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Introducao

O

Defeito postero-lateral do diafragma

Em 1946 Gross reportou o 12 caso de reparacao de sucesso

Um desafio na Cirurgia Pediatrica

largo espectro da patologia
pequeno volume de doentes
Significativa mortalidade e morbilidade

Sobrevivéncia actual — 50-60%

Avancos mais recentes tém sido nas terapéuticas nao cirurgicas




Epidemiologia

O

Incidéncia 1 em 2000-5000 nascimentos
1/3 sao nados-mortos

HD isolada
predomina sexo masculino
Menos na raga negra
80% sao unilaterais esquerdas

Defeitos bilaterais raros e associados a outras anomalias major;

Hernia dta pior progndstico




Fundamentos Genéticos

Risco familiar 12 grau- 2%
Varios genes e defeitos cromossomicos identificados
Varios sindromes associados ( 50)-S. Fryns, Donnai-Barrow

Todos os tipos de transmissao

HD como defeito isolado ( 43,7% )
Hipoplasia pulmonar
SeqUEIaS Mal-rotacao intestinal
Ducto Art.patente e malf.cardiacas

HD associado com outras anomalias nao relacionadas ( 7.1%)
Ocorrem em 40-60% dos casos

Se diagnostico pré-natal> amniocentese e cariotipagem e analise
cromossomica ( 20%) é mandatorio




Embriologia

Embriologia pouco esclarecida

Inicio- 42 semana

Fusao 4 componentes
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Patogénese

O

Anormal desenvolvimento do diafragma:
defeito de fusao das Membranas PL-peritoneais
Desenvolvimento da prega pleuroperitoneal
Desenvolvimento anormal da lamina mesenquimal pds-hepatica

Hipoplasia pulmonar
J das ramificacOes respiratoérias e alt. estruturais alveolares e vasculares
(bilateral), { surfactante.
1-Teoria tradicional: consequéncia da compressao direta pelas estruturas
herniarias
2-Teoria: hipoplasia ocorre previamente a herniacao visceral

3-Teoria mais aceite: hipotese “duplo hit”




Diagnostico Pré-Natal

O

Ecografia — 50-60% das gravidezes
(242 semana)

Nao ha indicadores de progndstico
independentes

Combinacao: LHR* e herniacao
hepatica—>60% mortalidade
RMI uso recente
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Apresentacao clinica

Beneficio na gestacao prolongada; P.Vaginal vs cst

Stress respiratorio- imediato, 24-48H ou mesmo ao fim de anos de vida
(2%), (20% pos-neonatal)

Exame Obj: Rx torax Diagndstico diferencial

* SNG p/ localizar C. e Malformacgdes quisticas
Gastrica adenomatosas

e Sinais de Herniacao e Sequestracoes
podem nao haver pulmonares

e Abdémen com pouco e Quistos
gas broncopulmonares

e Compressio lobar: pode quistos neurogenicos
ser o Unico sinal! e Teratomas quisticos

Manifestacoes tardias: Infeccoes pulmonares cronicas, obstrucao
intestinal ou volvo = melhor progndstico




Tratamento Médico

O)

Ressuscitacao e estabilizacao pos-natal

Ventilacao Mecanica

EOT; s/mascara

Sa02 preductal > 85%;
hipercarbia permissiva
Estratégias ventilatorias:
PIP (<25 cm H20);

Ventilacao oscilataria de alta
frequéncia

Outros Agentes

Sem beneficio comprovado
(ndo recomendado)
Surfactante
NO
Sildenafil

bonsentan

ECMO

HDC- % de todas as criancas
que utilizam p/ IR( 30% vao
precisar)

Piores resultados HDC
Indicacao: faléncia
terapéutica

Beneficio sobrevivéncia 67%
( 80% sem)

Mortalidade superior se
cirurgia durante ECMO
(50%) vs apos ECMO( 17%)

NAO E CONSENSUAL




Tratamento Cirurgico

O

Tempo de decisao cirurgica é controverso e cirurgiao-dependente

Tendéncia no adiamento do tempo cirurgico ( piora a compliance
pulmonar*

Estudos comparativos — sem diferenca na mortalidade ou uso de
ECMO

Muitas instituicdes tém reportado melhoria na sobrevivéncia

Consensual apds estabilizacao cardiopulmonar ( Ecocardiogramal)

alguns apos resolucao de HT pulmonar mas antes de descanalizar
ECMO

Apos descanalizar ECMO-mas em VM convencional

Pode ocorrer segunda necessidade de ECMO pds-cirurgia
(sobrevivencia-50%)




Tratamento cirurgico

Incisdo: sub-costal no lado ipsilateral vs abordagem toracica (<10% )
Reducao de 6rgaos- baco! Saco herniario-20% casos

Inspecao toracica e abdominal - sequestracdes pulmonares
Dimensao do defeito:

Pequeno- encerramento 19
Grande- encerramento interposto

, . e Recorréncia de 50% ( forma de
Retalho protésico conell)

PTFE/ Gore-Tex e Mais obstrucdo intestinal?
e Deformacao toracica

\

] Te N olle R 1ain=14[se M * Menos aderente aos tecidos,
Surgisis/ SIS ou menos obstrucdo? Estudo: semelhantes

* Cresce com o crescimento da Anci
Alloderm crianca recorrenmas/ taxas de
obstruc¢ao intestinal




Tratamento Cirurgico

O

Retalho Muscular- obliquo int., tranverso, serrado anterior, grande dorsal.

Técnicas recentes: grande dorsal com micro-neural anastomose
toracodorsal e frenico- ( sem movimentos paradoxais)

Tubo toracostomia pos operatoria-Nao recomendado
Excepto ECMO, quilotorax, compromisso hemodinamico por liquido pleural
Sob selante liquido vs succao.

Encerramento abdominal
Encerramento temporario- pele, silo protésico, abdominoplastia

ECMO- complicacdes hemorragicas (fibrina, trombina, ac.aminocaproico)

Cirurgia min. Invasiva- seleccao criteriosa®, sem beneficio comprovado
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Prognostico

Muito variavel

Pulmonar

Boa fun¢ao pulmonar em 50-70% sobreviventes
Doenca pulmonar crénica ( rest/ obst), inf. Resp.
Pior prognostico: necessidade de ECMO e retalho
Radiografia toracica normal

Neurologico
Sequelas neurodesenvolvimento

Surdez sensorio-neural sequela comum.

€]

RGE, volvo, osbtrucao intestinal por aderéncia ( 25%)

Muscoloesquelético

Defomidades toracicas/escoliose=> maioria
assintomaticos s/ nec. Cirurgica



Novas intervencoes

O

Recuo na cirurgia fetal por maus resultados
Compressao veia umbilical

Estudo randomizado nao demostrou beneficio vs tratamento pos-natal

Oclusao traqueal endoscopico- FETO
Sem necessidade de laparotomia e anestesia geral.
entre 24 e 28 semanas, e desinssuflado as 34 semanas
Mostraram beneficio para alto risco ( LHR<1)-> sobrevivéncia 50%
Sem recomendacao universal por falta de estudos

Administracao de corticoides durante a gestacao

Sem beneficio comprovado
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