Artigo Original

DOI: https://doi.org/10.55684/2024.82.e00014

Hérnia diafragmatica congénita: analise epidemioldgica e reavaliagcao pds-alta

Congenital diaphragmatic hernia: epidemiological analysis and post-discharge reassessment

Adriana Saito Jasper!” Akira Barbosa Hirota! Amanda Ginani Antunes! Christiano Barbieri de Oliveira
Martoni™ Fernando Mateus Pinto Nunes'" Gabriela Nizer Sell' Isadora Kliiber' Lucas Kazuo Ogasawara'”
Lucas Proner Pereira!

RESUMO

Introducéo: A hérnia diafragmdtica congénita representa malformacéo do diafragma,
comunicando a cavidade abdominal e tordcica ocasionando disfuncdes.

Objetivo: Tracar perfil epidemiolégico dos pacientes e avaliar a condicdo clinica
pés-alta em curto prazo.

Método: Trata-se de estudo retrospectivo observacional epidemiolégico de prontudrios
médicos e de andlise pés-alta hospitalar. A andlise foi realizada com o auxilio do
programa de computador SPSS v.22.0

Resultados: Dos 39 pacientes analisados, 64,1% eram do sexo masculino, 68,2% a
termo e média de peso de nascimento de 2807 g. Hérnia de Bochdalek esteve presente
em 79,5%; 84,6% tinham hipertenséo pulmonar e foram a ébito; e 71,8% possuiam
malformacdes cardiacas. Na reavaliacdo, 27,3% apresentavam broncoespasmo, 3%
com atraso na linguagem, 9% de aprendizagem, e 60% encontravam-se no percentil
50 da curva de peso e estatura da OMS.

Conclusdo: HDC mostrou-se mais prevalente no sexo masculino, em recém-nascidos
a termo, com peso adequado para idade gestacional, e com defeito & esquerda. Os
que necessitaram drogas vasoativas, e os com hipertensdo pulmonar tiveram piores
desfechos. Quanto ao momento em que o procedimento cirdrgico foi realizado, a
mortalidade ndo diferiu entre os grupos, mas os que foram oprados tiveram melhores
desfechos. Na reavaliacdo pés-alta hospitalar, péde-se inferir bom prognéstico em
curto prazo.

PALAVRAS-CHAVE: Hérnia diafragmdtica congénita. Hipertensdo pulmonar.
Malformacées do aparelho respiratério. Prognéstico.

Mensagem Central

Sempre hd dificuldades no manejo dos
pacientes com hémia  diafragmdtica
congénita e suas sequelas, que
permanecem mesmo  apds cormecdo
cirrgica. Com relacéo as causas, ainda
sdo elas desconhecidas e ndo existe
forma de prevencgo eficaz, embora
ocorra maior risco quanfo & idade
materna e condicées neonatais. Apesar
de ainda ser anomalia cujo risco de
vida é grande, nas dlimas 3 décadas
houve aumento de 50% para 80% de
sobrevida com os friamentos efefuados

ABSTRACT

Introduction: Congenital diaphragmatic hernia represents a malformation of the
diaphragm, communicating the abdominal and thoracic cavity, causing dysfunctions.

Objective: To trace the epidemiological profile of patients with it and to evaluate the
short-term clinical condition after discharge.

Method: Retrospective observational epidemiological study of medical records and
post-hospital discharge analysis. The analysis was performed with the aid of SPSS
v.22.0 computer program.

Results: Of the 39 patients analyzed, 64.1% were male, 68.2% were born at term with
appropriate weight for gestational age and mean birth weight of 2807 g. Bochdalek
hernia was found in 79.5%; 84.6% had pulmonary hypertension and died; and 71.8%
had cardiac malformations. In the reevaluation, 27.3% had bronchospasm, being
diagnosed with asthma in 6 of them; 3% with language delay; and 9% with learning
delay; 60% were in the 50th percentile of the WHO weight and height curve.

Conclusion: The disease was more prevalent in males, in full-term newborns, with
adequate weight for gestational age, and with defect on the left. Those requiring
vasoactive drugs and those with pulmonary hypertension had worse outcomes.
Regarding the time when the surgical procedure was performed, mortality did not differ
between groups, but those who underwent surgery had better outcomes. In the post-
discharge reassessment, a good short-term prognosis could be inferred.

KEYWORDS: Congenital diaphragmatic hernias. Pulmonary hypertension. Respiratory
system abnormalities. Prognosis.

Perspectiva

Hérnia diafragmdtica congénita é condicdo
que resulta na formagdo incompleta do
diafragma, permitindo que os dérgaos
abdominais invadam a cavidade tordcica,
propiciando anomalias fisioldgicas ao
recém-nascido, sobretudo malformacées
respiratérias  por  impedimento  do
desenvolvimento correto dos  pulmées.
Em longo prazo, existem possiveis
comprometimentos em diferentes sistemas,
podendo repercutir com  dificuldades
cognitivas e comportamentais, obstrucdo
intestinal,  escoliose, asma,  perda
neurossensorial de audicao, insuficiéncia
pulmonar crénica, entre outros possiveis
acometimentos. Este estudo procura tracar
perfil epidemiolégico com essa anomalia
e avdliar a condicdo clinica pds-alta
em curto prazo com os fratamentos
realizados.
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INTRODUCAO

hérnia diafragmdtica congénita (HDC) é

malformacdo do diafragma que ocorre em

3,5 a cada 10.000 nascidos vivos nos Estados
Unidos e 2,3 a cada 10.000 na Europa." No Brasil,
segundo dados do DataSUS, em 10 anos (2009-2019)
registraram-se 2.502 nascidos vivos com ela. O dado
mais recente corresponde ao ano de 2020, em que 276
casos foram detectados. Nesse mesmo ano, no estado do
Parané foram encontrados 17 casos vivos.?

Os dados de paises de baixa e média renda com
relacdo ao custo humano e econémico de anomalias
congénitas s@o escassos na literatura, embora sejam
considerados a segunda causa de mortalidade perinatal
no Brasil.>#

Estudo brasileiro® revelou a prevaléncia da HDC
no estado de Séo Paulo, o qual pode seguir de base
para avaliacdo epidemiolégica do pais, visto que ele
tem 45 milhdes de habitantes. Segundo o estudo, com
base em informacées do DataSUS, dos 7,3 milhdes de
nascimentos ocorridos entre 2006 e 2017 no estado,
1100 apresentavam algum problema relacionado &
HDC. Na pesquisa, evidenciou-se que houve 1 caso para
cada 6.329 nascidos vivos, com mortalidade de 63,72%,
taxa considerada alta se comparada a outros paises,
sobretudo desenvolvidos. Notou-se que as caracteristicas
mais relevantes associadas a enfermidade, relacionavam-
se com mdes acima de 35 anos, presenca de outras
anomalias complexas associadas e baixo peso ao nascer.
Com relacéo as causas de HDC, ainda sdo desconhecidas
e ndo existe forma de prevencéo eficaz, embora exista
maior risco relacionados & idade materna e as condicées
neonatais.®

Apesar de ainda ser anomalia cujo risco de vida é
possivel, nas dltimas 3 décadas houve aumento de 50%
para 80% de sobrevida.® Dentre as herniacdes mais
comuns, estd a hérnia de Bochdalek (péstero-lateral)
correspondendo a 85-90% dos casos, sendo 80-85%
a esquerda, 10-15% & direita, e em menos de 2%, com
maior mortalidade, bilateralmente.”

HDC é a condicGo que resulta na formacdo
incompleta do diafragma, permitindo que os érgdos
abdominais invadam a cavidade tordcica, propiciando
diversas anomalias fisiolégicas ao recém-nascido,
sobretudo malformacdes respiratérias por impedimento
do desenvolvimento correto dos pulmées. Devido a essa
condicéo, cerca de 87% dos neonatos que sobrevivem
a hérnia diafragmdtica congénita podem evoluir com
algumas complicacdes em curto e médio prazos; dentre
elas, pode-se citar doenca do refluxo gastroesofdgico,
dificuldade de alimentacdo e do crescimento, deformidades
esqueléticas e atraso no neurodesenvolvimento.?

Essa hérnia geralmente se apresenta nas primeiras
horas de vida com angustia respiratéria, sintoma que pode
ser tdo severo a ponto de ser incompativel com a vida.
Quando ocorrem em periodo critico daformacédo pulmonar
infra-Gtero, o grau de compressdo pulmonar pelas visceras
herniadas pode determinar queda da capacidade de
ramificacdo arterial e brénquica, resultando em diferentes
graus de hipoplasia pulmonar. Com a menor ramificacdo

C

vascular  hd hiperplasia  da  musculatura  pulmonar,
sequéncia que contribui para o desenvolvimento de
hipertensGo pulmonar. Durante o atendimento, orienta-
se intubar imediatamente para ndo ocorrer entrada de
ar no frato gastrointestinal, provocando piora do quadro
respiratério. A ventilacGo mecénica deve ocorrer com
hipercapnia permissiva, para diminuir as chances de
lesdes causadas pela ventilagdo mecénica e, dessa forma,
diminuir as possiveis complicacdes. A HDC necessita de
tratamento cirdrgico apds a intubagdo e medidas iniciais e
estabilizacdo do quadro cardiorrespiratério. Para aqueles
pacientes que necessitam de oxigenacdo por membrana
extracorpérea (ECMO) - hipertensdo pulmonar resistente
a medicamentos — ndo hd consenso acerca do momento
ideal da intervencéo, antes do inicio da ECMO, até 72 h
do inicio ou apés a descontinuacdo dela.?

Os dois tercos das criancas que sobrevivem & HDC
costumam apresentar variada gama de comorbidades
que os afetam de diferentes formas. A partir disso, se faz
necessdrio estudos epidemioldgicos que melhor relatem as
comorbidades e a qualidade de vida dos sobreviventes.”!°

Com relacdo s repercussdes em longo prazo,
grupo de pacientes com HDC grave persistem com
hipertenséo pulmonar além da infancia. Neles — como
naqueles nascidos com o figado posicionado até o térax
e com defeitos mais graves que necessitam de correcdes
cirdrgicas mais complexas — ocorrem piores testes de
funcdo pulmonar na adolescéncia. Ainda, em longo
prazo, existem possiveis comprometimentos em diferentes
sistemas, podendo repercutir com dificuldades cognitivas
e comportamentais, obstrucdo intestinal, escoliose, asma,
perda neurossensorial de audic&o, insuficiéncia pulmonar
crénica, entre outros possiveis acometimentos.™'213

Assim, o objetivo deste estudo foi tracar perfil
epidemioldgico dos pacientes com HDC e avaliar a
condicdo clinica pés-alta em curto prazo

METODO

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa do Hospital Infantil Pequeno Principe — CAAE
no. 46889021.6.0000.0097. A pesquisa obedeceu aos
preceitos éticos da Resolucdo 466/2012 do Conselho
Nacional de Sadde.

Trata-se de pesquisa retrospectiva observacional por
andlise de prontudrios médicos com informacdes desde
o momento da internagdo até a alta ou bbito do paciente
e em segundo momento, pela andlise de consultas
realizadas pés-alta hospitalar.

Os critérios de inclusdo foram pacientes com
diagnéstico de HDC que ficaram internados na UTIN
no periodo de 2009 a 2019. Foram excluidos os com
prontudrios incompletos por prejuizo na coleta de
dados, e aqueles em que ndo foi possivel a consulta
pés-alta. Todos os dados foram registrados nos
prontudrios eletrénicos (sistema MV e PEP), sendo
possivel acompanhar a evolucdo caso a caso, inclusive
o seguimento pés-alta hospitalar.

Foram selecionados todos os pacientes que se
enquadraram nos critérios de inclusdo e a partir dai,
foi preenchido o formulédrio de pesquisa do estudo
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“Hérnia diafragmdtica congénita neonatal”. Nesse
protocolo, os dados de interesse foram: sexo; idade
gestacional, peso de nascimento, Apgar, idade materna,
diagnéstico antenatal de HDC, dados relacionados
a caracteristica da HDC (lado acometido e extensdo),
complicacdes  associadas  (hipertensdo  pulmonar
persistente e instabilidade hemodindmica), presenca de
outras malformacgdes, tempo (dias de vida) da correcdo
cirdrgica da HDC e tempo de internacdo.

A hipertensdo pulmonar persistente é sindrome
clinica caracterizada por hipoxemia grave e refrataria
proveniente da diminuicdo do fluxo sanguineo pulmonar
e shunt direito-esquerdo pelo forame oval e/ou canal
arterial. H4 um aumento relativo da pressdo na artéria
pulmonar em relacGo & sistémica. Esse quadro pode
ocorrer de forma primdria ou secundéria & grande
variedade de doencas cardiorrespiratérias neonatais,
como a hipoplasia pulmonar e HDC.*

Areavaliacéo pés-alta hospitalar foirealizada através
da andlise das consultas de retorno. Nessa andlise foram
coletados dados referentes & condicdo clinica, ponderal,
e estatural através da curva de crescimento da OMS,
bem como a avaliacdo dos marcos do desenvolvimento
e neuropsicomotor esperado para idade de acordo com
o Ministério da Saidde.

Como desfecho primério do estudo foi avaliado se
houve ébito intra-hospitalar ou alta hospitalar. Como
desfecho secunddrio foi avaliado o prognéstico em curto
prazo dos que receberam alta hospitalar.

RESULTADOS

No periodo de 10 anos, 41 pacientes tiveram o
diagnéstico de HDC. Desse total, 2 foram excluidos
devido preenchimento incompleto dos dados, totalizando
amostra final de 39 recém-nascidos. Desses, 25 (64,1%)
eram do sexo masculino e 14 (35,9%) feminino. Em
relacdo ao lado acometido do hemitérax, em 31 (79,5%)
o defeito era a esquerda (hérnia de Bochdalek).

O pré-natal foi realizado em 65,9% dos casos, sendo
que o diagnéstico antenatal foi possivel em 18 (46%), 17
deles por ultrassonografia morfolégica obstétrica e 1 por
ressondncia magnética. Vinte e um fiveram seus diagnésticos
realizados por radiografia de térax pés-natal.

A média de idade materna foi de 28,6 anos (mediana
29,5+/-6,2), sendo que 7 gestantes se apresentaram
acima do extremo de idade superior definido como
gestacdo de risco (acima de 35 anos). A idade méxima
foide 39 anos, e a minima de 17. Somente 5 apresentaram
idade inferior a 20 anos (13%).

Quanto & idade gestacional, 68,2% foram recém-
nascidos a termo (IG maior ou igual a 37 semanas) e
com peso adequado para idade gestacional (87,1%),
5 pequenos para idade gestacional (PIG), dos quais 4
morreram.

A média do peso de nascimento foi de 2.807 g, com
peso minimo de 975 g e maximo de 3.500 g (mediana
2.882,5 g).

Quanto ao Apgar, no 12 min de vida, 43%
apresentaram-no entre 4 a 7. J& no 52 min, 64% foram
maior ou igual a 8 (Figura 1).

C

100
20
80
70

0
E 60 =3
S 50 4a7
a
g 40 28
® 30

20

10

0

Apgar 1' Apgar 5'

FIGURA 1 — Escore de Apgar no 12 e 52 min vs. percentual de

pacientes

Vinte apresentaram hipertenséo pulmonar secunddria &
HDC. Desses, 11 (84,6%) foram a ébito. Dos 19 que néo
apresentaram hipertens@o pulmonar, 17 (65,4%) receberam
alta e apenas 2 (15,4%) foram a ébito (Tabela 1).

Em relacdo ao uso de drogas vasoativas no pré e/
ou pds-operatério, pdde-se observar que 22 recém-
nascidos fizeram uso dessas medicacdes, sendo que
desse total, 13 (92,9%) evoluiram ao ébito (p=0,001,
Tabela 1) . As drogas utilizadas para tratamento da
hipertensdo pulmonar foram milrinona, éxido nitrico e
sildenafil em associacdo com outras medicacdes como
dopamina, dobutaming, noradrenalina e adrenalina. De
um total de 39 pacientes, 8 (20%) usaram éxido nitrico
para esse tratamento, com tempo médio de 5,8 dias.

TABELA 1 — Perfil epidemiolégico dos pacientes portadores de hérnia
diafragmatica congénita no periodo de 2009 a 2019

o Desfecho Valor de p
Variaveis Obito (%) Alta (%) pelo teste exato de Fischer

Peso ao nascer
AIG 9(69,2) 25 (96,2) 0,038
PIG 4(30,8) 1(3,8)
Hipertensée pulmenar
sim 11 (84,6) 3 (34,6) 0,006
N3o 2(154) 17 (65,4)
Usou droga vasoativa
Sim 13 (92,9) 9(36) 0,001
Nio 1(7.1) 16 (64)
Anomalia cardiaca
sim 10(76,9) 18 (72,0)

= 1,000
N&o 3(23,1) 7 (28,0)
Figade no torax
SINN 4 (36,4) 7 (26,9) 0699
Néo 7 (63.6) 19 (73,1)

Quanto & malformacdo cardiaca, 28 (71,8%) as
apresentavam associadas & HDC sendo 10 PCA; 7 PCA
e CIA; 3PCA e ClIV; 5 ClVisolado; 1 ClAisolado; 1 CIA,
PCA e CIV; 1 cardiopatia complexa (ventriculo esquerdo
hipoplésico, valvula mitral atrésica, dupla via de saida
de ventriculo direito com transposicéo de grandes vasos).
Malformacdes néo cardiacas ocorreram em 13 (33,3%),
destacando-se a md-rotacdo intestinal em 6.

Quatro pacientes morreram antes da correcdo cirdrgica.
Em relacdo a via de abordagem cirdrgica, das 35 operacdes
realizadas, 26 (74,3%) foram via aberta, 5 (14,3%)
laparoscépica e 4 (11,4%) iniciaram via laparoscdpica
sendo convertidas para procedimento aberto.

Em relacdo aos dias de vida no momento do ato
cirdrgico, 23 pacientes o realizaram com até 72 h de
vida e 12 com mais de 72 h. A Figura 2 mostra que a
média de idade no momento da operacéo foi de 4,3
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dias, com idade minima de 1 dia e méxima de 15. As
taxas de mortalidade entre os grupos se mantiveram
entre 22% (grupo com menos de 72 h) e 25% (grupo
com mais de 72 h). A mortalidade pés-operatéria foi de
22,8% (Figura 3).

N° de sobreviventes

Idade para procedimento cirargico (dias)

FIGURA 2 — Relacdo idade para procedimento cirdrgico (dias de
vida) e nimero de sobreviventes
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FIGURA 3 — Relacdo sobreviventes vs. bitos e idade na operacéo

O tempo de internamento permaneceu na média de
36,2 dias (min. 1, max 215). O tempo de internamento
minimo nos que receberam alta hospitalar com vida foi

de 11 dias.

Fatores associados ao ébito
Dos recém-nascidos que tiveram Apgar de 528 min,
92% sobreviveram (Figura 4).
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FIGURA 4 — Escore de Apgar 5° min e relacdo de sobreviventes e
Sbitos

Dos 35 pacientes submetidos ao tratamento
cirdrgico, 27 (77,1%) tiveram alta hospitalar e 8 (22, 9%)

C

morreram. N&o houve relacdo entre a idade em que os
pacientes foram submetidos ao procedimento cirirgico
e o desfecho. Dos 4 que ndo foram operados, 100%
evoluiu para bbito.

Se considerarmos a amostra total de 39 recém-
nascidos, 12 (30,7%) morreram, sendo que 91,6% tinham
hipertensdo pulmonar. Na andlise bivariada, as varidveis
significativamente associadas ao Sbito foram presenca
de hipertensdo pulmonar e uso de drogas vasoativas
(p<0,05).

Reavaliacdo pés-alta hospitalar

Do total de 39 recém-nascidos, foi possivel a
reavaliagdo por meio de consultas ambulatoriais e
realizadas no hospital em 33 pacientes. Os demais ndo
tinham consultas registradas no sistema eletrénico.

Quanto a condicdo clinica, 9 (27,3%) apresentavam
broncoespasmo sendo diagnosticado asma em 6; 1 (3%)
apresentou refluxo gastroesofdgico tratado com inibidor
de bomba de prétons.

No quesito desenvolvimento neuropsicomotor e
marcos do desenvolvimento, 1 (3%) evoluiu com atraso
na linguagem, e 3 (9%) com atraso de aprendizagem em
seguimento multidisciplinar.

Quanto & avaliacdo pdndero-estatural,  60%
encontravam-se no percentil 50 da curva de peso e
estatura da OMS; 15% entre 15-50; 18% entre 50-85;
3% no percentil acima de 85 e 3% no 3.

DISCUSSAO

Na andlise realizada, péde-se observar proporcdo
entre menino/menina de 1:0,56, um pouco abaixo
da taxa europeia (1:0,69)14 e da paulista (1:0,73)5;
entretanto, corrobora com a prevaléncia deste estudo, em
que hd incidéncia maior nos meninos (64,1%). Tal ponto
foi observado também em estudo realizado em hospital
de referéncia materno-infantil da regiGo amazénica
(71,43%)"™ com valores préximos de andlise realizada
em criancas que receberam alta hospitalar de 28 centros
cirdrgicos pedidtricos no Reino Unido e Irlanda, 61% de
prevaléncia masculina.’

A prevaléncia de HDC & esquerda foi de 79,5%,
préximo aos valores de Vieira et al.' em sua revisdo
sistemdtica sobre os fatores de mortalidade em lactentes
com HDC e por Chandrasekharan et al.” em sua revisdo
sistemdtica sobre HDC, ambas com 85% de prevaléncia
do lado esquerdo.

Dos 39 prontudrios analisados, 27 pacientes (77,1%)
receberam alta hospitalar e 12 foram a ébito. Apesar dos
avancos de conhecimento sobre a anomalia e fatores que
aumentam a sobrevida, como ECMO e atos cirdrgicos,
as taxas de mortalidade ainda se mantém altas frente,
mas com sobrevida dentro dos valores encontrados na
literatura internacional — em torno de 50-70% no periodo
neonatal.™

A ultrassonografia morfolégica de segundo trimestre
conseguiu identificar o defeito congénito em 17 pacientes.
Porém, este diagndstico precoce, mesmo permitindo a
elaboracdo de planos de cuidado pré-natal e pés-natal,
manejo e recursos, parece ndo fer sido suficiente para
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evitar o ébito de 41,1% deste grupo (n=7), indicando gama
variada de apresentacdo da doenca. O exame permite
obter prognéstico da condicdo em caso de observacao
hepdtica na cavidade pulmonar, aumentando o grau
de hipoplasia pulmonar, ou aferindo o indice pulméo-
cabeca (LHR), medida obtida através da divisdo entre o
produto dos maiores didmetros do pulmé&o contralateral
& hérnia e o perimetro cefdlico." Dois dos 7 ébitos com
diagnéstico antenatal apresentaram herniacdo hepdtica.
Os valores do LHR n&o foram obtidos em prontudrio.

Durante a andlise da idade gestacional, péde-se
notar que dos 12 pacientes abaixo de 37 semanas, 5
morreram. Contudo, mais da metade amostral (68,2%)
nasceu a termo (com uma IG média de 37,6%2,3
semanas), corroborando com a média encontrada
por estudos no Brasil e ao redor do mundo (37,9+2,5
semanas).™

Além disso, baseando-se em outros artigos, revisdo
sistemdtica que incluiu 357 criancas com HDC e seus
fatores de mortalidade, ndo houve associacédo da idade
gestacional com mortalidade.!

O peso ao nascer teve como média 2.807 g,
semelhante aos valores médios ou medianos de 2.500
g da literatura.” Ainda, embora a maioria apresentasse
peso adequado para idade gestacional (871%),
daqueles que se classificaram como PIG (5), apenas um
néo foi a ébito. Ao comparar com outros estudos, o pior
progndstico também esteve associado ao baixo peso ao
nascer, como publicado pela The Lancet Regional Health,
em significéncia na mortalidade de p<0,05.

Além da prematuridade, o valor do Apgar no 5°
min é importante fator de mau progndstico. Reuter et
al.’® avaliaram 70 prontudrios de pacientes com HDC,
e 14 tiveram o Apgar do 12 min <3; desses, 10 (71,5%)
morreram (p=0,03). Dezessete tiveram Apgar do 52 min
<, dos quais, 11 (65%) morreram (p=0,07). Barriére et
al. 19, encontraram 92 (81%) pacientes de um total de
114 nascidos vivos com HDC, que possuiram Apgar
do 52 min <6, dos quais 37 (40%) néo sobreviveram
(p=0,01). Os achados de Reuter et al. e Barriére et al.’®"
concordam com os nossos resultados, sugerindo que o
Apgar, especialmente o do 52 min de vida, pode ser bom
indicador do prognéstico na HDC.

A hipertensdo pulmonar foi prevalente em nosso
estudo, e se dd devido ao subdesenvolvimento da
vasculatura pulmonar, causada pela hipoplasia pulmonar
consequente & HDC. Com isso, a resisténcia vascular
pulmonar n&o consegue regredir aos niveis fisiolégicos
esperados apds o nascimento, resultando na hipertensao
pulmonar persistente neonatal (HPPN). Em seu estudo,
Lusk et al.2%, reportaram que em neonatos sauddveis, a
pressdo sistdlica da artéria pulmonar atinge menos de
2/3 da pressdo sistémica em até 24 h de vida, enquanto,
metade dos pacientes do seu estudo, que possuiam HDC,
sé atingiram esses valores com 3 semanas de idade,
justificando a prevaléncia da HPPN nessa populacdo. Em
nosso estudo, dos 39 pacientes avaliados, 20 (51,3%)
apresentaram hipertensdo pulmonar, destes, 11 (84,6%)
morreram. Com isso, a hipertensdo pulmonar se mostrou
importante preditor para a mortalidade (p=0,006).
Barriére et al.” avaliaram o Registro Nacional Francés

C

de HDC no ano de 2011, e dos 141 nascidos vivos, 114
apresentavam dados sobre HPPN, dos quais 63 (55%)
a desenvolveram nas primeiras 48 h de vida, e desses,
28 (44%) morreram, corroborando com os nimeros
encontrados em nosso estudo.

Dos pacientes analisados, 28 (71,8%) apresentaram
alguma anomalia cardiaca associada, 11 ndo tinham
nenhuma. Foi encontrada proporcdo mais elevada de
anomalias cardiacas em comparacdo a outros estudos,
como no estudo brasileiro de Reuter et al.’® onde 24,3%
tinham cardiopatias. Também mais frequente do que
quando comparados aos estudos internacionais de
Ria LC7, onde 27,5% de 139 pacientes apresentaram
anomalias cardiacas, no estudo de Graziano JN? que
entre 2.636 pacientes de 82 centros diferentes apenas
208 (10,6%) as tinham, e no estudo de Bojani¢ et al.?
onde 15,6% foram referidas com frequentes permanéncia
do ducto arterial e defeito do septo atrial.

Quanto & intervencdo cirlrgica e os indices de
sobrevida e mortalidade, sabe-se que a HDC segue
como um dos grandes desafios para neonatologistas
e cirurgides pedidtricos, podendo ser comprovado ao
analisarmos as mudancas no seu manejo ao longo dos
anos. Até final da década de 1980, acreditava-se que
HDC era emergéncia cirirgica, devendo ser corrigida
nas primeiras 48 h de vida, resultando em taxas de
mortalidade ao redor de 50%. Os primeiros relatos de
intervencdo cirdrgica mais tardia ocorreram em 1987
e 1988 trouxeram um novo raciocinio sobre o manejo
da HDC, reforcando a necessidade de estratégias de
cuidados respiratérios que evitassem a hiperdistensdo
pulmonar (“ventilacdo gentil”) encarando operacdo
como medida que deveria ser retardada apds terem sido
adotadas essas estratégias.

A abordagem cirirgica pode ser realizada de 2
maneiras principais, avialaparoscépicae aaberta, ambas
possuindo suas préprias indicacées e contraindicacdes,
porém ndo possuem idade ideal de abordagem. Os
dados obtidos mostraram ndo haver correlacdo entre o
Sbito pés-cirirgico e o tempo para abordagem (p=0,315)
que demonstra a ndo significdncia entre os dados; de
35 operacdes realizadas, 23 foram antes de 72 h de
vida e 12 apds. Os mesmos dados sdo observados
em literatura internacional, os quais ndo demonstram
diferencas significativas entre abordagem precoce e
tardia quando o paciente ndo estd com circulagdo
extracorpérea mostrando ndo haver momento ideal
para abordagem cirirgica, pois nGo hd necessariamente
beneficio imediato ao quadro. O presente estudo
mostrou dados semelhantes, nos quais a idade no
momento da operacdo n&o interfere no desfecho, tendo
importéncia a estabilizacdo pré-operatéria. A literatura
indica que, em pacientes sem necessidade de ECMO, a
operacdo geralmente ocorre entre 48-72 h desde que
o paciente esteja estdvel do ponto vista hemodindmico
e pulmonar.” Quando hé critérios para utilizacdo da
ECMO, a literatura indica haver melhor prognéstico
quando a operacdo é realizada antes de iniciar ou apds
a retirada do sistema, pois quando realizado durante o
uso da circulacdo extracorpérea hd maior ndmero de
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complicacdes durante e apds o procedimento, a mais
comum é o sangramento.??

Quanto & idade materna encontrada no presente
estudo, com mediana de 29,5 e 13% de mdes com idade
abaixo de 20 anos, coincidiu com os dados etdrios
préximos a outros estudos, como os de Long e Galindo
et al. 24, 25 que demonstraram mediana de 29 anos, e
16% com idade materna inferior a 20 anos.

O internamento apresentou diferentes valores de
tempo, sendo 36,2 dias de média. Malaquias et al. 15
encontraram média de 19,4 dias, valores diferentes do
nosso estudo.

Esse estudo teve 8 pacientes que usaram NO no
pré-operatério, todos eram portadores de hipertensdo
pulmonar e todos foram tratados com a dose de 20
ppm. NO inalatério promove vasodilatacdo pulmonar
seletiva e diminui o shunt direita-esquerda, sendo
usado como uma das principais terapéuticas para a
hipertensdo pulmonar, podendo diminuir a oxigenacdo
por membrana com circulacdo extracorpérea.™ Desses
8, 5 morreram (62,5%). Como demonstrado nos estudos
de Van den Hout et al.?* mesmo NO sendo uma das
terapéuticas mais aceitas, em torno de 30% dos pacientes
ndo respondem a ela. O uso dele inalatério continua
sendo tema controverso, muito efetivo em alguns casos
e ndo sendo em outros. Faz-se assim necessdrio mais
estudos sobre o tema.?”

Reavaliacdo pés-alta hospitalar

Com relacdo & alta pds-hospitalar, é demonstrado
na literatura que pode haver comprometimento em
diversos 6rgdos e sistemas. Em nosso estudo, as varidveis
que apresentaram, de fato, comprometimento estdo
relacionadas ao aparelho pulmonar, & dismotilidade
esofdgica, ao desenvolvimento neuropsicomotor e &
evolucdo pdndero-estatural.

No tocante ao aparelho pulmonar, embora a
hipertensdo pulmonar possa persistirao longo dainfancia,
tem-se demonstrado resolucdo ecocardiogréfica em
muitos pacientes.” Ainda, a HDC estd relacionada com
maior uso de broncodilatadores inalatérios ao longo da
vida ou as consultas relacionadas & asma?®, fato que
também se observou em nosso estudo, em que 27,3%
dos pacientes apresentaram broncoespasmo, e apenas
3 deles n&o receberam o diagnéstico de asma.

A doenca do refluxo gastroesofdgico (DRGE) também
contribui negativamente no progndstico desses pacientes; a
dismotilidade esofdgica ou auséncia de cura diafragmdtica
sdo fatores de risco para essa populacdo. Em revisdo
sistemdtica, em que se estudou a prevaléncia de DRGE na
populacdo, pdde-se notar que afetou cerca de 50% dos
pacientes com HDC e em 35% persistiv apds um ano®. No
entanto, neste estudo esse valor foi menos significativo, j&
que da amostra apenas 3% apresentou DRGE.

Quanto ao desenvolvimento neuropsicomotor e
marcos do desenvolvimento, em nosso estudo houve
3% com atraso na linguagem e 9% com atraso
de aprendizagem em seguimento multidisciplinar.
Hollinger e Buchmiller" descreveram que pacientes
submetidos & ECMO, longitudinalmente possuem
comprometimento dificuldades

C

maior neuroldgico,

comportamentais e algum grau de deficiéncia motora.
Contudo, as pontuacdes de qualidade de vida desses
foram semelhantes as dos seus pares saudaveis, embora
haja obstéculo com déficit de atencdo, aprendizagem e
problemas auditivos.

Por fim, em relacdo ao desenvolvimento péndero-
estatural, na andlise realizada 15% esteve abaixo da
curva de peso e estatura da OMS (entre percentil 15 e
50); no entanto, mais da metade (60%) no percentil 50.
Ao comparar com um estudo observacional retrospectivo
multicéntrico de Nagata et al.*° com 228 pacientes, teve-
se déficit de crescimento em 22,7%, sendo que o peso
corporal entre 1,5 e 3 anos de idade melhorou em casos
de retardo de crescimento; concluiu-se que embora
alguns pacientes possam evoluir com desnutricdo crénica
em detrimento da aguda, o manejo agressivo desta Gltima
pode contribuir para melhor prognéstico no crescimento
daqueles com HDC.

CONCLUSAO

HDC mostrou-se mais prevalente no sexo masculino,
em recém-nascidos a termo, com peso adequado
para idade gestacional, e com defeito & esquerda.
Aqueles que necessitaram drogas vasoativas, e os
com hipertensdo pulmonar tiveram piores desfechos.
Quanto ao momento em que o procedimento cirirgico
foi realizado, a mortalidade néo diferiu entre os grupos,
mas os que foram oprados tiveram melhores desfechos.
Na reavaliacéo pés-alta hospitalar, péde-se inferir bom
progndstico em curto prazo.
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