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Introdução:


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 hernia para o tórax. A severidade da HDC se deve a hipoplasia pulmonar, de vido a 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. Novas técnicas estão em estudo para melhorar o tratamento dos casos mais severos.


O objetivo do presente estudo dos autores franceses é avaliar 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.

Métodos


Este estudo morfológico foi conduzido em 134 fetos humanos com idade gestacional entre 22 a 40 semanas. 

-desses, 84 fetos eram afetados por HDC esquerda (Gupo H). A média de idade gestacional foi de 36,65 semanas +/-2,46. Quarenta e três resultou em término da gestação, 8 morreram intra-útero. As 33 mortes restantes foram devidas à falha na imediata reanimação neonatal. Nenhum dos bebês foi submetido a qualquer intervenção cirúrgica.

-50 fetos livres de qualquer lesão pulmonar constituíram o grupo controle (eram fetos cuja gravidez foi terminada devido à malformação maior e/ou anormalidade cromossômica). A média de idade destes fetos foi de 33.5 +/- 5 semanas.

Todos os estudos foram feitos de acordo com as regras legais e de acordo Comitê de Ética francesa.

Cada feto foi dissecado dentro de 2 horas de pós-mortem. Ambos pulmões, direito e esquerdo foram removidos (Figura 1), pesados e fixados em formalina  a 10% por no mínimo 15 dias e embebidos em parafina.
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Fig. 1.Aspectos patológicos da hérnia  diafragmática congênita. a In situ (H = heart; Li = fígado; L = pulmão); b árvore traqueobrônquica, vista dorsal.
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Sob exame microscópico os autores avaliaram a contagem alveolar de Emery e Mithal (The number of alveoli in the terminal respiratory unit on man during late intrauterine life and childhood. Arch Dis Child 1960;35:544-547) e a espessura das artérias distais (Figura 2) 

Fig 2. Contagem alveolar e medida a parede arterial.Left CDH 30 weeks: hérnia diafragmática à esquerda com 30 semanas. Pulmão esquerdo (Left lung) e pulmão direito (Right lung).

Os dados foram comparados entre os dois grupos de acordo com a idade gestacional.  A análise estatística usou o  Student test, sendo considerado significativo uma  menor do que 0,01.

Resultados


Foram construídas curvas de crescimento do pulmão direito e esquerdo dos fetos sem comprometimento pulmonar (Figura 3). 
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Fig.3. Curvas de crescimento dos pulmões  de fetos sem comprometimento pulmonar
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Estas curvas  foram comparadas com as curvas de crescimento do pulmão dos fetos com hérnia diafragmática esquerda (Fig 5).

Fig. 5. Comparação entre os grupos H (Hérnia diafragmática congênita) e C (controle). Na cor cinza, os fetos com hérnia diafragmática congênita.

PESO DO PULMÃO: 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 hernia diafragmática congênita (Grupo H) do que no grupo  sem patologia pulmonar (Grupo C), 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 H em relação ao grupo C.

CONTAGEM ALVEOLAR: resultados semelhantes ao peso do pulmão (Fig 4).
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Fig 4. Contagem alveolar ao nascimento.

PAREDE DAS ARTÉRIAS PULMONARES DISTAIS :  A Fig 5 evidencia que estas artérias são mais espessas no pulmão direito entre 27-30 semanas e em ambos lados a partir de 30 semanas.

Para estes três parâmetros, é assim possível estabelecer uma diferença significante em relação aos fetos controles para o pulmão esquerdo entre 27-30 semanas  e para ambos os pulmões, entre 31-40 semanas.

Discussão


Apesar do crescimento e a embriologia de pulmões  normais estarem bem descritos, poucos são os autores que se interessam na morfologia do crescimento pulmonar nos casos de hérnia diafragmática. Os estudos disponíveis neste campo datam de 30-40 anos. A compressão do pulmão pelas vísceras herniadas tem sido amplamente evocada na origem das lesões pulmonares. Há alguns anos atras, alguns autores citaram que a hipoplasia pulmonar foi induzida pelo defeito diafragmático, mas esta teoria não é respeitada pela cronologia embriológica. Na verdade, o septum transversum é iniciado antes da emergência do broto  traqueobrônquico.

Os resultados do presente estudo 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. O  presente estudo foi realizado ao longo de 15 anos e incluem várias formas clínicas de  HDC, severas a leves, o que reduz tendenciosidade. O  grande número de observações permitiu um estudo estatístico confiável.


A organogênese do pulmão fetal e o seu crescimento ocorrem em 3 estágios:

-pseudoglandular entre 6-16 semanas

-canalicular entre 16 e 26 semanas

-alveolar a partir de 26 semanas, continuando após o nascimento.

Estes 3 estágios não tem limites perfeitamente claros e é possível observar alguns pulmões de 22 semanas com sacos alveolares coexistindo com o padrão canalicular.

Os resultados do presente estudo estão de acôrdo com estes estágios do crescimento pulmonar. No entanto, não foi observado atraso cronológico em qualquer um dos casos estudados, incluindo os fetos afetados. Isto torna possível distinguir, no pulmão, a simples hipoplasia da displasia e dismaturidade. Estas observações dão suporte a ausência de anomalia estrutural pulmonar no início da doença.

As observações coletadas neste estudo correspondem aos estágios canalicular (22-26 semanas) e alveolar. 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.
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