altacom oxigénio E

vasodilatadores

Eco demonstrando
HP evidente na alta

Historico de uso de

ECLS (independente
de 02 atual)




O Algoritmo de Vigilancia Ambulatorial

o

o ] \[ : .
2 Saida: Interromper rastreio
"; Eco aos gst_aa‘:tzameses -> se Eco aos 3 meses for
= P J [ completamente normal
o

(=]

o

©

& ] Repetir a cada 3-6 ] [ Saida: Interromper rastreio
2" Eco aos 3 e 12 meses 2| meses enquanto estiver > se Eco for normal APOS
S J L usando 02 J [ desmame total do oxigénio
)

o

Eco a cada 3 meses ] \[ Eco a cada 3-6 meses ] Ag:&xg;ﬁocg:rsd'gi?r
enquanto em uso de 2| enquanto em 02 (mesmo (CT/CTA) se néo houver
vasodilatador J l além de 24 meses) J melhora aos 6 meses

Nota Global: Pacientes com anormalidades anatdomicas persistentes (hipoplasia de arco, shunts grandes) exigem co-manejo

permanente com a Cardiologia Pediatrica.




A Nova Fronteira; Lacunas e Necessidades Atuais

1. A Caixa Preta Cardiaca

Necessidade urgente de
mapear a Disfungao I
Diastdlica do VE (LVDD) e as
trajetorias de crescimento
do coragao esquerdo na
HDC.

-
2. Dados Compartilhados

Criagao de registros multicéntricos
de ecocardiografia para centralizar
parametros e criar frameworks
padronizados de imagem.

@ g= &
._I_'FL.

3. Terapias em Xeque

Monitoramento rigoroso dos impactos
a longo prazo de prostaglandinas e
vasodilatadores (risco de induzir HP
mediada por fluxo).

(o]

el 2ot Al

o OH

[

4, Assinatura Genética

Compreensao do ‘segundo hit’
bioldgico: polimorfismos que predispoem
apenas subgrupos especificos ao
remodelamento severo.

]
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A Regra de Ouro da Sobrevivéncia Cronica

Medicina de precisao na Hérnia Diafragmatica Congénita
significa tratar a hemodinamica, nao o sintoma.
Avaliacoes ecocardiograficas seriadas sao o unico GPS
para navegar pela complexidade fenotipica cronica.

1. Identifique o Fator
(Resisténcia, Fluxo, Pés-Capilar).

L

2. Evite latrogenia
(Vasodilatador nao é panaceia).

fia

3. Rastreie pelo Risco
(Siga o cronograma ambulatorial).
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