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Resumo

Introducgdo: A hérnia diafragmatica congénita € a falha do fechamento embrionario do
musculo diafragmético, resultando em um defeito de continuidade, com potencial
migracdo de estruturas abdominais em formacao para cavidade toracica e representa
8% das principais anomalias congénitas, cuja mortalidade é elevada. Objetivo:
Descrever e analisar o progndstico de recém-nascidos no primeiro ano de vida com
diagndstico de hérnia diafragmatica congénita admitidos entre os anos de 2005 a 2015
na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal do Instituto Nacional da Saude da Mulher,
da Crianca e do Adolescente. Método: Esta pesquisa foi uma coorte retrospectiva, a
populacdo do estudo foi composta por analise documental de prontuarios de 129
recém-nascidos com diagnéstico de hérnia diafragmatica congénita. Foram analisados
os fatores progndsticos onde as variaveis de exposicdo do pré-natal, parto e pos-
natais foram associadas ao 6bito do recém-nascido, foi calculada a odds ratio e o
intervalo de confianga (IC95%) para todas as variaveis estudadas. Foram utilizados os
testes de qui-quadrado para a analise das variaveis categoricas e o teste T Student
para a andlise as variaveis continuas, permanecendo significativas as variaveis que
apresentarem o p <0,05. Resultados: Foram incluidos no estudo 129 recém-nascidos,
internados no IFF no periodo de Janeiro/2005 a Dezembro/2015. Dos 142 recém-
nascidos, 13 foram excluidos, sendo analisados 129 casos, destes 79 pacientes
foram a 6bito, 50 sobreviveram e 33 tinham outras malformagfes associadas. Foram
analisadas 19 variaveis continuas e 47 variaveis dicotdbmicas ap6s associagdo com o
6bito do recém-nascido, os fatores prognosticos que permaneceram significativos
foram volume de liquido amniético-polidramnia(p:0,001), manobras de PCR na sala de
parto (OR:2,528, p:0,000), apgar no primeiro minuto < 7(OR: 0,136, p:0,000), apgar no
quinto minuto < 7 (OR:0,213, p:0,000), IG do inicio do pré-natal (p:0,000), IG do
diagndstico de HDC (p:0,004), peso em gramas do RN ao nascimento (p:0,059), pH da
primeira gasometria (p:0,000), pCO2 da primeira gasometria (p:0,000), hipoplasia
pulmonar (OR: 3,074, p:0,000), PAP (p:0,031), sepse confirmada (OR: 0,346, p:0,017),
uso de aminas pré-operatérias (OR: 2,881, p:0,000), uso de aminas poOs-operatorias
(OR:0,671, p:0,015), transfuséo po6s-operatéria (OR: 0,591, p:0,010), oxido nitrico e os
dias de uso (OR:1,739, p:0,000), presenca de refluxo gastroesofagico (OR: 2,158,
p:0,008), GTT (OR: 0,309, p:0,013), Nissen (OR: 0,346, P:0,027), uso de PICC (OR:
0,293, p:0,000), correcdo cirargica poés-natal (OR: 0,351, p:0,000), idade da
reoperacdo em meses (p:0,005) e a presenca de hérnia de intestino (OR: 0,615,
p:0,001), os demais fatores analisados, embora numericamente sugerissem
relevancia, ndo foram estatisticamente significativos. Conclusdo: Em nossa populacéo
de estudo os fatores antenatais desfavoraveis foram volume de liquido amnidtico-
polidramnia, manobras de PCR na sala de parto, apgar no primeiro e quinto minuto <
7, 1G do inicio do pré-natal, IG do diagnostico de HDC, peso em gramas do recém
nascido ao nascimento, pH e pCO2 da primeira gasometria. Os fatores pos-natais
desfavoraveis foram hipoplasia pulmonar, PAP, sepse confirmada, uso de aminas pré-
operatdrias, uso de aminas pés-operatérias, transfusdo pos-operatéria, oxido nitrico e
os dias de uso, presenga de refluxo gastroesofagico, GTT, Nissen, uso de PICC e a
presenca de hérnia de intestino.

Palavras Chaves: Hérnias diafragméticas congénitas, Prognostico, Anormalidades
Congénitas, Recém-nascido



Abstract

Introduction: Congenital diaphragmatic hernia is the failure of the embryonic close of
the diaphragmatic muscle, resulting in a defect of continuity, with potential migration of
abdominal structures in formation to the thoracic cavity and represents 8% of the main
congenital anomalies, whose mortality is high. Objective: Describe and analyze the
prognostic neonates with congenital diaphragmatic hernia admitted between 2005 and
2015 at the Neonatal Intensive Care of the National Institute of Women's, Children's
and Adolescents' Health. Method: This study was a retrospective cohort, study
population consisted of documentary analysis of medical records of 129 neonates with
congenital diaphragmatic hernia. We analyzed the prognostic factors where the
exposure variables were associated with the newborn death (outcome variable), the
odds ratio and the confidence intervals (Cl 95%l) were calculated for all variables
studied. The chi-square test was used to analyze the categorical variables and the
Student's t-test was used to analyze the continual variables. The variables remaining
significant that present the p <0.05. Results: The study included 129 newborns
admitted to the IFF from January / 2005 to December / 2015. The 142 newborns, 13
were excluded and 129 cases were analyzed, of these 79 patients died, 50 survived
and 33 had other associated malformations. We analyzed 19 continuous variables and
47 dichotomous variables after association with the death of the newborn, the
unfavorable prognostic factors that remained significant were amniotic fluid —
polyhydramnios (p:0,001), PCR maneuvers in the delivery room (OR: 2,528, p:0,000),
apgar at the first minute <7 (OR: 0,136, p:0,000),apgar at the fifth minute < 7 (OR:
0,213, p:0,000), the gestacional age at the beginning of the prenatal period (p:0,001),
gestacional age of the diagnosis of congenital diaphragmatic hérnia (p:0,004), weight in
grams of the newborn at birth (p:0,059), pH of the first blood gas (p:0,000), pCO2 of the
first blood gas (p:0,000), pulmonar hypoplasia (OR: 3,074, p:0,000), PAP pulmonary
artery pressure (p:0,031), sepsis (OR: 0,346, p:0,017), preoperative amines (OR: 2,881
p:0,000), postoperative amines (OR: 0,671, p:0,015), postoperative transfusion
(OR:0,591, p:0,01), nitric oxide and days of use (OR: 1,739, p:0,000), presence of
gastroesophageal reflux (OR: 2,158, p:0,008), GTT (OR: 0,309, p:0,013), Nissen (OR:
0,346, p:0,027), use of PICC (OR: 0,293, p:0,000), postnatal surgical correction (OR:
0,351, p:0,000), age of reoperation in months (p:0,005) and herniation of the intestine
(OR: 0,615, p: 0,001), the other factors analyzed, although numerically suggesting
relevance, were not statistically significant. Conclusion: In our study population,
unfavorable antenatal factors were amniotic fluid — polyhydramnios, PCR maneuvers in
the delivery room, apagar at the first minute <7,apgar at the fifth minute < 7, the
gestacional age at the beginning of the prenatal period, gestacional age of the
diagnosis of congenital diaphragmatic hérnia, weight in grams of the newborn at birth,
pH of the first blood gas, pCO2 of the first blood gas. The unfavorable postnatal factors
were pulmonar hypoplasia, PAP pulmonary artery pressure, sepsis, preoperative
amines, postoperative amines, postoperative transfusion, nitric oxide and days of use,
presence of gastroesophageal reflux, GTT, Nissen, use of PICC and herniation of the
intestine.

Keywords: Congenital Diaphragmatic hernia, prognostic, congenital anomalies,
newborn.
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Capitulo 1
1 - Introducgéo

Durante a execugédo das atividades na Unidade de Terapia Intensiva
Neonatal me sensibilizei com os recém-nascidos com diagnéstico de hérnia
diafragmatica que geralmente sdo os casos mais graves e que demandam o
maior nimero de procedimentos e cuidados de alta complexidade envolvendo
toda a equipe que se dedica para a busca e manutencdo da estabilidade
hemodinamica do recém-nascido.

A hérnia diafragmética congénita (HDC) estd associada a uma falha na
fusdo das membranas pleuroperitoneiais caudais que formam o diafragma,
resultando em um defeito de continuidade, com potencial migracdo de parte do
intestino e de outras visceras que passam para o térax empurrando os pulmdes
e 0 coracdo para uma posicdo anterior, desencadeando a compressdo dos
pulmdes causando, assim, o hipodesenvolvimento pulmonar. (1,2)

No contexto da HDC, as visceras abdominais podem se mover
livremente através do defeito, podendo se encontrar na cavidade toracica
guando a crianca esta deitada ou na cavidade abdominal quando a crianca €
colocada na posicao vertical. A maioria das criangas que nascem com HDC
vao a Obito, ndo por causa de um defeito no diafragma ou das visceras no
térax, mas porque os pulmdes sao hipoplasicos por terem sido comprimidos
durante o desenvolvimento. (2)

O defeito congénito no diafragma pode estar no hiato esofagico (hiatal),
adjacente ao hiato (paraesofagico), retroesternal (Morgagni) ou péstero-lateral

(Bochdalek) e apesar de todos esses defeitos serem congénitos, o termo
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hérnia diafragmatica congénita (HDC) tornou-se sindnimo da herniacdo atraves
do forame poéstero-lateral de Bochdalek. O foramen de Bochdalek costuma
ocorrer do lado esquerdo e envolve principalmente o intestino delgado,
estbmago e o intestino grosso. Este tipo de hérnia diafragméatica corresponde a
85-90% dos casos. (1-3)

A hérnia diafragmética congénita de Morgagni representa de 8% a 21%
dos casos e é descrita como um defeito anterior que acomete o lado direito do
torax, apresentando com frequéncia a herniacdo hepatica. (1)

De acordo com a OMS, a hérnia diafragmatica constitui 8% das
principais anomalias congénitas e a incidéncia € de 1:2500 a 1:4000 nascidos
vivos, ocorre frequentemente no sexo masculino e a mortalidade € elevada na
maioria dos centros médicos. Em paises desenvolvidos séo citadas taxas entre
10 e 30% e, em paises em desenvolvimento, os valores atingem 80%. (4)

Em 2013 aproximadamente 276.000 bebé&s morreram nas primeiras
quatro semanas de vida por anomalias congénitas no mundo. As anomalias
congénitas podem resultar em incapacidade, a longo prazo, com impactos
significativos sobre os individuos, as familias, os sistemas de cuidados de
saude e as sociedades.(4)

Segundo informacdes contidas no DATASUS, no Brasil a mortalidade no
ano de 2014 referente ao capitulo CID 10 XVII Malformac¢des congénitas
deformidade e anomalias cromossOmicas, na faixa etaria menor que 1 ano foi
de 8.376 e no Rio de Janeiro foi de 634 casos. (6)

Em relagéo aos casos de hérnia diafragmatica no ano de 2014, na faixa

etaria de menores de 1 ano foram de 1.011 casos no Brasil e 85 casos
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registrados no estado do Rio de Janeiro, segundo as informacgdes que constam
no grupo de outras malformacgdes congénitas do DATASUS. (6)

Dentre os nascidos vivos no ano de 2014 foram registrados 200 casos
no CID outras malformag8es congénitas, sendo 87 casos no municipio de Rio
de Janeiro. (6)

Avancos tecnoldgicos nos ultimos 30 anos envolvendo diagnostico pré-
natal, intervencdo fetal, manejo clinico e cirlrgico neonatal tem mudado a
sobrevivéncia dos recém-nascidos com HDC. A evolucdo histérica desses
avancos ajuda a compreender o esfor¢co na busca de melhores resultados para
correcao desse defeito muitas vezes fatal. (7)

Neste sentido, vale ressaltar que o diagndstico pré-natal de hérnia
diafragmética congénita precoce, possibilita a realizacdo do aconselhamento
familiar para orientagdo quanto as opc¢des de tratamento e para que seja
exposto a expectativa quanto ao problema vivenciado e a possivel
transferéncia para centros especializados caso seja necessario. (1,7)

O diagnostico pré-natal da HDC feito pela ultrassonografia (US) também
possibilita a terapéutica intrauterina por meio da ocluséo traqueal, que possui a
finalidade de aumentar a pressdo broncoalveolar, os critérios especificos para
selecdo dos pacientes para realizacdo deste procedimento sdo a idade
gestacional, 6rgao herniado e as relacdes entre o pulméo e a cabeca. (8)

Caso seja indicada a conduta expectante, apds 0 nascimento o recém-
nascido com HDC apresentara um colapso respiratorio grave nas primeiras 24
horas e os avancos tecnoldgicos sdo cruciais para manter a estabilidade
hemodinamica do recém-nascido até que seja possivel a realizacdo do reparo

cirargico. (9)
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O tratamento consiste na disponibilidade de oxigenacédo, neste sentido
cabe observar que no Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianca e do
adolescente Fernandes Figueira que é um centro de referéncia no tratamento
da HDC, ndo ha oxigenacdo por membrana extracorpérea (ECMO), relatada
em varias literaturas internacionais como essencial para a sobrevivéncia do
recém-nascido. Porém o IFF possui muitos recursos tecnolégicos que também
estdo disponiveis em outros paises como o VAF (ventilacdo de alta frequéncia)
e a VM (ventilagdo mecénica) além do CPAP convencional, ciclado e oxy
hood, sendo assim, € essencial identificarmos o progndéstico dos recém
nascidos com hérnia diafragmatica desta instituigcao.

ApoGs analise criteriosa dos bancos de dados bibliograficos nacionais,
concluiu-se que, no Brasil, existem poucas pesquisas semelhantes a descrita
nesta dissertacdo. Por meio desta pesquisa, foi avaliado o prognésticos dos

recém-nascidos com diagndéstico de hérnia diafragmatica congénita internados

na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal do IFF.

Objeto do Estudo
O prognéstico de recém-nascidos com diagnéstico de hérnia diafragmatica

congeénita.

Justificativa
A prevaléncia da hérnia diafragmatica congénita vem aumentando nos
altimos anos, junto com as demais anomalias congénitas que correspondem a
quinta causa de mortalidade no periodo neonatal no mundo segundo a

OMS.(4)
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No Brasil, a hérnia diafragmatica afeta cerca de um em cada 2.500
bebés, sendo em sua grande maioria diagnosticada durante a gravidez na
realizagdo de um exame rotineiro de ultrassom. Os casos nao diagnosticados
neste periodo sdo facilmente identificados apdés o nascimento, devido a
hipoplasia pulmonar. (10)

Nos ultimos 10 anos foram atendidos no Instituto Nacional da Mulher, da
Crianca e do Adolescente Fernandes Figueira, 142 casos de hérnia
diafragmatica, destes 129 foram internados na UTI Neonatal, sendo que um
total de 79 recém-nascidos foram a 6bito e 50 sobreviveram.

O Instituto Nacional da Mulher, da Crianca e do Adolescente Fernandes
Figueira € um centro de referencia na tratamento de recém-nascidos com
hérnia diafragmatica e possui tecnologias para o atendimento aos recém-
nascidos é importante conhecer os fatores prognésticos através da analise
retrospectiva dos prontudrios, visando desvelar cada caso.

Procura-se com esta pesquisa verificar, portanto, quais sdo as variaveis
clinicas relacionadas ao bom prognéstico dos recém-nascidos com hérnia
diafragméatica congénita e as variaveis relacionadas ao 6bito do recém-nascido
que influenciam na sobrevida o que pode possibilitar o ajuste de condutas de

forma a proporcionar uma sobrevida sem sequela.

Objetivos
Objetivo Geral
Descrever e analisar o prognostico perinatal de recém-nascidos com

diagnostico de hérnia diafragmatica congénita admitidos entre os anos de 2005
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a 2015 na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal do Instituto Nacional da

Saude da Mulher, da Crianca e do Adolescente.

Objetivos Especificos
e Identificar os fatores progndésticos antenatais, dados referentes a
internacdo e estabilizacdo pré-operatoria, dados cirdrgicos e pos-
operatorios de recém-nascidos com diagnéstico de hérnia diafragmatica
congeénita;
e Estimar o percentual de vida em um ano dos recém-nascidos com
diagndstico de hérnia diafragmatica congénita;
e Descrever a morbidade sem sequela ap6s o procedimento cirdrgico pos-
natal dos recém-nascidos com diagnostico de hérnia diafragmética

congeénita.

Hipotese

Os fatores pré-natais, do parto e do periodo pés-natal estdo associados

ao progndéstico de recém-nascidos com diagnostico de hérnia diafragméatica

congeénita.
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1.1 - Referencial Teérico

Aspectos conceituais da Hérnia Diafragmatica

A hérnia diafragmatica € o resultado do defeito congénito por uma
auséncia de desenvolvimento de parte ou da totalidade de uma hemicupula
diafragmatica causando a herniacdo do conteudo abdominal para dentro da
cavidade toracica. (9)

O diafragma é um septo musculotendinoso formado entre a quarta e a
oitava semanas de vida intrauterina, a partir da fusdo de quatro componentes
embrionarios: 0 septo transverso, as membranas pleuroperitoneais, o
mesentério dorsal do esdfago e a invasdo muscular a partir das paredes
laterais do corpo que separam as cavidades toracica e abdominal. (3,9)

A sintomatologia e o prognéstico dependem da localizacdo do defeito
sendo a mais comum a postero-lateral (Bochdalek) que foi descrita em 1848
pelo anatomista Vincent Bochdalek, e correspondem de 85 a 90% dos casos,
sendo que, 80% destas sao do lado esquerdo, 15% do lado direito e menos de
5% sao bilaterais (habitualmente fatais) e ha uma incidéncia levemente
superior no sexo masculino. (2)

As hérnias retroesternais de Morgagni representam apenas 1 a 2% das
hérnias diafragmaticas e foram descritas pela primeira vez em 1769 pelo
anatomista Giovani Morgagni, resultam de um defeito no segmento anterior que

ocorre quando a fuséo entre os elementos esternal e costal do diafragma néo €
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completa, frequentemente apresentam um saco herniario e ocorrem em mais
de 90% dos casos a direita. (3,9)

As hérnias do hiato esofégico resultam do alargamento excessivo do
hiato esofagico podendo levar a passagem do estdmago para a cavidade
toracica. (3)

A hérnia diafragmatica corresponde 8% das malformac¢des congénitas,
com uma incidéncia neonatal de cerca de 1:3000 a 1:5000 casos, e com uma
incidéncia pré-natal de 1:2000 casos. A frequéncia em ambos os sexos € igual,
ndo havendo predilecdo por raca ou area geogréfica e a maioria dos casos sdo
esporadicos. (3,9)

A hérnia diafragmética foi identificada como uma caracteristica rara em
criancas nascidas de maes diabéticas. Os relatos de ocorréncia de hérnia
diafragmética em gémeos, irmaos e filhos sdo esporadicos, porém o risco de
recorréncia da hérnia diafragmética congénita, na auséncia de uma historia
familiar é abaixo de 2% e o modo de heranca autossémico recessivo foi
sugerido em familias com agenesia completa do diafragma. (11)

Familias de recém-nascidos com diagnéstico de hérnia diafragmatica
congénita tem padrdes de heranca autossémicas dominantes ligadas ao X. H&
fortes indicios de que a hérnia diafragmatica seja geneticamente heterogénea e
causada por mutacdes em genes diferentes e aberracbes cromossémicas
recorrentes. (11)

A presenca de anomalias associadas a hérnia diafragmatica congénita
frequente, afetando cerca de 30 a 70% dos fetos e 40% dos nascidos vivos, ja
as anomalias associadas foram reconhecidas em 20-30% dos nascidos vivos e

incluem lesdes do sistema nervoso central, atresias esofagicas, onfalocele,
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lesbes cardiovasculares e sindromes como a trissomia do 21, as sindromes
letais da trissomia do 13, trissomia do 18, Fryn, Brachmann-de Lange e
Pallister-Killian, sindrome de Turner, a delecdo do cromossoma 8, a
translocacao equilibrada do 5q; 9p, entre outras cromossomopatias. (11,12)

As anomalias estruturais mais frequentes sao as cardiovasculares e as
anomalias mais frequentes sdo a persisténcia do canal arterial, defeitos do
septo ventricular, Tetralogia de Fallot e a hipoplasia cardiaca. As Malformacdes
do aparelho geniturinario correspondem a 23% dos casos, as malformacdes do
sistema gastrointestinal correspondem a 14% e as do sistema nervoso central
correspondem a 10%. Estes defeitos congénitos adicionais muitas vezes

ocorrem na auséncia de uma sindrome reconhecivel. (11)

Fisiopatologia e Manifestagdes clinicas

Os pulmdes das criancas com hérnia diafragmética sédo frequentemente
hipoplasicos devido a falta de espaco para seu desenvolvimento normal, o
crescimento brénquico é interrompido em decorréncia da herniacao visceral e o
namero de ramos brénquicos, fica reduzido. (3,13)

A gravidade do desenvolvimento pulmonar depende de quando e em
gue extensado as visceras abdominais fizeram a hérnia dentro do torax, isto €&,
da cronologia e do grau de compressao dos pulmdes. O efeito sobre o pulméo
ipsilateral (do mesmo lado) é maior, mas o pulm&o contralateral também

mostra alteracdes morfologicas. (14)
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Observa-se também uma reducdo no total de ramos arteriais e um
aumento do mausculo liso das artérias pulmonares, tanto por extensdo em
direcdo as periferias, quanto na espessura. (14)

A hipertrofia da parede das pequenas artérias pulmonares provoca um
aumento da resisténcia vascular pulmonar e condiciona a hiper-reatividade
arteriolar, levando ao aparecimento da hipertensao pulmonar e da persisténcia
da circulagéo fetal, com manutencdo do shunt direito-esquerdo via foramen
oval e canal arterial, ap6s o nascimento. (15,16)

Nesta condicao clinica a hipertenséo pulmonar é evidente e ela também
pode ser tardia. A hipertensdo pulmonar tardia ocorre semanas ou meses apos
0 nascimento e €é cada vez mais reconhecida nessa populagdo, e
anormalidades vasculares pulmonares sdo descobertas apdés meses ou anos
depois do nascimento. (10,15,17)

Nas ultimas décadas, avancos na terapia da hipertensao pulmonar
primaria (HPP) do recém-nascido, tais como ventilagdo com hipercapnia
permissiva, ventilacdo por oscilacdo de alta frequéncia (VAF), uso de éxido
nitrico (ON) como vasodilatador pulmonar seletivo e oxigenagdo com
membrana extracorpérea (ECMO) foram incorporados ao tratamento e 0s
niveis de resisténcia vascular pulmonar podem ser determinados pela medicao
da artéria pulmonar ou pela ecocardiografia. (12,15,18)

O oxido nitrico também pode fazer a vasodilatacdo pulmonar seletiva
com ventilagcdo mecanica e fornecer a melhoria da oxigenacdo (baixando a
resisténcia vascular pulmonar e diminuindo o shunt extrapulmonar da direita
para a esquerda), sem o potencial efeito adverso da ventilagdo de volume

corrente no pulmao hipoplasico. (15)
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Vale ressaltar que a ECMO né&o estd disponivel para a maioria das
unidades de terapia intensiva neonatal do Brasil, sendo assim, as préaticas mais

comuns envolvem o uso de VAF, IMV e ON para o tratamento.

Cirurgia pdés-natal e o Prognostico

O reparo cirurgico vem gradualmente mudando deixando de ser
procedimento de emergéncia passando a ser adotada uma politica de
estabilizacdo usando uma variedade de estratégias ventilatorias antes da
operagao, entretanto, continua a ser controverso o beneficio de se adiar a
cirurgia. (19)

Uma recente revisdo sistematica na Cochrane sobre os efeitos tardios
da correcao cirtrgica (definido como mais do que 24 horas de vida) em relacéo
ao reparo imediato (definido como nas primeiras 24 horas apés 0 nascimento)
concluiu que, a recomendacao atual deve ser a adocdo de uma abordagem
conservadora de atraso do reparo cirtrgico da hérnia diafragméatica até que o
recém-nascido se estabilize do ponto de vista hemodindmico e respiratorio.
(19)

Alguns autores relataram um aumento na taxa de sobrevivéncia de 47%
- entre 58 criangcas operadas com a politica convencional de cirurgia de
emergéncia -, para 71 % entre 86 criancas tratadas com cirurgia postergada.
(17,20,21)

A maior parte das corre¢cdes das hérnias diafragmaticas realiza-se por
meio de abordagens abdominais. Uma exposi¢ao subcostal permite a reducao

de visceras abdominais presentes no térax ipsilateral e apés a reducédo das



22

visceras herniadas para fora da cavidade toracica, nenhum esforco deve ser
feito para expandir o pulméo ipsilateral. Como prevencao para que ndo haja
desvio mediastinal rapido e hiperinflacdo dos pulmdes hipoplasicos, nenhum
dreno toracico profilatico ipsilateral é inserido. (3,17,20,22)

O mediastino gradualmente se desvia para o lado ipsilateral, levando
para isso varios dias, até mesmo semanas. A despeito desse lento progresso,
a maior parte das criangas pode ser desmamada do respirador e extubada em
uns poucos dias apds a correcao cirargica. Todos os bebés sdo transferidos
para um regime de pressdo positiva continua nasal (CPAP) e entdo
desmamados, tendo como base a avaliagdo clinica do esfor¢o respiratorio.
(17,20,23)

Os grandes defeitos da hérnia diafragmatica sao reparados tipicamente
usando remendos bioldgico ou sintético. Cerca de metade de todos os reparos
vao exigir algum tipo de reoperacao, que € um fator de risco significativo para
herniacdo diafragméatica recorrente. Técnicas usando tecido aut6logo, para
consertar defeitos grandes tém sido descritos. Duas séries recentes tém
avaliado a durabilidade destas técnicas em compara¢do com Vvarios remendos
biolégicos e protético. (16,17,21,24)

Sendo assim, a reparacao cirargica pés-natal da hérnia diafragmatica é
geralmente adiada até que haja uma estabilidade fisiologica e uma melhora da

hipertenséao pulmonar.
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1.2 - Detalhamento Metodolégico

Descricdo do estudo: Tendo como base o0s pressupostos teoricos
expostos anteriormente, optou-se pela pesquisa quantitativa de natureza

analitica para consecucédo dos objetivos propostos.

Cenario do Estudo: O presente estudo foi desenvolvido em um
hospital Federal no bairro do Flamengo, localizado na regido metropolitana do
Rio de janeiro. Este hospital atende a usuarios da rede publica de salde e o
agendamento das consultas é realizado através do Sisreg, sistema online que

integra a rede basica e as unidades de saude da familia & unidade hospitalar.

Populacédo do estudo: A populacdo do estudo foi composta por anélise
documental de prontuarios de recém-natos com diagnostico de hérnia

diafragmatica congénita.

Amostragem: Trata-se de uma amostragem por conveniéncia.

Critérios de Inclusao e excluséo
Critérios de Inclusdo: Recém-nascidos internados na UTI Neonatal com
diagndstico de hérnia diafragmatica congénita durante os anos de 2005 a 2015;
Neomortos com diagnéstico de hérnia diafragmatica internados na Unidade de
Terapia Intensiva Neonatal.
Critério de Exclusao: Recém- nascidos transferidos ou internados somente

para realizar a cirurgia pos-natal, visto que seriam o0s casos de menor
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gravidade, e outra malformacédo classificada de forma inadequada como hérnia

diafragmatica congénita.

Desenho Metodolégico

Esta pesquisa foi uma coorte retrospectiva com analise documental de
prontuarios de recém-natos portadores de hérnia diafragmatica congénita,
admitidos entre os anos de 2005 a 2015. A analise documental foi dividida em
quatro etapas: (a) fatores progndésticos antenatais, (b) dados referentes a
internacdo e estabilizacdo pré-operatoria, (c) dados cirargicos e pos-
operatoérios e (d) percentual de vida em um ano, tempo médio para alta e

morbidade sem sequelas.

PESQUISA QUANTITATIVA

4

ANALISE DOCUMENTAL

4
| I I I

FATORES DADOS PERCENTUAL DE
- DADOS REFERENTES ; .
PROGNOSTICOS A INTERNACAO E CIRURGICOS, POS- VIDA/ TEMPO MEDIO
ANTENATAIS ESTABILIZACAO OPERATORIOS PARA ALTA/
PRE-OPERATORIA MORBIDADE SEM

SEQUELAS
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Conforme exposto, segundo a natureza do trabalho e objetivos
propostos justifica-se 0 emprego da pesquisa documental utilizando prontuarios
dos recém-nascidos diagnosticados com hérnia diafragmética congénita.

mm) Fatores Prognosticos Antenatais

Realizar uma andlise em 2 etapas constituidas:

e Etapa l: Analise dos dados antenatais
Consultas pré-natais, exames laboratoriais, exames de imagem, se houve
diagnéstico durante o pré-natal e com qual idade gestacional foi evidenciado,
possiveis complicacdes gestacionais, via de parto e resultado do cariétipo.
e Etapa Il: Andlise dos dados do recém-nato
Idade gestacional, sexo, peso ao nascer, perimetro cefalico, perimetro toracico,
Apgar, dados referentes a avaliagdo pulmonar, dados referentes a avaliagéo
cardiaca, dados referentes a possiveis malformacdes congénitas.
mm) Andlise dos dados referentes & internacdo, estabilizacdo e pré-
operatorio.
e FEtapa l: Internacao
Suportes ventilatorios utilizados, dispositivos invasivos, administracdo de
aminas, administracdo de antibidticos, possivel complicacdo (Sepse),
reanimacao e tempo medio de instabilidade hemodinamica.
e Etapa Il: Estabilizacdo/ Pré-operatoério
Tempo médio para estabilidade hemodindmica, parametros atingidos,
dispositivos invasivos, classificacao da cirurgia.
mm) Analise dos dados cirlrgicos e Pés-operatorio

e Etapa I: Cirurgia
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Técnica utilizada, extensdo da area corrigida, tempo cirtrgico e complicacdes
durante o procedimento.

e Etapa Il: PGs-operatorio
Suportes ventilatorios utilizados, dispositivos invasivos, administracdo de
aminas, administracao de antibiéticos, possiveis complicacdes (Sepse) e tempo
meédio para estabilidade hemodinamica.

mmp Percentual de vida, tempo médio para alta e morbidade sem

sequelas.

e Etapa I: Obito
Andlise do numero de Obitos, idade do RN e quando ocorreu apos o
nascimento, pré-operatério, trans ou pds-operatorio, possiveis complicacdes
associadas ao obito.

e Etapa Il: Tempo médio para alta
Tempo transcorrido para alta, parametros atingidos no momento da alta, se
houve ou ndo suporte domiciliar.

e Etapa lll: Investigacdo de potenciais sequelas

Apresenta sequelas referentes a internacao.

Processamento dos Dados
O processamento dos dados foi realizado apds a coleta de dados. Os
dados foram tabulados no programa EPI INFO 7 em uma mascara

desenvolvida para o estudo.
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Analise dos Dados

Neste estudo, a varidvel dependente foi o Obito do recém-nascido,
ocorrido no periodo neonatal. As variaveis de exposicdo foram assim
classificadas em fatores progndsticos antenatais e do recém- nascido, dados
referentes a internacdo e estabilizagdo pré-operatoria, dados cirurgicos e poés-
operatorios e o Percentual de vida, tempo médio para alta e morbidade sem
sequelas.

Para a andlise dos dados, foram excluidos todos os individuos com
qualquer das variaveis citadas, notificada como 'ignorada’.

A selecao das variaveis para compor o modelo contara com trés etapas,
de acordo com as recomendacdes de Hosmer e Lemeshow (1989). (25)

Na primeira etapa, realizamos uma andlise bivariada, para verificar a
existéncia de associacdo entre cada variavel de exposicdo e a variavel-
resposta. Para a analise bivariada dos fatores associados ao 6bito neonatal,
calculamos a odds ratio (OR n&o ajustada) e os intervalos de confianca
(IC95%) para todas as variaveis estudadas. Foram usados os testes de qui-
quadrado para a analise das variaveis categoricas, o teste T Student para
variaveis continuas.

Na segunda etapa foi realizada a selecdo das variaveis estudadas por
testes bivariados e posteriormente por analise da plausibilidade biologica de
cada variavel.

Na terceira etapa, avaliamos a associacdo das variaveis com a
mortalidade, classificando-as como fator de risco ou fator de protecdo. A

analise dos dados foi processada utilizando o software SPSS versao 13.0.
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Aspectos Eticos

A pesquisa foi realizada conforme a Resolugdo 466/12 sobre pesquisa
envolvendo seres humanos no que se refere: Garantir o sigilo que assegure a
privacidade dos participantes quanto aos dados confidenciais envolvido na
pesquisa e dar liberdade ao participante de se recusar a participar ou retirar
seu consentimento, em qualquer fase da pesquisa, sem penalizacdo alguma e
sem prejuizo. Além disso, é importante destacar, esse consentimento autoriza
0s pesquisadores no que se refere a divulgacdo dos resultados parciais e/ou
totais do estudo em eventos cientificos, sem divulgar os participantes.

O projeto foi submetido ao Comité de Etica em Pesquisa Envolvendo
Seres Humanos do IFF/Fiocruz no dia 02/06/2015 e foi aprovado sob o niumero

do CAAE: 45777215.5.0000.5269.
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Capitulo 2 - Artigo
O Prognostico de recém-nascidos com diagndéstico de hérnia
diafragmatica congénita admitidos entre os anos de 2005 a 2015 na
Unidade de Terapia Intensiva Neonatal de um Hospital Federal do Rio de
Janeiro

Roberta Ivanira Silva do Carmo, Fernando Maia Peixoto Filho

Resumo

Objetivo: Descrever e analisar o progndstico de recém-nascidos no primeiro ano de
vida com diagnostico de hérnia diafragmatica congénita admitidos entre os anos de
2005 a 2015 na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal do Instituto Nacional da Saude
da Mulher, da Crianca e do Adolescente.

Método: Esta pesquisa foi uma coorte retrospectiva, a populacdo do estudo foi
composta por analise documental de prontuérios de 129 recém-natos com diagnostico
de hérnia diafragmatica congénita. Foram analisados os fatores prognésticos onde as
variaveis de exposicdo do pré-natal, parto e pés-natais foram associadas ao 6bito do
recém-nascido, foi calculada a odds ratio e o intervalo de confianca (IC95%) para
todas as variaveis estudadas. Foram utilizados os testes de qui-quadrado para a
andlise das variaveis categoéricas e o teste T Student para a andlise as variaveis
continuas, permanecendo significativas as variaveis que apresentarem o p <0,05.

Resultados: Foram incluidos no estudo 129 RN, internados no IFF no periodo de
Janeiro/2005 a Dezembro/2015. Dos 142 recém-nascidos, 13 foram excluidos, sendo
analisados 129 casos, destes 79 pacientes foram a o6bito, 50 sobreviveram e 33
tinham outras malformacgdes associadas. Os fatores progndsticos que permaneceram
significativos foram volume de liquido amniético-polidramnia(p:0,001), manobras de
reanimacdo na sala de parto (OR:2,528, p:0,000), apgar no primeiro minuto < 7(OR:
0,136, p:0,000), apgar no quinto minuto < 7 (OR:0,213, p:0,000), Idade gestacional do
inicio do pré-natal (p:0,000), Idade gestacional do diagnéstico de hérnia diafragmatica
congénita (p:0,004), peso em gramas do recém nascido ao nascimento (p:0,059), pH
da primeira gasometria (p:0,000), pCO2 da primeira gasometria (p:0,000), presenca de
hipoplasia pulmonar (OR: 3,074, p:0,000), PAP - pressdo da artéria pulmonar
(p:0,031), sepse confirmada (OR: 0,346, p:0,017), uso de aminas pré-operatorias (OR:
2,881, p:0,000), uso de aminas pos-operatérias (OR:0,671, p:0,015), transfusédo pos-
operatéria (OR: 0,591, p:0,010), oxido nitrico e os dias de uso (OR:1,739, p:0,000),
presenca de refluxo gastroesofagico (OR: 2,158, p:0,008), realizacdo de gastrostomia
(OR: 0,309, p:0,013), Nissen (OR: 0,346, P:0,027), uso de PICC (OR: 0,293, p:0,000),
correcdo cirargica pés-natal (OR: 0,351, p:0,000), idade da reoperacdo em meses
(p:0,005) e a presenca de hérnia de intestino (OR: 0,615, p:0,001), os demais fatores
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analisados, embora numericamente sugerissem relevancia, nao foram
estatisticamente significativos.

Conclusdo: Em nossa populacao de estudo os fatores antenatais desfavoraveis foram
volume de liguido amnidtico-polidramnia, manobras de PCR na sala de parto, apgar no
primeiro minuto < 7, apgar no quinto minuto < 7, ldade gestacional do inicio do pré-
natal, ldade gestacional do diagndstico de hérnia diafragmatica congénita, peso em
gramas do recém-nascido ao nascimento, pH da primeira gasometria e o pCO2 da
primeira gasometria. Os fatores pés-natais desfavoraveis foram hipoplasia pulmonar,
PAP - pressédo da artéria pulmonar, sepse confirmada, uso de aminas pré-operatérias,
uso de aminas poés-operatorias, transfusdo pés-operatoéria, oxido nitrico e os dias de
uso, presenca de refluxo gastroesofagico, gastrostomia, Nissen, uso de PICC e a
presenca de hérnia de intestino.

Palavras Chaves: Hérnias diafragmaticas congénitas, Prognéstico, Anormalidades
Congénitas, Recém-nascido

Abstract

Objetivo: Describe and analyze the prognostic neonates with congenital diaphragmatic
hernia admitted between 2005 and 2015 at the Neonatal Intensive Care of the National
Institute of Women's, Children's and Adolescents' Health.

Method: This study was a retrospective cohort, study population consisted of
documentary analysis of medical records of 129 neonates with congenital
diaphragmatic hernia. We analyzed the prognostic factors where the exposure
variables were associated with the newborn death (outcome variable), the odds ratio
(unadjusted OR) and the confidence intervals (Cl 95%l) were calculated for all
variables studied. The chi-square test was used to analyze the categorical variables
and the Student's t-test was used to analyze the continual variables. The variables
remaining significant that present the p <0.05.

Results: The study included 129 newborns admitted to the IFF from January / 2005 to
December / 2015. The 142 newborns, 13 were excluded and 129 cases were
analyzed, of these 79 patients died, 50 survived and 33 had other associated
malformations. We analyzed 19 continuous variables and 47 dichotomous variables
after association with the death of the newborn, the unfavorable prognostic factors that
remained significant were amniotic fluid — polyhydramnios (p:0,001), PCR maneuvers
in the delivery room (OR: 2,528, p:0,000), apagar at the first minute <7 (OR: 0,136,
p:0,000),apgar at the fifth minute < 7 (OR: 0,213, p:0,000), the gestacional age at the
beginning of the prenatal period (p:0,001), gestacional age of the diagnosis of
congenital diaphragmatic hérnia (p:0,004), weight in grams of the newborn at birth
(p:0,059), pH of the first blood gas (p:0,000), pCO2 of the first blood gas (p:0,000),
pulmonar hypoplasia (OR: 3,074, p:0,000), PAP pulmonary artery pressure (p:0,031),
sepsis (OR: 0,346, p:0,017), preoperative amines (OR: 2,881 p:0,000), postoperative
amines (OR: 0,671, p:0,015), postoperative transfusion (OR:0,591, p:0,01), nitric oxide
and days of use (OR: 1,739, p:0,000), presence of gastroesophageal reflux (OR: 2,158,
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p:0,008), GTT (OR: 0,309, p:0,013), Nissen (OR: 0,346, p:0,027), use of PICC (OR:
0,293, p:0,000), postnatal surgical correction (OR: 0,351, p:0,000), age of reoperation
in months (p:0,005) and herniation of the intestine (OR: 0,615, p: 0,001), the other
factors analyzed, although numerically suggesting relevance, were not statistically
significant.

Conclusion: In our study population, unfavorable antenatal factors were amniotic fluid
— polyhydramnios, PCR maneuvers in the delivery room, apagar at the first minute
<7,apgar at the fifth minute < 7, the gestacional age at the beginning of the prenatal
period, gestacional age of the diagnosis of congenital diaphragmatic hérnia, weight in
grams of the newborn at birth, pH of the first blood gas and pCO2 of the first blood gas.
The unfavorable postnatal factors were pulmonar hypoplasia, PAP pulmonary artery
pressure, sepsis, preoperative amines, postoperative amines, postoperative
transfusion, nitric oxide and days of use, presence of gastroesophageal reflux, GTT,
Nissen, use of PICC and herniation of the intestine.

Keywords: Congenital Diaphragmatic hernia, prognostic, congenital anomalies,
newborn.

Introducado: A hérnia diafragmatica congénita (HDC) esta associada a
uma falha na fusdo das membranas pleuroperitoniais caudais que formam o
diafragma, resultando em um defeito de continuidade, com potencial migracao
toracica de estruturas abdominais em formacédo, empurrando os pulmdes e o
coracdo para uma posicdo anterior. A compressdo dos pulmdes gera o
hipodesenvolvimento pulmonar que pode ocasionar na morte do recém-
nascido.(1,2,9)

O defeito congénito no diafragma pode estar no hiato esofagico (hiatal),
adjacente ao hiato (paraesofagico), retroesternal (Morgagni) ou postero-lateral
(Bochdalek) e apesar de todos esses defeitos serem congénitos, o termo
hérnia diafragmatica congénita (HDC) tornou-se sinébnimo da herniacdo através
do forame pédstero-lateral de Bochdalek por ser a mais frequente. O foramen de
Bochdalek costuma ocorrer do lado esquerdo e envolve principalmente o

intestino delgado, estdbmago e o intestino grosso.(1-3)
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De acordo com a OMS, a hérnia diafragmética representa 8% das
principais anomalias congénitas e a incidéncia € de 1:2500 a 1:4000 nascidos
vivos, ocorre frequentemente no sexo masculino e a mortalidade € elevada na
maioria dos centros médicos.(4)

Segundo informacgdes contidas no DATASUS, no ano de 2014 foram
registrados no Brasil 1.011 casos hérnia diafragmatica na faixa etéria de
menores de 1 ano, sendo que, 85 casos foram registrados no estado do Rio de
Janeiro. (6)

Avancos tecnoldgicos nos ultimos 30 anos envolvendo diagndstico prée-
natal, intervencéo fetal, manejo clinico e cirirgico neonatal ttm mudado a
sobrevivéncia dos recém nascidos com hérnia diafragmatica. Neste sentido,
vale ressaltar que o diagnéstico pré-natal de hérnia diafragmética congénita
precoce, possibilita a realizacdo do aconselhamento familiar para orientacao
qguanto as opc¢Oes de tratamento e para que seja exposto a expectativa quanto
ao problema vivenciado e a possivel transferéncia para os servigcos de saude
especializados caso seja necessério. (1,7)

O Objetivo desta pesquisa é descrever e analisar o progndstico de
recém-nascidos no primeiro ano de vida com diagndstico de hérnia
diafragmética congénita admitidos entre os anos de 2005 a 2015 na Unidade
de Terapia Intensiva Neonatal do Instituto Nacional da Saude da Mulher, da
Crianga e do Adolescente.

Métodos

Trata-se de um pesquisa quantitativa de natureza analitica que foi
desenvolvida em um hospital federal localizado no Rio de janeiro que é um

centro de referéncia Nacional na Saude da Mulher, da Crianca e do
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Adolescente e a populacéo do estudo foi composta por uma amostragem por
conveniéncia.

Os critérios de Inclusdo foram recém-nascidos internados na UTI
Neonatal com diagnéstico de hérnia diafragmética congénita durante os anos
de 2005 a 2015; Neomortos com diagnoéstico de hérnia diafragméatica
internados na UTI Neonatal e os critérios de exclusdo foram recém nascidos
transferidos ou internados somente para realizar a cirurgia pos-natal, visto que
seriam o0s casos de menor gravidade, e outra malformacgéo classificada de
forma inadequada como hérnia diafragmatica congénita.

Esta pesquisa foi uma coorte retrospectiva com analise documental de
prontuarios e os fatores prognésticos analisados foram: os fatores prognosticos
antenatais compostos pelas consultas pré-natais, exames laboratoriais,
exames de imagem, se houve diagndéstico durante o pré-natal e com qual idade
gestacional foi evidenciado, possiveis complicacfes gestacionais, via de parto,
resultado do cariétipo, Idade gestacional ao nascimento, sexo do recém
nascido, peso ao nascer, indice de Apgar, dados referentes a avaliacdo
pulmonar, dados referentes a avaliacdo cardiaca, dados referentes a possiveis
malformacdes congénitas e os fatores prognésticos pos-natais compostos
pelos suportes ventilatorios utilizados, dispositivos invasivos, administragao de
aminas, administracdo de antibidticos, possiveis complicacdes (Sepse),
necessidade de reanimacao, dados cirurgicos e p0s operatérios, tempo médio
para alta e morbidade sem sequelas, nUumero de o6bitos, tempo transcorrido
para alta, parametros atingidos no momento da alta, se houve ou ndo suporte
domiciliar e apresentar as altera¢cdes neuroldgicas, atraso no desenvolvimento

e alteracdes motoras referentes a internacao.
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Os dados foram tabulados no programa EPI INFO 7 em uma méscara
desenvolvida para o estudo e a andlise dos dados foi processada utilizando o
software SPSS verséo 13.0.

A variavel dependente foi o 6bito do recém-nascido. As variaveis de
exposi¢do foram submetidas a andlise bivariada, para verificar a existéncia de
associacdo entre cada variavel de exposicdo e a variavel-resposta. Para a
andlise bivariada dos fatores associados ao 6bito neonatal, calculamos a odds
ratio e os intervalos de confianca (IC95%) para todas as variaveis estudadas.
Foram utilizados os testes de qui-quadrado para a andlise das variaveis
categoricas e o teste T Student para variaveis continuas.

Resultados

Dos 142 recém nascidos, 13 foram excluidos e foram incluidos no
estudo 129 recém nascidos, internados no IFF no periodo de Janeiro/2005 a
Dezembro/2015.

Durante o periodo de dez anos foram analisados 129 casos, destes
todos nasceram vivos, porém somente 50 (38.8%) sobreviveram além de um
ano de idade.

Segundo a classificacdo do Ministério da Saude foram identificados 58
(73,4%) casos de 6bito neonatal precoce compreende os recém nascidos de O
a 6 dias de vida completos, 17 (21,5%) casos de Obito neonatal tardia
compreende os recém nascidos de 7 a 27 dias de vida completos e 4(5,1%)
casos de 6bito pos-neonatal compreende os recém-nascidos de 28 a 364 dias.
(26)

A maioria dos recém nascidos eram do sexo masculino 77(59,7%), o tipo

de hérnia mais prevalente foi a do lado esquerdo 106 (82,2%), 33 (25,6%)
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apresentaram outras malformacoes e 77 (59,7%) realizaram cirurgia pos-natal.
As caracteristicas demograficas da populag¢do sao demonstrados na tabela 1.
Tabela 1 — Caracteristicas demogréficas da populacdo neonatal com

hérnia diafragméatica congénita

Caracteristicas N (%)
Sexo

Masculino 77 (59,7%)
Feminino 52 (40,3%)
Tipo de hérnia

Esquerda 106 (82,2%)
Direita 23 (17,8%)
Obito 79 (61,2%)
Obito Neonatal Precoce 58 (73,4%)
Obito Neonatal Tardia 17 (21,5%)
Obito Pds-neonatal 4 (5,1%)
Sobreviveram 50 (38,8%)
Malformacéo

Sim 33 (25,6%)
N&o 96 (74,4%)

Obito (sim) _Obito (n&o)

N=79 N=50

Prematuros n=40 (31%) 24 (30,4%) 16 (32%)
A termo n= 89 (69%) 55 (69,6%) 34 (68%)
Prematuro Extremo n= 1 1 (1,3%) 0
(0,7%)

Prematuridade Grave n= 3 3 (3,8%) 0
(2,3%)

Prematuridade = Moderada 8 (10,1%) 5 (10%)

n=13 (10%)
Prematuridade Tardia n= 23 12 (15,2%) 11 (22%)
(18%)
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A maioria dos recém-nascidos eram a termo (37 a 41 semanas) 89
(69%), destes 55 (69,6%) foram a Obito e 34 (68%) sobreviveram. Foram
identificados 40 (31%) de prematuros (inferior a 37 semanas), sendo que 24
(30,4%) evoluiram a 6bito e 16 (32%) sobreviveram. (27)

Em nossa populacdo foram identificados 23 (18%) de recém nascidos
com prematuridade tardia que compreende o nascimento entre 34 a 36
semanas, 13 (10%) apresentaram prematuridade moderada que compreende 0
nascimento entre 31 a 33 semanas, 3 (2,3%) apresentaram prematuridade
grave que compreende o nascimento entre 28-30 semanas e 01 (0,7%)
prematuro extremo com idade gestacional ao nascimento inferior a 28

semanas. (27)

Dados Antenatais

A média da idade materna dos recém nascidos que evoluiram para Obito
foi de 27 anos (+- 6,698) e dos que sobreviveram foi de 31 anos (+- 20,917),
ndo houve diferencga estatisticamente significativa entre as médias das idades
maternas dos grupos analisados (p=0,090).

Desta populagédo, 60 gestantes tiveram neonatos com diagndstico de
hérnia diafragmatica na primeira gestacdo e entre as 112 gestantes que
tiveram a ocorréncia de aborto em gestacdo anterior, somente 17 gestantes
tiveram recém nascidos que evoluiram para Obito, também ndo houve
significancia estatistica entre as variaveis descritas (p=0,923).

A média da idade gestacional do inicio do pré-natal no IFF entre os

recém-nascidos que evoluiram para o obito foi de 15 semanas e entre os que
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sobreviveram a média foi de 9 semanas, houve significAncia estatistica (p=
0,000).

O numero de consultas de pré-natal realizadas entre 0s neonatos que
foram a Obito foi em média de 5 consultas e a idade gestacional do diagnostico
da hérnia diafragmatica no periodo gestacional foi em média de 19 semanas
(p=0,809).

Em relacdo aos dados de investigacdo ultrassonogréfica intrauterina,
somente 37 recém nascidos apresentaram a herniacéo do figado (liver up) e a
polidramnia foi identificada em 35 gestacdes, destas 29 (36,7%) dos recém
nascidos evoluiram pra 6bito representando, assim, o pior progndstico.

A hipertenséo arterial foi diagnosticada em 13 gestantes e a diabetes
mellitos foi identificada em 3 gestantes, 47 pacientes tiveram bolsa rota e o
tempo médio de bolsa rota foi de 11 horas, ndo houve diferenca
estatisticamente significativa na mortalidade quando havia comorbidade
materna ou intercorréncia no trabalho de parto.

As caracteristicas antenatais de investigacdo diagnostica intra-utero,
variaveis dicotbmicas e continuas relacionadas ao pré-natal, parto e sala de
parto da populacdo estudada, estdo descritas na tabela 02-03.

Tabela 2 — Dados antenatais, parto e sala de parto dos recém nascidos que

evoluiram para 6bito e dos que sobreviveram.

Obito (sim) Obito (ndo) OR (IC 95%) P Valor
N=79 N=50
Liquido Amniético 29 (36,7%) 6(12,0%) * 0,001
PolidrAmnia n=35 (27,1%)
Herniagdo do figado (liver 23 (29,1%) 14 (28,0%) 1,056 (0,482-2,316) 1,000

up) n=37 (28,7%)
Cariotipo alterado n= 4 3(3,8%) 1 (2%) 2,280 0,516
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(3,1%)

Manobras de reanimacdo na 64 (81%) 17 (34%) 2,528 (1,638-3,904) 0,000
sala de parto n= 81 (62,8%)

Apgar 1 min < 7 n=93 69 (87,3%) 24 (48%) 0,136 (0,055 -0,319) 0,000
(72,09%)

Apgar 5 min < 7 n= 37 31(39,2%) 6 (12%) 0,213 (0,074-0,542) 0,000
(28,68%)

Teste Qui-quadrado, IC 95%= Intervalo de confianga, OR (odds Ratio).

Tabela 3 — Caracteristicas antenatais e da sala de parto das variaveis
continuas.

Minimo Maximo Média Desvio P valor

Padrao
IG do inicio do pré-natal * 0 34 13,22 10,796 0,000
Numero de consultas no pré-natal* 0 28 4,94 3,650 0,809
IG do diagnéstico de HDC ** 0 39 19,25 11,368 0,004
IG do nascimento (semanas) * 28 41 36,71 2,923 0,801
Peso (g)* 820 3,940 2,622 0,746 0,059

N= 129 pacientes, Média +- Desvio padrado, Teste t de Student
*|G —ldade Gestacional

** HDC — Hérnia diafragmatica congénita

N&o houve diferenca estatisticamente significativa entre a realizacdo do
parto cesareo ou do parto normal, em relacdo ao 6bito do recém nascido. (p=
1,000, OR=1,010, IC 95%: 0,749-1,363).

A idade gestacional minima ao nascimento foi de 28 semanas e maxima
de 41 semanas e 0 peso médio de nascimento foi de 2,716g (820g-3940q),
sendo que dos 79 recém nascidos que evoluiram para o 0bito a média de peso
foi de 2,622g com significancia de p=0,059.

Foi necessario realizar manobras de reanimacédo em 81 recém-nascidos,
destes 14 (32,56%) sobreviveram e nao tinham malformacéo associada e 43
(67,19%) foram a Obito, houve significancia para manobra de reanimacéo, na

sala de parto, (p=0,000, OR= 2,528, IC95%= 1,638-3,904).
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O indice de apgar no primeiro e no quinto minuto <7 , apresentaram taxa
de mortalidade de respectivamente, 87,3% e 39,2%, ja 0S neonatos que
apresentaram apgar no primeiro e no quinto minuto >ou igual a 7,
apresentaram taxa de sobrevida de respectivamente 72,22% e 47,83%, ambas
as variaveis apresentaram significancia estatistica de p=0,000.

A hérnia a esquerda foi identificada em 106 (82,2%) dos recém
nascidos, neste grupo 41 sobreviveram e 35 n&o tinham malformacéao
associada, ja 23 (17,8%) dos neonatos apresentaram hérnia a direita, destes 9
sobreviveram e 8 nao tinham malformagéo associada (OR= 1,371, 1C:0,144-
13,038, p=0,782).

N&o tinham outra malformagcdo associada em 96 (74,4%) dos recém
nascidos, destes 53(67,1%) foram a Obito, os achados mais frequentes foram
Fenda palatina e labial, Hidrocefalia, Mielomeningocele, Onfalocele, Pé torto
congénito, Pentalogia de Cantrell, Sindrome da Banda Amnibdtica, Atresia de
es6fago, Malformacdes renais e Malformacdes cardiacas, (p=0,022, OR: 1,427,
IC95%: 0,237-0,948).

Dados pés natais

Foram encaminhados para UTI neonatal 129 recém-nascidos,
permanecendo intubados e em ventilagdo mecanica, nesse periodo de
seguimento, devido a instabilidade hemodinamica, alguns recém nascido
evoluiram para o Obito. As caracteristicas do seguimento do recém nascido
estdo nas tabelas 4-5.

Apresentaram hipoplasia pulmonar 93 (72%) e 4 (3,1%) dos recém
nascidos tornaram-se broncodisplasicos, a variavel hipoplasia pulmonar

apresentou significancia estatistica (p=0,000, OR:3,074, IC 95%: 1,595-5,925).
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A gasometria arterial foi colhida logo apdés o nascimento, sendo que, o
pH e o pCO2 da primeira gasometria permaneceram significativas quando
associadas a mortalidade e a sobrevida dos recém-nascidos com hérnia
diafragmética. (p=0,000)

Em relacdo a sepse suspeita foram 74 casos (57,4%), destes somente 9
(7%) casos foram de sepse confirmada através do resultado da hemocultura
positiva, sendo que 02 (2,5%)pacientes evoluiram para o ébito.

A persisténcia do canal arterial (PCA) foi confirmada através do
ecocardiograma realizado antes da cirurgia ou 0 mais precocemente possivel,
dos 87 (67,4%) recém nascidos que apresentaram persisténcia do canal
arterial, 52 (65,8%) foram a 0Obito, ndo houve significancia estatistica para esta
variavel (p=0,396, OR= 1,195, IC 95%= 0,804-1,778).

A pressao da artéria pulmonar (PAP) foi mensurada antes da cirurgia ou
0 mais precocemente possivel, sendo a hipertensdo da artéria pulmonar de
56,50 mais frequente, houve significancia estatistica em relacdo ao 6bito pos
natal (p= 0,031, IC95% :0,802-16,346).

Apenas 05 (3,9%) pacientes apresentaram refluxo gastroesofagico, e
destes todos sobreviveram, em geral apos repetidas internagdes anteriores
relacionadas ao quadro de pneumonia, 10 (7,8%) dos pacientes retornaram a
instituicdo para a realizacdo da gastrostomia, somente 9 (7%) fizeram
gastrostomia com fundoplicatura (NISSEN).

O uso do PICC (cateter venoso central de insercédo periférica) também
esta relacionado aos casos que apresentaram maior tempo de internacao e

corresponderam a 67 (51,9%) dos casos, sendo que 48 (37,2%) dos pacientes
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que o utilizaram sobreviveram, houve significaAncia estatistica para o uso de
PICC(p=0.000, OR: 0,293, IC 95%: 0,200-0,430).

Na manutencdo ou busca pela estabilidade hemodindmica dos recém
nascidos até a realizacdo do procedimento cirtrgico pés natal, foi necessario o
uso de aminas pré-operatérias em 91(70,5%) dos pacientes e a maioria evoluiu
para o Obito 69 (53,5%), representando assim, 0s casos mais graves de hérnia
diafragmética que ndo alcancaram a estabilidade hemodindmica necessaria
para realizacdo da cirurgia. Ja as aminas pos-operatérias foram utilizadas em
49 (38%) dos recém nascidos, sendo que 23 (17,8%) foram a 6ébito, houve
significancia estatistica somente para 0 uso de aminas pré-operatérias
(p=0,000, OR= 2,881, IC 95% :1,671-4,967).

A transfusdo pré ou poOs-operatéria também ird depender do estado
hemodinamico do paciente antes ou ap6s o procedimento cirargico, sendo que
somente a transfusdo pds-operatéria permaneceu significativa quando
associada a mortalidade do recém nascido. (p=0,01, OR: 0,591, IC 95%: 0,374-
0,935)

O uso de oxido nitrico ap0s a cirurgia, foi necessario em 66 (51,2%) dos
pacientes e o tempo médio de uso foi de 7 dias com significAncia de p= 0,000,
ja o Sildenafil foi utilizado por 13(10,1%) dos recém nascidos, e destes 8 (6,2%)
evoluiram para o obito. O tempo médio de uso do medicamento foi de 23 dias
com significancia de p=0,004.

Em relacdo a corregéo cirdrgica ap0s o nascimento, somente 77 (59,7%)
dos recém nascidos conseguiram a estabilidade hemodinamica para a
realizacdo do procedimento, destes 50(38,76%) sobreviveram e 27 (20,93%)

evoluiram para obito, houve significancia estatistica. O tempo médio em dias
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em que a cirurgia foi realizada foi de no minimo 1 dia de vida e no méximo foi
de 50 dias de vida. O maior numero de recém nascidos que sobreviveram
cerca de 70% casos realizaram a cirurgia mais precocemente com menos de 7
dias de vida.

O tempo médio de alta apos a cirurgia foi de 28 dias (intervalo de 4-109
dias) e o tempo médio dos recém nascidos que evoluiram para Obito apos a
cirurgia foi de 18 dias (intervalo de 01- 209) dias ap0s a cirurgia, ndo houve
significancia estatistica de p=0,646.

Em 46 (35,6%) recém nascidos foi necessario o uso de tela, destes 18
(22,7%) evoluiram para 6bito devido ao defeito no diafragma ser mais extenso
e somente 6 (4,6%) apresentaram complicacbes durante a cirurgia, ndo houve
significancia estatistica para o uso de tela. (p=1,000, OR: 1,011, IC 95%: 0,517-
1,789)

De acordo com a descricdo do boletim operatério, descricdo dos laudos
de ultrassonografia e anatomo patolégicos foi possivel identificar os 6rgaos
herniados, 48 (37,2%) dos recém nascidos apresentaram hérnia de figado, 78
(60,5%) apresentaram hérnia de estbmago e 95 (73,6%) apresentaram
herniacdo do intestino, destes 34 (64,15%) foram a O6bito e nao tinham
malformacéo associada, houve significancia estatistica para hérnia de intestino
(p=0,001, OR= 0,615, IC 95%: 0,487-0,782).

Necessitaram reoperar 07(5,4%) pacientes e 4 (3,1%) utilizaram tela na
reoperacao. A idade da reoperacdo em meses, em meédia, foi de 19 meses
(intervalo 3- 60) meses, com nivel de significancia de p=0,005.

Segundo os registros de acompanhamento ambulatorial até 1 ano de

vida, do servico de neuroldgia do IFF, 6 (4,6%) apresentaram alteracOes
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(15,5%)

apresentaram atraso

no
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desenvolvimento

(relacionada aos marcos do desenvolvimento)e 19 (14,7%) apresentaram

alteracdes motoras.

Tabela 04— Caracteristicas do Seguimento do Recém nascido

Obito (Sim)  Obito (Ndo)  OR (IC 95%) P Valor
N=79 N=50
Hipoplasia Pulmonar n= 93(72%) 69 (87,3%) 24 (48%) 3,074 (1,595-5,925) 0,000
Sepse suspeita n=74 (57,4%) 42 (53,2%) 32 (64%) 0,844 (0,643-1,106) 0,152
Sepse Confirmada n= 9 (7%) 2 (2,5%) 7 (14%) 0,346 (0,101-1,184) 0,017
Broncodisplasia n= 4 (3,1%) 1(1,3%) 3 (6%) 0,165 (0,073-2,210) 0,403
PCA n= 87 (67,4%)** 52 (65,8%) 35 (70%) 1,195 (0,804-1,778) 0,396
Aminas pré-operatorias n= 91 (70,5%) 69 (87,3%) 22 (44%) 2,881 (1,671-4,967) 0,000
Aminas pos operatdrias n= 49 (38%) 23 (29,1%) 26 (52%) 0,671 (0,482-0,933) 0,015
Transfusdo pré-operatéria n= 22 (17,1%) 14 (17,7%) 8 (16%) 1,048 (0,738-1,488) 1,000
Transfusao pés operatédria n= 30 (23,3%) 12 (15,2%) 18 (36%) 0,591 (0,374-0,935) 0,010
Oxido Nitrico n= 66 (51,2%) 51 (64,6%) 15 (30%) 1,739 (1,281-2,360) 0,000
Sildenafil n= 13 (10,1%) 8 (10,1%) 5 (10%) 1,005 (0,639-1,582) 1,000
Refluxo Gastroesofagico n= 5 (3,9%) 0 (0%) 5 (10%) 2,758 (2,182-3,479) 0,008
GTT n= 10(7,8%)** 2 (2,5%) 8 (16%) 0,309 (0,089-1,075) 0,013
Nissen n=9 (7%) 2 (2,5%) 7 (14%) 0,346 (0,101-1,184) 0,027
PICC n=67 (51,9%)** 19 (24,1%) 48 (96%) 0,293 (0,200-0,430) 0,000
Corregdo cirtrgica n= 77 (59,7%) 27 (34,2%) 50 (100%) 0,351 (0,259-0,475) 0,000
Uso de Tela n= 46 (35,6%) 18 (22,7%) 28 (56%) 1,011 (0,517-1,789) 1,000
Complicages cirdrgicas n= 6 (4,6%) 4 (3,1%) 2 (4%) 1,872 (0,983-3,565) 0,194
Hérnia de figado n= 48 (37,2%) 30 (38%) 18 (36%) 1,033 (0,780-1,368) 0,854
Hérnia de estomago n= 78 (60,5%) 48 (60,8%) 30 (60%) 1,012 (0,764-1,342) 1,000
Hérnia de intestino n = 95 (73,6%) 50 (63,3%) 45 (90%) 0,615 (0,487-0,782) 0,001
Reoperacao n=7 (5,4%) 3 (3,8%) 4 (8,0%) 0,688 (0,289-1,636) 0,429
Uso de tela na reoperacéo n= 4 (3,1%) 1(1,2%) 3 (6%) 0,500 (0,077-3,265) 0,571
Alteracdes neurolégicas n= 6 (4,6%) 0 (0%) 6 (12%) 1,023 (0,979-1,069) 1,000
Atraso no desenvolvimento n= 20 (15,5%) 0 (0%) 20 (40%) 1,033 (0,969-1,102) 1,000
Alteracdes motoras n= 19 (14,7%) 0 (0%) 16 (32%) 1,029 (0,973-1,090) 1,000

*n= numero de pacientes, IC 95%= Intervalo de confianca, Teste t de Student, OR

(odds Ratio).
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*RN — Recém nascidos, UTI — Unidade de Terapia Intensiva, PCA- Persisténcia do
canal arterial, GTT — gastrostomia, PICC — cateter venoso central de inser¢ao
periférica

Tabela 5- Analise das varidveis continuas referentes a evolugdo clinica dos

recém nascidos.

N Minimo  Méaximo Média Desvio P
padrao Valor
pH da primeira gasometria 118 6,17 7,50 7,10 +-0,264 0,000
Pco2 da primeira gasometria 118 23 214 68,25 +-35,518 0,000
Dias de oxido nitrico 66 1 68 7,47 +-11,089 0,000
Dias de Sildenafil 13 1 90 23,38 +-31,165 0,004
PAP** 72 20 94 56,50 +-16,651 0,031
Dias de Vida no dia da cirurgia 77 1 50 6,39 +-8,647 0,221
Idade da reoperacdo em meses 7 3 60 19,00 +-27,459 0,005
Alta apés cirurgia 50 4 109 28,43  +-25,111 0,646
Obito apos cirurgia em dias 27 1 209 18,04 +-41,691 *
Peso da alta em gramas 50 2,000 5,000 3,260 +-0,747 0,536

*n= nimero de pacientes,+- Desvio padrao, teste t de Student.

*PAP — Pressao da artéria pulmonar

Discusséo

A legislacdo especifica vigente em cada pais dos estudos internacionais
analisados, permite a interrup¢céo da gravidez para os fetos que apresentam
hérnia diafragmatica mediante autorizacdo dos pais. A propor¢cao de gestantes
gue ndo abortaram apods o diagnostico pré-natal de CDH na referida literatura
corresponderam a (33 - 34,1%) dos casos, sendo assim, os dados pés natais
da literatura internacional n&o incluiram todos os casos de hérnia

diafragmatica. (28—30)
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Em nossa amostra durante o periodo pré-natal, ndo houve morte intra-
Gtero e nem aborto, pois em nosso pais o aborto é autorizado somente para
trés casos especificos previstos na legislacdo brasileira que ndo comtemplam
0s casos de hérnia diafragmética, neste sentido todos os fetos nasceram
comprovando a malformacao e incluindo os casos mais graves.

Em nossa populacdo a idade gestacional do diagnéstico de HDC no pré-
natal foi 19 semanas, nossos dados corroboram a maioria dos autores que a
idade gestacional do diagnostico no pré-natal foi entre 19-29 semanas,
(intervalo de 11-40 semanas), colvin et al identificaram que a idade gestacional
para o diagnéstico de HDC foi de 19 semanas (intervalo de 11 — 39 semanas)
assim como em nossa coorte. (28-31)

O diagndstico pré natal teve impacto significativo na mortalidade, ja que
em nosso estudo houve uma sobrevivéncia maior no diagnostico precoce em
comparacdo com o diagnostico tardio sendo 63,41% dos casos quando
diagnosticados com < de 21 semanas quando comparado com 17,07% dos
casos quando diagnosticados com > 30 semanas, corroborando com outra
literatura. (28)

A idade materna em média foi de 28 anos concordando com Tudorache
et al que identificaram 52,4% de primigestas e a maioria das maes (90,4%)
tinham idades entre 20-30 anos. (29)

O preditor ultrassonografico significativo para a mortalidade foi a
polidramnia identificada em 27,1% das gestacdes, concordando com literaturas
internacionais que identificaram um percentual entre 14,8 - 20,2% casos de
polidramnia, porém discordando quanto a associacdo com a mortalidade que

nao foi significativa segundo a maioria dos autores. (28,30-33)
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Em relacdo a deteccdo dos casos de hérnia diafragmatica alguns
autores descrevem que um fator progndstico ultrassonografico mais confiavel é
a presenca de hérnia de figado intratoracica ocorrendo na maioria dos casos a
morte fetal ou neonatal. (29,34,35)

Em nossa populacdo foram a Obito 29,1% dos recém nascidos que
apresentaram herniacdo do figado liver up, porém a hérnia de figado nédo teve
uma associacgao significativa com a mortalidade, discordando Mahony et al que
encontraram associacdo da hérnia de figado com a mortalidade. Entretanto, o
mesmo autor, afirma que a proporcéo relativamente alta de fetos sem hérnia de
figado em sua pesquisa pode ter sido um viés de confusdo, além de ndo ser
possivel avaliar completamente a historia natural da hérnia diafragmatica
devido a interrupcdo da gravidez, diferente desta pesquisa onde nao houve
viés de selecéo. (33)

Em nosso estudo a incidéncia foi maior no lado esquerdo representando
82% dos casos quando comparados com apenas 18% dos casos do lado
direito, o tipo de hérnia foi identificado durante o pré-natal através da detecc¢éo
ultrassonogréfica e posteriormente foram confirmadas pela descricdo do
boletim operatdrio para 0s casos em que a cirurgia pos natal foi realizada ou
pelo laudo anatomopatoldgico nos casos que foram a Obito antes da realizacao
do procedimento cirurgico. A frequéncia encontrada em nosso estudo corrobora
com a literatura internacional, que relataram uma menor incidéncia de hérnia
diafragmatica do lado direito. (28,31,36—38)

Em nosso estudo a taxa de sobrevivéncia foram semelhantes entre os
dois tipos de hérnia, sendo a taxa de sobrevivéncia no lado esquerdo de 61% e

a taxa de sobrevivéncia de 60 % no lado direito.
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N&o houve um consenso em relacdo a taxa de sobrevida, visto que
alguns autores relatam taxas de sobrevivéncia maiores nos recém nascidos
com hérnia diafragmética do lado direito, enquanto que outros relatam que ndo
h& nenhuma diferenca na taxa de sobrevivéncia em relacdo ao tipo de hérnia
assim como em nossa pesquisa. (28,39)

Em nossa coorte o tipo de parto ndo alterou a sobrevida do recém
nascido, concordando com outras estudos retrospectivos que também nédo
encontraram diferenca na sobrevivéncia de bebés com hérnia diafragmatica
apos parto por cesariana ou parto normal. (28,30,31,36,40)

O momento ideal para o parto ainda é incerto, porém uma revisao
sistematica demonstrou que houve uma sobrevida maior quando a idade
gestacional do nascimento ocorreu entre 37 a 38 semanas e outros afirmam
que o parto deve ocorrer por volta de 39-40 semanas, sabemos que as
intercorréncias inerentes a prematuridade acentuam a instabilidade
hemodindmica dos recém nascidos, porém em nosso estudo a idade
gestacional ao nascimento foi de 37 semanas, sendo em sua maioria composta
por recém nascidos a termo. (37)

Assim como a idade gestacional no nascimento, 0 peso em gramas
também influencia na estabilidade hemodinamica no periodo neonatal, sendo
gue a grande maioria dos recém nascidos tinham o peso em torno de 26229 e
houve associagao significativa com a mortalidade, concordam outras literaturas
que o0 peso ao nascimento tem forte associagdo com um aumento da
mortalidade e também foi um preditor significativo de mortalidade. (28,31,33)

As condigbes do nascimento do recém nascido foram determinantes

para 0s prognoésticos de maior gravidade e a consequente evolucdo para o
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Obito, neste sentido as variaveis relacionadas a instabilidade hemodinamica do
recém nascido evidenciadas foram o indice de apgar no primeiro e no quinto
minuto < que 7 e manobras de ressuscitacao cardiopulmonar na sala de parto,
corroboram varios autores que o indice de apgar sao preditores de mortalidade
nos casos de hérnia diafragmatica congénita. (30,33,41)

Os dados referentes ao pH e pCO2 da primeira gasometria
apresentaram significaAncia estatistica com a mortalidade, identificando os
casos mais graves do defeito diafragmatico e que apresentaram maior
comprometimento pulmonar, porém pode ter ocorrido um viés de selecéo, ja
que somente 118 dos recém nascidos possuiam o resultado da gasometria
indicando que nos casos mais graves ndo foi possivel realizar a coleta e
posterior analise do resultado.

O carittipo ndo estava disponivel para todos os casos, pois 0s pais se
recusaram a realizar o exame invasivo, sendo assim, nesta coorte foram
identificados somente trinta e cinco caritipos sendo que em sete casos nao
houve crescimento.

Relatorios publicados descreveram a incidéncia de hérnia diafragmatica
com malformagbes associadas em 35% a 50%, neste estudo, 25,6% dos
recém-nascidos tinham Malformacdes, e 3,1% tinham cariétipo alterado que
geralmente tiveram o pior prognostico.(29,33)

A presenca de outra malformacéo foi significativa quando associada a
mortalidade das recém nascidos, em nosso estudo, p=0,022, onde houve
menor sobrevivéncia quando outras anomalias estavam presentes. Em nossos
dados, 11% dos casos com outras anomalias completaram a gestacdo e

evoluiram para oObito apds o nascimento, consequentemente houve gravidezes



49

em curso com outras anomalias presentes e que possivelmente influenciaram
os resultados, diferente da literatura internacional. (28,29,32)

Nossa instituicdo é referéncia para o tratamento de recém- nascidos com
hérnia diafragmética congénita e possui tecnologia para manter a estabilidade
hemodindmica do recém nascido até a realizacdo do procedimento cirdrgico,
vale ressaltar que nossa instituicdo nao possui a ECMO (oxigenagédo por
membrana extracorpérea) descrita em varios estudos internacionais.(17,19)

Por se tratar de uma Instituicdo de referéncia alguns pacientes foram
transferidos somente para realizagcdo da cirurgia pés natal, estes foram
excluidos do estudo, para que ndo houvesse um viés de selecdo, dos casos
com melhor progndstico ja que muitos ndo necessitaram de cuidados de alta
complexidade e tiveram um diagnostico tardio.

Existe muita discussdo em relacdo ao momento ideal para a realizacao
da cirurgia pés natal, porém a maioria dos estudos internacionais propde que a
reparacao cirurgica do defeito diafragmatico seja realizado apés a estabilizacao
clinica. Os recém-nascidos que realizaram a correcao cirdrgica pos natal o
mais precocemente, ou seja, com menos de 10 dias de vida, apresentaram o
melhor progndstico. (37)

Nos estudos internacionais sobre morbidades associadas a hérnia
diafragmatica, aproximadamente 87% dos sobreviventes com hérnia
diafragmatica tém morbidade associada, tal como doenca pulmonar,
gastrointestinal e problemas neuroldgicos e essas complicacdes também foram
responsaveis pelo maior tempo de internacéo hospitalar. (33)

Em nossa pesquisa apenas 3,9% dos pacientes apresentaram refluxo

gastroesofagico, porém os que o apresentaram retornaram a instituicdo devido
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a repetidas internacdes pelo quadro de pneumonia, sendo necessaria a
realizacdo de gastrostomia com fundoplicatura, apesar dos poucos casos, as
repetidas internagdes foram um risco para os lactentes.

Jain et al relataram a incidéncia de refluxo gastroesofagico em 11% dos
casos de hérnia diafragmética. Os problemas de alimentacdo no periodo
neonatal, principalmente o refluxo gastroesofagico, s&o comumente
encontrados em criangas com hérnia diafragmética e a incidéncia destes
problemas estédo relacionados a necessidade e a duracdo no uso de tubos
endotraqueais, tubos de alimentacdo com a sonda oro ou naso enteral e a
sonda naso ou oro gastrica, cuja utilizacdo esta diretamente relacionada com a
necessidade de tratamento respiratério de apoio, em geral, devido a gravidade
da hipoplasia pulmonar.(17)

A maioria dos recém- nascidos com hipoplasia pulmonar ao nascimento
apresentaram o pior prognostico aumentando em 3,074 vezes a chance do
recém nascido evoluir para o 6bito. Em nossa populagdo podemos perceber a
forte associacdo da hipoplasia pulmonar com a mortalidade, neste sentido
outros autores afirmam que hérnias diafragméticas com defeitos menores séo
suscetiveis de estar associados com menor grau de hipoplasia pulmonar e
terdo uma maior taxa de sobrevivéncia, devido a este fato, possivelmente
houve selecdo dos casos menos graves para Tudorache et al & Jani et al que
nao encontraram associacdo da hipoplasia pulmonar com a mortalidade
discordando assim de nossa pesquisa.(29,42)

Ryan et al com uma populacdo de 862 pacientes com hérnia
diafragmética no periodo de 2007-2010, identificaram que o uso de suporte

ventilatorio por um tempo superior a 30 dias € um importante preditor de
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morbidade e mortalidade nos pacientes de hérnia diafragmética. Concordando,
com o presente estudo, visto que, os recém-nascidos que sobreviveram
permaneceram em ventilagdo mecéanica invasiva ou ndo invasiva em média por
13 dias. (43)

Segundo Snoek et al, a administracdo de oxido nitrico durante pelo
menos 1 hora, numa dose de 10-20 ppm deve ser considerada se houver
evidéncia de shunt da direita para a esquerda e se o indice de oxigenacao for
superior a 20 e se a diferenca da saturacdo for maior que 10%, em nosso
estudo somente 51,2 % dos recém nascidos utilizaram oxido nitrico ao longo da
internacdo e a taxa de mortalidade foi de 22,7%. (37)

A pressdo da artéria pulmonar nos recém- nascidos que evoluiram para
Obito foi de aproximadamente 60, a pressao da artéria pulmonar foi maior nos
recém nascidos que evoluiram para o Obito em comparagcdo com 0S recém
nascidos que sobreviveram, nossos dados corroboram com as demais
literaturas internacionais que relatam que a hipertensdo da artéria pulmonar
tem associacao significativa com a mortalidade perinatal. (36)

A consequéncia do uso de ventilacdo mecanica por um longo periodo
sobre o pulmdo imaturo do recém- nascido gera o aparecimento de uma
doenca pulmonar tipica da prematuridade a broncodisplasia, porém em nosso
estudo as criancas foram acompanhadas até 1 ano de vida e apenas 3,1%
apresentaram broncodisplasia pulmonar, um nimero pequeno comparado com
outro estudo de seguimento de até 2 anos de lactentes com hérnia
diafragmatica, onde a incidéncia de doenca pulmonar cronica foi de 50%.(34)

Em outro estudo houve incidéncia de paralisia cerebral em 22% dos

casos e atraso no desenvolvimento em e 6% dos casos de hérnia
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diafragmética, em nosso estudo, as criancas que sobreviveram foram
acompanhadas até 1 ano de vida e apresentaram a incidéncia de 4,6% de
alteracdes neuroldgicas, 15,5% de atraso no desenvolvimento motor e 14,7%
de alteracdes motoras. (34)

A definicdo de fatores progndsticos confidveis é uma preocupacao
constante dos centros que tratam pacientes com hérnia diafragmética e foram
descritos por diversos centros, porém, nenhum fator isoladamente se mostrou
ideal para prever a sobrevida em todas as instituigbes. Isso decorre tanto da
variabilidade dos tratamentos empregados em cada centro como da extrema
instabilidade hemodinémica desses recém nascidos.(25,29,30)

Neste estudo, os fatores prognosticos que contribuiram para a
mortalidade dos recém nascidos, em relagdo ao pré-natal, sala de parto e parto
foram: volume de liquido amnidtico (polidramnia), manobras de PCR na sala de
parto, apgar no primeiro minuto < 7, apgar no quinto minuto < 7, Idade
gestacional do inicio do pré-natal, Idade gestacional do diagnéstico de hérnia
diafragmética congénita, peso em gramas do recém nascido ao nascimento, pH
da primeira gasometria e pCO2 da primeira gasometria.

Os fatores prognésticos associados a mortalidade do recém nascido
com hérnia diafragmatica apos o nascimento foram: hipoplasia pulmonar, PAP
(pressdo da artéria pulmonar), sepse confirmada, uso de aminas pré-
operatorias, uso de aminas poés-operatoérias, transfusdo pos-operatoéria, oxido
nitrico e os dias de uso, presenca de refluxo gastroesofagico, gastrostomia,
Nissen, uso de PICC e a presenca de hérnia de intestino. Os demais fatores
analisados, embora numericamente sugerissem relevancia, nao foram

estatisticamente significativos.
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Os resultados apresentados neste estudo sugerem que a determinacao
dos fatores de pior progndsticos e que levam o recém nascido com hérnia
diafragmética congénita ao 6bito continua sendo um desafio a ser vencido para
proporcionar a esta populacdo uma assisténcia antenatal e pds-natal adequada
com o objetivo de reduzir a mortalidade e minimizar os danos na vida adulta,
diminuir o tempo de internagdo hospitalar, adequar as condutas clinicas na
tentativa de diminuir os agravos ocasionados pelas complicacdes e morbidades
inerentes aos casos mais graves.

Neste sentido, mais estudos sao necessarios para descrever os desafios
enfrentados por essas criangas em termos de Morbidade, desenvolvimento e
sobrevivéncia a longo prazo.

Conclusdo: Em nossa populacdo de estudo os fatores antenatais
desfavoraveis foram volume de liquido amni6tico-polidramnia, manobras de
PCR na sala de parto, apgar no primeiro e quinto minuto < 7, IG do inicio do
pré-natal, IG do diagnostico de HDC, peso em gramas do recém nascido ao
nascimento, pH e pCO2 da primeira gasometria. Os fatores pdés-natais
desfavoraveis foram hipoplasia pulmonar, PAP, sepse confirmada, uso de
aminas pré-operatdrias, uso de aminas poés-operatdrias, transfusdo pos-
operatoria, oxido nitrico e os dias de uso, presenca de refluxo gastroesofagico,

GTT, Nissen, uso de PICC e a presenca de hérnia de intestino.
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Capitulo 3 - Consideracdes finais

Os fatores prognésticos de protecdo ou de risco sdo de suma
importancia para o pré-natal, uma vez que o diagnostico precoce de hérnia
diafragmatica permite o planejamento da assisténcia a gestante possibilitando
a transferéncia para um centro de referencia, visando o acompanhamento
especializado no periodo neonatal e pediatrico.

O diagnostico precoce no periodo neonatal também permite o
acompanhamento da familia que devido a demanda emocional gerada pela
doenca grave, pode necessitar de apoio psicologico e o aconselhamento dos
pais quanto ao progndstico, tratamento e intervencdo cirdrgica pés-natal da
hérnia diafragmatica, possibilita a reducdo da ansiedade e do medo referente a
morbidade e mortalidade.

O nascimento a termo e 0 peso dos recém nascidos Sa0 cruciais para
um melhor prognostico da hérnia diafragmatica, assim como em outras
doencas graves as complicacfes inerentes a prematuridade elevam a chance
de mortalidade, neste sentido, o pré natal deve ser conduzido de forma
individualizada e por profissionais capacitados.

Neste estudo o0s objetivos especificos foram alcancados ao
descrevermos os fatores de risco antenatais que foram representados pela
idade gestacional no inicio do pré-natal, idade gestacional do diagndstico de
hérnia diafragmatica congénita, volume de liqguido amniético (polidramnia) que
permaneceram significativos quando associados a mortalidade do recém

nascido.
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Os fatores prognoésticos que contribuiram para a mortalidade dos recém
nascidos, em relagédo a sala de parto foram: manobras de reanimacao na sala
de parto, peso em gramas ao nascimento, apgar no primeiro minuto < 7, apgar
no quinto minuto < 7, pH da primeira gasometria e pCO2 da primeira
gasometria.

Os fatores de risco referentes a internacdo e estabilizacdo pré-
operatéria foram hipoplasia pulmonar, PAP (pressdao da artéria
pulmonar),sepse confirmada, uso de aminas pré-operatorias que também
permaneceram significativas quando associados a mortalidade neonatal.

Os fatores de risco referentes aos dados cirurgicos identificados foram
idade da reoperacdo em meses e corre¢do cirlrgica, porém os mesmos foram
excluidos devido respectivamente ao pequeno numero de casos e devido
auséncia de plausibilidade biolégica.

Os fatores de risco referentes ao pos-operatério foram NO e os dias de
uso, aminas pOs operatodrias, transfusdo pdés operatéria, presenca de refluxo
gastroesofagico, gastrostomia, Nissen, uso de PICC e a presenca de hérnia de
intestino.

As variaveis intubacdo do recém nascido, uso de ventilacdo mecénica e
o recém nascido na UTI neonatal, apesar de significativas foram excluidas,
devido auséncia de plausibilidade biologica, visto que, por se tratar de uma
doenca grave as variaveis descritas estavam presentes na maioria dos casos
de hérnia diafragmatica e poderiam gerar um viés de confundimento.

O percentual de vida em um ano dos recém-nascidos com diagnostico
de hérnia diafragmatica congénita foi de 38,8% e a morbidade sem sequela

apos o procedimento cirurgico pés-natal dos recém-nascidos acompanhados a
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nivel ambulatorial até o primeiro ano de vida pelo servico de neurologia do IFF
foi de 6 (4,6%) com alteragBes neuroldgicas, 20 (15,5%) apresentaram atraso
no desenvolvimento (relacionada aos marcos do desenvolvimento) e 19
(14,7%) apresentaram alteracées motoras.

Em relagdo ao prognostico poés-natal, vale ressaltar que o IFF é
referencia no estado do Rio de Janeiro para o tratamento e acompanhamento
dos recém nascidos com hérnia diafragmética e possui tecnologias para o
tratamento de alta complexidade que visam garantir ndo somente o suporte de
vida, mais também o acompanhamento ambulatorial de puericultura,
neurologia, fisioterapia e fonoaudiologia, visando garantir a sobrevida sem ou
com minimo de sequelas.

Acredita-se que o referente estudo pode contribuir na identificagdo dos
prognosticos antenatais e pos-natais da populacao de estudo desta pesquisa,
espera-se colaborar para o debate em torno da importancia da existéncia de
uma rede especializada e que seja de facil acessibilidade para as gestantes,
além da importancia em relacdo a deteccao precoce para o encaminhamento
com maior agilidade.

Uma pretensdo futura desta pesquisadora € poder ampliar o
conhecimento sobre o prognostico antenatal e pds-natal dos recém nascidos
que realizaram a cirurgia intra-utero, ja que estes representam 0s casos mais
graves e que na maioria das vezes evoluem a 6bito, logo apds o nascimento

devido ao grave colapso pulmonar. Desse modo, acredita-se poder ampliar o

conhecimento sobre a hérnia diafragmaética.
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Apéndice

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO
(Resolucédo 466/13 do Conselho Nacional de Saude/ MS)

Venho requerer autorizacdo para coleta de dados da pesquisa intitulada
“Estabelecer a coorte historico de recém-nascidos com diagndéstico de hérnia
diafragmatica congénita admitidos entre os anos de 2005 a 2015 na Unidade
de Terapia Intensiva Neonatal de um Hospital Federal do Rio de Janeiro”. Esta
solicitacdo foi feita em funcdo do Senhor ser o Coordenador da Area de
Atencdo a Saude do Recém Nascido do Instituto Fernandes Figueira onde se
encontram armazenados os prontudrios clinicos dos pacientes internados na
UTI Neonatal e sua autorizagdo ndo é obrigatdria, mas voluntaria. A qualquer
momento o senhor pode desistir e retirar seu consentimento. Sua recusa nao
gerard nenhuma represdlia, limitacdo ou prejuizo em sua relagdo com a
pesquisadora, com a coordenacdo ou com os demais docentes do seu curso
Ou com a sua institui¢ao.

O problema investigado: O objetivo principal desse estudo €
estabelecer a coorte histérica de recém-nascidos com diagndstico de hérnia
diafragmatica congénita admitidos entre os anos de 2005 a 2015 na Unidade
de Terapia Intensiva Neonatal de um Hospital Federal do Rio de Janeiro,
visando desvelar cada caso e contribuir para possivel promocao e reavaliacédo
de condutas, avaliando os impactos na qualidade de vida do paciente e seus
familiares e seus agravos.

Procedimento: Esta pesquisa consistirA em uma coorte histérica com
analise documental de prontuarios de recém-natos portadores de hérnia
diafragmatica congénita, admitidos entre os anos de 2005 a 2015. A analise
documental sera dividida em quatro fases a saber: indices progndésticos ante
natais, dados referentes a internacdo e estabilizacdo pré-operatéria, dados
cirirgicos e pos-operatorios e taxa de sobrevida, tempo médio para alta e
sequelas, visando estabelecer uma coorte histérica sobre a patologia.

Riscos: Os riscos relacionados ao estudo s&o referentes a
confidencialidade e para reduzir o risco serdo preservados o anonimato e
assegurado o sigilo das informacbes relacionadas com a analise de
prontudrios.

Beneficios: Os beneficios relacionados com a analise documental de
prontuarios de recém-nascidos portadores de hérnia diafragmatica congénita
integram o estabelecimento de uma coorte histérica visando conhecer um
pouco mais sobre o progndstico da doenga e desvelando cada caso espera-se
que seja possivel promover e reavaliar condutas. Além desse beneficio
especifico, vocé também estara contribuindo para a melhoria da assisténcia
prestada.

Confidencialidade: As informacfes obtidas através dessa pesquisa
seréo confidenciais e asseguramos o sigilo sobre as informacdes coletadas. Os
dados néo seréo divulgados de forma a possibilitar sua qualquer identificagao.
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Os resultados serdo divulgados em apresentagdes ou publicacbes com fins
cientificos ou educativos. O comité de Etica em Pesquisa da Fiocruz pode ter
acesso aos dados coletados.

Custo e pagamento: A realizacdo dessa pesquisa ndo implicara em
nenhum custo para o setor, e, como voluntério, também néo recebera qualquer
valor em dinheiro como compensacéao pela autorizacéo.

Vocé recebera uma copia deste termo onde consta o telefone e o
endereco dos pesquisadores responsaveis, bem como do Comité de Etica em
Pesquisa (CEP) do Instituto Fernandes Figueira, podendo tirar suas davidas
sobre o projeto e sua autoriza¢do, agora ou a qualquer momento.

Pesquisadores Responsaveis: Roberta Ivanira Silva do Carmo
Instituto Fernandes Figueira, Rio de Janeiro — RJ

Comité de Etica em Pesquisa (CEP) — IFF

Fundagdo Oswaldo Cruz / Instituto Fernandes Figueira

Avenida Rui Barbosa, 716 — 4 andar

Flamengo — Rio de Janeiro / RJ — CEP: 22250-020

Tels: (21) 2554-1832/1833

Declaro que entendi os objetivos, condi¢cBes, riscos e beneficios de
minha autorizagao para execucéao desta pesquisa e estou de acordo.

~ Eu, , como Coordenador
da Area de Atencdo a Saude do Recém Nascido do Instituto Fernandes
Figueira autorizo voluntariamente a coleta de dados desta pesquisa.

Declaro que li e entendi todo o contetddo deste documento.
Assinatura:
Data:

Testemunha
Nome:

Documento:
Endereco/ Telefone:
Assinatura:

Data:

Investigador
Nome:
Assinatura:
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Anexo — Folha de Rosto de Aprovacgéo do Comité de Etica em Pesquisa

INSTITUTO FERNANDES
FIGUEIRA - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ ‘€ Rgievgforme
MS

PARECER CONSUBSTANCIADO DO CEP

DADOS DO PROJETO DE PESQUISA

Titulo da Pesquisa: Coorte histérico de recém-nascidos com diagnéstico de hérnia diafragmatica congénita
admitidos entre os anos de 2005 a 2015 na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal de
um Hospital Federal do Rio de Janeiro

Pesquisador: Fernando Maia Peixoto Filho

Area Tematica:

Versdo: 1

CAAE: 45777215.5.0000.5269

Instituicdo Proponente: Instituto Fernandes Figueira - IFF/ FIOCRUZ - RJ/ MS
Patrocinador Principal: Financiamento Proprio

DADOS DO PARECER

Nimero do Parecer: 1.139.571
Data da Relatoria: 02/07/2015

Apresentagao do Projeto:

Este projeto propde a realizagdo de uma coorte histérica com analise documental de prontudrios que sera
dividida em quatro fases: (a) indices progndsticas antenatais, (b)dados referentes a internagio e
estabilizagdo pré-operatoria, (c) dados cirdrgicos e pos-operatérios e (d) taxa de sobrevida, tempo médio
para alta e sequelas.

Objetivo da Pesquisa:

Estabelecer a coorte historica de recém-nascidos com diagndstico de hérnia diafragmatica congénita
admitidos entre os anos de 2005 a 2015 na Unidade de Terapia Intensiva Neonatal de um Hospital Federal
do Rio de Janeiro.

Avaliacgao dos Riscos e Beneficios:
Revisdo de prontuarios, apenas dados secundarios.

Comentarios e Consideragoes sobre a Pesquisa:
Estudo relevante para avaliar a evolugdo dos casos atendidos no servigo.

Consideragdes sobre os Termos de apresentagéo obrigatoria:
Adequados

Enderego: RUI BARBGSA, 716

Bairro: FLAMENGO CEP: 22.250-020
UF: RJ Munigipio: RIO DE JANEIRO
Telefone: (21)2554-1730 Fax: (21)2552-8491 E-mail: cepiff@iff.fiocruz.br
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Anexo - Norma do periddico para o qual o artigo sera enviado

Jornal de Pediatria |

O Jornal de Pediatria é a publicacdo cientifica da Sociedade
Brasileira de Pediatria (SBP), com circulacao regular desde 1934.
Todo o conteudo do Jornal de Pediatria esta disponivel em por-
tugués e inglés no site http://www.jped.com.br, que é de livre
acesso. O Jornal de Pediatria € indexado pelo Index Medicus/
MEDLINE (http://www.pubmed.gov), SciELO (http://www.scielo.
-org), LILACS {http://www.bireme .br/abd/P/lilacs.htm), EMBASE/
Excerpta Medica (http://www.embase.com), Sociedad Iberoame-
ricana de Informacion Cientifica (SIIC) Data Bases (http://www.
siicsalud.com), Medical Research Index (http://www.purple-
health.com/medical-research-index.htm) e University Microfilms
International.

0 Jomnal de Pediatria publica resultados de investigacao clinica em
pediatria e, excepcionalmente, de investigacao cientifica basica.
Aceita-se a submissao de artigos em portugués e inglés. Na
versao impressa da revista, -os artigos sac publicados-em ingtés.
No site, todos os artigos sao publicados em portugués e inglés,
tanto em HTML quanto em PDF. A grafia adotada ¢ a do inglés
americano. Por isso, recomenda-se que os autores utilizem a
lingua com a qual se sintam mais confortaveis e confiantes de
que se comunicam com mais clareza. Se um determinado artigo
foi escrito originalmente em portugués, nao deve ser subme-
tido em inglés, a nao ser que se trate de uma traducao com
qualidade profissional.

Observacao importante: A tingua oficial de ‘publicacdo do Jornal
de Pediatria € o inglés e todo o site de submissao é apresentado
exclusivamente em inglés.

Processo de revisao (Peer review)

Todo o conteudo publicado pelo Jornal de Pediatria passa por
processo de revisao por especialistas (peer review). Cada artigo
submetido para apreciacao € encaminhado aos editores, que
fazem uma revisao inicial quanto aos padroes minimos de exigén-
tia do Jornal de Pediatria e ao atendimerito de todas as normas
requeridas para envio dos originais. A seguir, remetem o artigo a
dois revisores especialistas na -area -pertinente, selecionados de
um cadastro de revisores. Os revisores sao sempre de instituicoes
diferentes da instituicao de origem do artigo e sao cegos quanto
a identidade dos autores e ao local de origem do trabalho. Apds
receber ambos os pareceres, o Conselho Editorial os avalia e deci-
de pela aceitacao do artigo sem modificacoes, pela recusa ou pela
devolugao aos autores com as sugestoes de modificagoes. Confor-
me a necessidade, um determinado artigo pode retornar varias
vezes aos autores para esclarecimentos e, a qualquer momento,
pode ter-sua recusa determinada. ‘Cada versdo ¢ sempre analisada
pelo Conselho Editorial, que detém o poder da decisao final.

Tipos de artigos publicados
O Jomnal de Pediatria aceita a submissao espontanea de artigos
originais, artigos especiais e cartas ao editor.

Artigos originais incluem estudos controlados e randomizados, estu-
dos de testes diagnasticos e de triagem e outros estudos descritivos e
de intervencao, bern como pesquisa bésica com animais de taboratd-
rio. O texto deve ter no maximo 3.000 palavras, excluindo tabelas e
referéncias; o niimero de referéncias nao deve exceder 30. O niimere
total de tabelas e figuras nao pode ser maior do que quatro.

Artigos que relatam ensaios clinicos com intervencao terapéutica
(clinical trials) devem ser registrados em um dos Registros de En-
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saios Clinicos listados pela Organizacao Mundial da Satde e pelo
International Committee of Medical Journal Editors. Na auséncia
de um registro latino-americano, o Jomal de Pediatria sugere que
os autores utilizem o registro www.clinicaltrials.gov, dos National
nistitutes of Health (NIH). ‘O nimero de identificacio deve ser
apresentado ao final do resumo.

Artigos especiais sao textos nao classificaveis nas demais catego-
rias, que o Conselho Editorial julgue de especial relevancia. Sua
revisao admite critérios proprios, ndo havendo limite de tamanho
ou exigéncias prévias quanto a bibliografia.

Cartas ao editor devem comentar, discutir ou criticar artigos
publicados no Jornal de Pediatria. O tamanho maximo € de 1.000
palavras, incluindo no maximo seis referéncias bibliograficas.
Sempre ‘que possivel, ‘uma resposta ‘dos autores sera ‘publicada
junto com a carta.

Sao publicados, mediante convite, editoriais, comentarios e arti-
gos de revisdo. Autores nao convidados podem também submeter
ao Conselho Editorial uma proposta para publicacdo de artigos
dessas classificacoes.

‘Editoriais e comentarios, que geralmente se referem a artigos
selecionados, sao encomendados a autoridades em areas especifi-
‘cas. 0 Consetho Editorial também analisa propostas de comenta-
rios submetidas espontaneamente.

Artigos de revisao sao avaliacoes criticas e ordenadas da litera-
tura em relacao a temas de importancia clinica, com énfase em
fatores como causas e prevencao de doengas, seu diagnostico, tra-
tamento e prognostico - em geral sao escritos, mediante convite,
por profissionais de reconhecida experiéncia. Meta-analises sao
incluidas nesta categoria. Autores nao convidados podem também
submeter ao Consetho Editorial uma proposta de artigo de revisao,
com um roteiro. Se aprovado, o autor pode desenvolver o roteiro
< submeté-lo-para publicacdo. Artigos de revisao devem limitar-se
a 6.000 palavras, excluindo referéncias e tabelas. As referéncias
bibliograficas devem ser atuais e em nimero minimo de 30.

Orientacdes gerais

0 arquivo original - incluindo tabelas, ilustracdes e referéncias
bibliogréficas - deve estar em conformidade com os “Requisitos
Uniformes para Originais Submetidos a Revistas Biomédicas”, pu-
blicado pelo Comité Internacional de Editores de Revistas Médicas
{http: //www.icmje.org).

Cada secdo deve ser iniciada em nova pagina, na seguinte ordem:
pagina de rosto, resumo em portugués, resumo em inglés, texto,
agradecimentos, referéncias bibliograficas, tabelas (cada tabela
completa, com titulo e notas de rodapé, em pagina separada),
figuras (cada figura completa, com titulo e notas de rodapé, em
pagina separada) e legendas das figuras.

A seguir, as principais orientacdes sobre cada secao:

Pagina de rosto
A pagina de rosto deve conter todas as seguintes informacoes:

a) titulo do artigo, conciso e informativo, evitando termos su-
pérfluos e abreviaturas; evitar também a indicacao do local e da
cidade onde o estudo foi realizado;
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b) titulo abreviado (para constar no topo das paginas), com maxi-
o de 50 caracteres, contando 0s €5pacos;

c) nome de cada um dos autores (primeiro nome e o Gltimo sobre-
nome; todos os -demais nomes aparecem come iniciais);

d) apenas a titulacao mais importante de cada atitor;

e) endereco eletronico de cada autor;

f) informar se cada um dos autores possui curriculo cadastrado na
plataforma Lattes do CNPg;

g) a contribuicao especifica de cada autor para o estudo;

h) declaracao de conflito de interesse (escrever “nada a declarar”
ou a revelacao clara de quaisquer interesses econdmicos ou de
outra natureza que poderiam causar constrangimento se conheci-
dos depois da publicacac do artigo);

i) definicdo de instituicdo ou servico oficial ao qual o trabalho
estd vinculado para fins de registro no banco de dados do Index
Medicus/MEDLINE;

j) nome, endereco, telefone, fax e endereco eletronico do autor
responsavel pela correspondéncia;

k) nome, endereco, telefone, fax e endereco eletrénico do autor
responsavel pelos contatos pré-publicacéo;

1) fonte financiadora ou fornecedora de equipamento e materiais,
quando for o caso;

m) contagem total das palavras do texto, excluindo resumo,
agradecimentos, referéncias bibliograficas, tabelas e legendas das
figuras;

n) contagem total das palavras do resumo;

0) nimero de tabelas e figuras.

Resumo

O resumo deve ter no maximo 250 patavras ou 1.400 caracteres,
evitando o uso de abreviaturas. Nao se devem colozar no resumo
palavras que identifiquem a instituicao ou cidade onde foi feito o
artigo, para facilitar a revisao-cega. Todas as informacoes que apa-
recem no resumo devem aparecer também no artigo. O resumo
deve ser estruturado conforme descrito a seguir:

Resumo de artigo original

Objetivo: informar por que o estudo foi iniciado e quais foram as
hipoteses iniciais, se houve alguma. Definir precisamente qual foi
o objetivo principal e informar somente os objetivos secundarios
mais relevantes.

Métados: informar sobre o delineamento do estudo (definir,
se pertinente, se 0 estudo € randomizado, cego, prospective,
etc.), o contexto ou local (definir, se pertinente, o nivel de
atendimento, se primario, secundario ou terciario, clinica pri-
vada, institucional, etc.), os pacientes ou participantes (definir
critérios de selecao, nimero de casos no inicio e fim do estudo,
etc.), as intervencoes (descrever as caracteristicas essenciais,
incluindo métodos e duragao) e os critérios de mensura¢ao do
desfecho.

Resultados: informar os principais dados, intervalos de confianca
e significincia estatistica dos achados.

Conclusdes: apresentar apenas aquelas apoiadas pelos dados do
estudo e que contemplem os objetivos, bem como sua aplicacdo
pratica, dando énfase igual a achados positivos e negativos que
tenham méritos cientificos similares.

Resumo de artigo de revisao

Objetivo: informar por ‘que a revisao da literatura foi feita,
indicando se enfatiza algum fator em especial, como causa, pre-
vencao, diagnostico, tratamento ou prognastico.
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Fontes dos dados: descrever as fontes da pesquisa, definindo as
bases de dados e o5 anos pesquisados. Informar sucintamente os
critérios de selecao de artigos e os métodos de extracdo e ava-
liacao da qualidade das informacoes.

Sintese dos dados: informar os principais resultados da pesquisa,
sejam quantitativos ou qualitativos.

Conclusdes: apresentar as concluses e suas aplicacdes clinicas,
limitando generalizacdes ao escopo do assunto em revisio.

Apds o resumo, inclua de trés a seis palavras-chave que serdo
‘usadas ‘para indexacdo. Utilize termos -do Medical Subject Hea-
dings (MeSH), disponiveis em http://www.nlm.nih.gov/mesh/
meshhome_html. Quando n3o estiverem disponiveis descritores
adequados, € possivel utilizar termos novos.

Abreviaturas

Devemn ser evitadas, pois prejudicam a leitura confortavel do
‘texto. Quando usadas, devem ser definidas ao serem mencionadas
pela primeira vez. Jamais devem aparecer no titulo e nos resu-
maos.

Texto
O texto dos artigos originais deve conter as seguintes secdes, cada
uma com seu respectivo subtitulo:

a) Introducao: sucinta, citando apenas referéncias estritamente
pertinentes para mostrar a importancia do tema e justificar o
trabalho. Ao final da introducao, os objetivos do estudo devem ser
claramente descritos.

b) Métados: descrever a-populacae estudada, a amostra e os cri-
térios de selecao; definir claramente as variaveis e detalhar a ana-
lise estatistica; incluir referéncias padronizadas sobre os métodos
estatisticos e informacao de eventuais programas de computacao.
Procedimentos, produtos e equipamentos utilizados devem ser.
descritos com detathes suficientes para permitir a reproducao do
estudo. E obrigatéria a inclusdo de declaracdo de que todos os
procedimentos tenham sido aprovados pelo comité de ética em
pesquisa da instituicao a que se vinculam os autores ou, na falta
deste, por-outro comité de €tica em pesquisa indicado pela Comis-
sdo Nacional de Etica em Pesquisa do Ministério da Satde.

c) Resultados: devem ser apresentados de maneira clara, objetiva
e em sequéncia logica. As informacoes contidas em tabelas ou
figuras nao devem ser repetidas no texto. Usar graficos em vez de
tabelas com um nimero muito grande de dados.

d) Discussao: deve interpretar os resultados e compara-los com os
dados ja descritos nia literatura, enfatizando o3 aspectas Novas e
importantes do estudo. Discutir as implicacoes dos achados e suas
limitacoes, bem como a necessidade de pesquisas -adicionais. As
conclusoes devem ser apresentadas no final da discussao, levando
em consideracao os objetivos do trabalho. Relacionar as con-
clusdes aos objetivos iniciais do estudo, evitando assertivas nao
apoiadas pelos achados e dando énfase igual a achados positivos
e negativos que tenham meéritos cientificos similares. Incluir reco-
mendacdes, quando pertinentes.

O texto de artigos de revisdo nao obedece a um esquema rigido
de segOes. Sugere-se uma introducado breve, em que os autores
explicam qual a importancia da revisao para a pratica pediatrica,
a luz da literatura médica. Nao € necessario descrever os méto-



dos de selecao e extracao dos dados, passando logo para a sua
sintese, que, entretanto, deve apresentar todas as informacdes
pertinentes em detalhe. A secao de conclusoes deve correlacionar
as ideias principais da revisao com as possiveis aplicacoes clinicas,
limitando generalizagdes aos dominios da revisdo.

Agradecimentos

Devem ser breves e objetivos, somente a pessoas ou instituicoes
que contribuiram significativamente para o estudo, mas que nao
tenham preenchido os critérios de autoria. Integrantes da lista
de agradecimento devem dar sua autorizacao por escrito para a
divulgacao de seus nomes, uma vez que os leitores podem supor
seu-endosso as-conclusdes do estudo.

Referéncias bibliograficas

As referéncias devem ser formatadas no estilo Vancouver,
também conhecido como o estilo Uniform Requirements, que
é baseado em um dos estilos do American National Standards
Institute, adaptado pela U.S. National Library of Medicine
(NLM) para suas bases de dados. Os autores devem consultar
Citing Medicine, The NLM Style Guide for Authors, Editors,
and Publishers (http://www.ncbintm.nih.gov/bookshelf/
br.fcgi?book=citmed) para informacdes sobre os formatos reco-
mendados para uma variedade de tipos de referéncias. Podem
também consultar o site “sample references” (http://www.
ntm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html), que contém
uma lista de exemplos extraidos ou baseados em Citing Medici-
ne, para uso geral facilitado; essas amostras de referéncias sao
mantidas pela NLM.

As referéncias bibliograficas devem ser numeradas e ordenadas
segundo a ordem de aparecimento no texto, no gual devem ser
identificadas pelos algarismos arabicos respectivos sobrescritos.
Para listar as referéncias, nae utilize ¢ recurso-de notas-de fim-eu
notas de rodapé do Word.

Artigos aceitos para publicacao, mas ainda nao publicados, podem
ser citados desde que indicando a revista e que estao “no prelo”.
Observagoes nao publicadas e comunicagées pessoais ndo podem
ser citadas como referéncias; se for imprescindivel a inclusdo de
informacgdes dessa natureza no artigo, elas devem ser seguidas
pela observacao “observacac nao publicada” ou “comunicacao
pessoal” entre parénteses no corpo do artigo.

Os titulos dos periodicos devem ser abreviados conforme reco-
menda o index Medicus; uma lista com suas respectivas abre-
viaturas pode ser obtida através da publicacdo da NLM “List of
Serials Indexed for Online Users”, disponivel no endereco http://
www.nlm.nih.gov/tsd/serials/lsiou.html. Para informacées mais
detalhadas, consulte os “Requisitos Uniformes para Originais Sub-
metidos a Revistas Biomédicas”. Este documento esta disponivel
em http://www.icmje.org/.

Abaixo, apresentamos alguns exemplos do modelo adotado pelo
Jornal de Pediatria:

Artigos em periodicos:

1. Até seis autores:

Aradjo LA, Silva LR, Mendes FA. Digestive tract neural control
and gastrointestinal disorders in cerebral palsy. J Pediatr (Rio J).
2012;88:455-64.

2. Mais de seis autores:

Ribeiro MA, Silva MT, Ribeiro JD, Moreira MM, Almeida CC, Almei-
da-Junior AA, et al. Volumetric capnography as a tool to detect
early peripheric lung obstruction in cystic fibrosis patients. J Pe-
diatr (Rio J). 2012;88:509-17.
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3. Organizacéo como autor:

Mercier CE, Dunn MS, Ferrelli KR, Howard DB, Soll RF; Vermont
Oxford Network ELBW Infant Follow-Up Study Group. Neurodeve-
lopmental autcome of extremely low birth weight infants from the
Vermont Oxford network: 1998-2003. Neonatology. 2010;97:329-
38.

4. Sem autor:

Informed consent, parental permission, and assent in pediatric
practice. Committee on Bioethics, American Academy of Pedia-
trics. Pediatrics. 1995;95:314-7.

5. Artigos com publicacdo -eletrénica -ainda sem pubticacdo im-
pressa:

Carvalho CG, Ribeiro MR, Bonitha MM, Fernandes Jr M, Procianoy
RS, Silveira RC. Use of off-label and unlicensed drugs in the neo-
natal intensive care unit and its association with severity scores. J
Pediatr (Rio J). 2012 Oct 30. [Epub ahead of print]

Livros:

Blumer JL, Reed MD. Principles of neonatal pharmacology. In: Ya-
ffe SJ, Avanda JV, eds. Neonatal and Pediatric Pharmacotogy. 3rd
ed. Baltimore: Lippincott, Williams and Wilkins; 2005. p. 146-58.

Trabalhos académicos:
Borkowski MM. Infant sleep and feeding: a telephone survey of
Hispanic Americans [dissertation]. Mount Pleasant, MI: Central
Michigan University; 2002.

CD-ROM:
Anderson SC, Poutsen KB. Anderson’s electronic atlas of hematolo-
gy [CD-ROM]. Philadelphia: Lippincott Williams & Wilkins; 2002.

Homepage/website:

R Development Core Team [Internet]. R: A language and environ-
ment for statistical computing. Vienna: R Foundation for Statisti-
cal Computing; 2003 [cited 2011 Oct 21]. Available from: http://.
www.R-project.org

Documentos do Ministério da Satde:

Brasil. Ministério da SaGde. Secretaria de Atencao a Saude. Depar-
tamento ‘de Agoes Programaticas e Estratégicas. Atencao a satde
do recém-nascido: guia para os profissionais de salde: cuidados
gerais. Brasilia: Ministério da Saide; 2011. v. 1. 192p. (Série A.
Normas e Manuais Técnicos)

Apresentacédo de trabalho:

Bugni VM, Okamoto KY, Ozaki LS, Teles FM, Molina J, Bueno VC,
et al. Development of a questionnaire for early detection of
factors associated to the adherence to treatment of children
and adolescents with chironic rheurnatic diseases - “the Pedia-
tric Rheumatology Adherence Questionnaire (PRAQ)”. Paper
presented at the ACR/ARHP Annual Meeting; November 5-9,
2011; Chicago, IL.

Tabelas

Cada tabela deve ser apresentada em folha separada, nume-
rada na ordem de aparecimento no texto, e conter um titulo
sucinto, porém explicativo. Todas as explicacdes devem ser
apresentadas em notas de rodapé e nao no titulo, identifica-
das com letras sobrescritas em ordem alfabética. Nao sublin-
har -ou desenhar linhas dentro das tabelas € néo usar espacos
para separar colunas. Nao usar espaco em qualquer lado do
simbolo #.
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Figuras (fotografias, desenhos, graficos, etc.)

Todas as figuras devem ser numeradas ha ordem de apareci-
mento no texto. Todas as explicagoes devem ser apresentadas
nas tegendas, inclusive acerca das abreviaturas utilizadas.
Figuras reproduzidas de outras fontes ja publicadas devem
indicar esta condicao na legenda, assim como devem ser
acompanhadas por uma carta de permissdo do detentor dos
direitos. Fotos nao devem permitir a identificagdo do pacien-
te; tarjas cobrindo os olhos podem nao constituir protecao
adequada. Caso exista a possibilidade de identificacdo, é obri-
gatoria a inclusao de documento escrito fornecendo consenti-
mento livre e esclarecido para a publicacao. Microfotografias
devem apresentar escalas internas ‘e 'setas ‘que contrastem
com o fundo.

As ilustracoes sao aceitas em cores para publicagdo no site.
Contudo, todas as figuras serdo vertidas para o preto e branco
na versao impressa. Caso os autores julguem essencial que uma
determinada imagem seja colorida mesmo na versao impressa,
solicita-se um contato especial com os editores. Imagens gera-
das em computador, como graficos, devem ser anexadas sob a
forma de arquivos nos formatos .jpg, .gif ou .tif, com resolucdo
minima de 300 dpi, para possibilitar uma impressio nitida;
na versao eletronica, a resolucdo sera ajustada para 72 dpi.
Grafices devem ser apresentados somente em duas dimensoes,
em qualquer circunstancia. Desenhos, fotografias ou quaisquer
ilustracoes que tenham sido digitalizadas por escaneamento
podem nao apresentar grau de resolucao adequado para a ver-
sao impressa da revista; assim, € preferivel que sejam enviadas
em versao impressa original (qualidade profissional, a nanquim
ou impressora com resolugao grafica superior a 300 dpi). Nesses
casos, no verso de cada figura deve ser colada uma etiqueta
com o seu himero, o nome do primeiro autor e uma seta indi-
cando o lado para cima.
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Legendas das figuras
Devern ser apresentadas em pagina propria, devidamente identifi-
cadas com os respectivos nimeros.

Lista de verificacao

Como parte do processo de submissao, os autores sao solicitados a
indicar sua concordancia com todos os itens abaixo; a submissao po-
de ser devolvida aos autores que nao aderirem a estas diretrizes.

1. Todos os autores concordam plenamente com a Nota de Co-
pyright.

2. O arquivo de submissao foi salvo como um documento do Mi-
‘crosoft Word.

3. Apagina de rosto contém todas as informacdes requeridas, con-
forme especificado nas diretrizes aos autores.

4. O resumo e as palavras-chave estdo na lingua de submissdao
(inglés ou portugués), seguindo a pagina de ri

5. O texto € todo apresentado em’ espaco lo) utiliza fonte
tamanho 12 fe italico em vez de sublinhado para indicar &
{exceto em enderecos da internet). Todas as tabelas, figuras e
lemm em que aparecem no texto
e foram colocadas cada uma em pagina separada, seguindo as
referéncias, no fim do arquivo. : ?

6. O texto segue as exigéncias de estilo e bibliografia-descritas nas
normas de publicacdo.

7. As referéncias estdo apresentadas no chamado estilo de Van-
couver e numeradas consecutivamente na ordem em que apare-
cem no texto. i

8. Informacoes acerca da aprovacao do estudo por um conselho
de ética em pesquisa sdo claramente apresentadas no texto, na
secao de métodos.

9. Todos os eridereos da intemet apresentados no texto (p.ex., http://
www.sbp.com.br)-estao ativos-e prontos-para serem-cticados.



