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INTRODUCAO

Apresentacao da diretriz: escopo e finalidades

As linhas de cuidado em saude tém como objetivo promover a organizacao dos caminhos a serem
percorridos pelos usuarios de forma mais racional, sistémica e humanizada, a fim de garantir que os re-
cursos necessarios, em razao do diagndstico e terapéutica prescrita, sejam disponibilizados em tempo
oportuno. Elas sdo estratégicas, principalmente, para problemas de saude prioritarios e de relevancia
epidemioldgica, para condi¢des cronicas e complexas em saude e que demandem cuidados prolon-
gados ou reabilitacao.

O desenho das linhas de cuidado parte dos protocolos/diretrizes clinicas e da definicdo de um
conjunto de parametros e recomendagdes estratégicas para a organizacao do cuidado e dos servicos
de saude. Este processo permite a disponibilizacao de informacdes para programacao e planejamento
da rede de servicos de saude, a qualificacao do cuidado, a promocdo de melhorias na coordenacao,
na regulagao e acesso aos servicos, maior racionalidade e adequag¢ao no uso dos recursos em saude
e apoio na tomada de decisao clinica.

Nas ultimas décadas, ocorreu relevante mudanca nos padrdes de elaboragao das rotinas e pro-
tocolos nos servicos de saude, migrando para o modelo de diretrizes baseadas em evidéncias. Uma
DC baseada em evidéncias tem por finalidade oferecer maior beneficio, reduzir a chance de danos a
saude, além de otimizar os custos destinados a saude. E capaz de subsidiar ndo s6 os profissionais de
saude envolvidos, mas aqueles que desempenhem atividades na gestao. (Brasil, 2016 http://conitec.
gov.br/images/Relatorios/2016/Diretrizes_Metodologicas_WEB.pdf)

Na perspectiva do cuidado a crianca e no que diz respeito as politicas nacionais, destaca-se a es-
truturacdo da Rede Cegonha, iniciativa voltada a agregar os esforcos e estratégias de qualificagao do
acesso e do cuidado materno, neonatal e infantil. No entanto, a mortalidade neonatal precoce ainda
se mantém como o principal componente na ocorréncia dos dbitos infantis, sendo as malformacoes
congénitas a segunda principal causa de morbimortalidade neonatal e uma das principais demandas
de servicos especializados — ambulatoriais e hospitalares.

Dados da Organizacao Mundial da Saude (OMS) demonstram que as anomalias congénitas estao
entre as principais causas de mortalidade infantil, condi¢des cronicas e incapacidade no mundo. Estas
constatacdes nao sao recentes e ja levaram muitos paises a congregarem esforcos para a qualificacao
dos seus dados epidemiolégicos, elaboracao de diretrizes de diagndstico/terapéuticas e definicao de
centros de referéncia para as anomalias congénitas.

Considerando que o manejo de recém-nascidos com malformagdes congénitas (MCs) se torna
complexo, principalmente, diante dos profissionais cujo manejo nao é habitual, o desenvolvimento
de um documento capaz de direcionar a equipe de saude é fundamental.


http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2016/Diretrizes_Metodologicas_WEB.pdf
http://conitec.gov.br/images/Relatorios/2016/Diretrizes_Metodologicas_WEB.pdf

O objetivo deste documento de revisao foi tracar uma linha de cuidados para os recém-nascidos
com hérnia diafragmética congénita (HDC), baseado em evidéncias, na perspectiva do Sistema Unico
de Saude, tentando definir estratégias que possam ser factiveis e que possam ser utilizadas por todos
que tenham acesso a este documento.

As recomendac0es representam as melhores evidéncias disponiveis na literatura atual e, quando
ausente a evidéncia, realizou-se consenso com os principais especialistas do Brasil.

A elaboracao de diretrizes clinicas, atualmente, tem sido uma importante estratégia, principalmen-
te, na perspectiva do Sistema Unico de Saude brasileiro, considerando que se traduz como ferramenta
capaz de direcionar e padronizar o cuidado multiprofissional baseado na melhor evidéncia cientifica
disponivel.

A quem esta diretriz se destina

Esta DC foi construida para os profissionais de saude, gestores, usuarios, cuidadores e pesquisado-
res da area de saude.



METODOS

Processo de elaboracao da diretriz

Para a elaboracao de diretrizes, ha necessidade de se acompanhar varias etapas de revisao da lite-
ratura, assim como a andlise critica realizada por especialistas, através do debate e conclusao das evi-
déncias até o consenso ou recomendacao. Estas etapas sao abarcadas na recomendacao da Portaria
SAS/MS no 375, de 10 de novembro de 2009 (Brasil, 2009).

Sendo assim, o processo teve inicio em janeiro de 2015, quando foi constituido um comité gestor
com representantes da Fundacao Oswaldo Cruz/Instituto Fernandes Figueira, e com posterior selecao
de profissionais com experiéncia e saber de diversas instituicoes, os quais foram convidados para par-
ticipar do processo de elaboracao deste documento.

O processo de revisdao da literatura, a escolha das melhores evidéncias e, por fim, a opinido dos
especialistas envolvidos seguiram as recomendacées de KISCH (2001), com algumas modifica¢des.

A organizagao de comité gestor do processo foi representada por lideres da Fundacdao Oswaldo
Cruz/Instituto Fernandes Figueira, Universidade Federal Fluminense, Universidade Estadual do Rio de
Janeiro, Rede Sarah, Universidade de Campinas e Universidade de Ribeirdo Preto. Cada um desses
lideres representava areas dentro do contexto da assisténcia ao recém-nascido (RN) na perspectiva da
integralidade. As areas envolvidas foram: (1) Obstetricia (pré-natal, parto e nascimento); (2) Neonato-
logia 1 (Cuidados Imediatos e Transporte); (3) Neonatologia 2 (Manejo clinico na UTIN); e (4) Acompa-
nhamento ambulatorial. Os lideres identificaram profissionais que participaram da selecao e revisao
das evidéncias.

A busca pela melhor evidéncia foi realizada através da estratégia PICO, que representa um acroéni-
mo para Paciente, Intervencdo, Comparacao e “Outcomes” (desfecho). Dentro da Pratica Baseada em
Evidéncia (PBE), esses quatro componentes sdo os elementos fundamentais da questdao de pesquisa
e da construcao da pergunta para a busca bibliografica de evidéncias. A Pergunta de pesquisa ade-
quada (bem construida) possibilita a definicdo correta de quais informagdes (evidéncias) sao neces-
sdrias para a resolucao da questao clinica de pesquisa. Cada grupo trabalhou na selecao e revisao das
evidéncias encontradas, além da avaliacao do nivel de evidéncia dos estudos. Para avaliar o nivel de
evidéncia utilizou-se a classificacdo do Oxford Centre for Evidence-Based Medicine (quadro X). Poste-
riormente, foi desenvolvido o texto, privilegiando as graduac¢des da forca das recomendacoes.

Apds a selecdo e construcdo do primeiro texto, fez-se a revisdo do texto proposto, com retorno aos
lideres de equipe pelo comité gestor.

Foram realizadas duas oficinas de trabalho presenciais com todo o grupo de trabalho para discutir
os pontos divergentes e ajustar o texto.

Sobre as fungdes do comité gestor e das equipes de trabalho destacam-se:
— Delinear o escopo da diretriz;

- Buscar na literatura da area de ciéncias da saude as evidéncias disponiveis, sintetizando
e qualificando-as segundo niveis de recomendacao;
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— Construir texto da diretriz, com recomendac¢des mais robustas que preenchessem os “vazios”
de informacdes apontados pelo comité gestor, elaborando o texto conforme hierarquia de
evidéncias (revisdes sistematicas com ou sem metanalises, ensaios clinicos randomizados,
grandes estudos observacionais com minimo de risco de viés, etc.);

— Analisar as contribuicdes recebidas durante o processo da consulta publica, acatando e reti-
ficando as cabiveis.

Avaliacao, sintese e classificacao das evidéncias
Estratégia de busca da literatura

Foram utilizadas as seguintes plataformas de busca: PubMed, Biblioteca Cochrane, Scielo, Lilacs,
além de manuais e livros textos. O limite de tempo para a pesquisa dos artigos foi de janeiro de 2000
a marco de 2018, tendo sido selecionados artigos publicados em portugués, inglés ou espanhol. Em-
pregou-se o filtro de idade do paciente entre o nascimento e 1 més de vida de espécie humanos.
Especificamente para o capitulo de seguimento, ampliou-se o filtro idade para zero més a 3 anos
incompletos.

Para a avaliacdo dos artigos, os critérios de inclusdo e exclusao foram aplicados por duas vezes,
a primeira na analise dos titulos e dos resumos e a segunda na fase de avaliacao do artigo completo.
O processo de dois estadgios é o mesmo usado em revisdes sistematicas e foi projetado para ser efi-
ciente, minimizar os erros, para ser transparente e reprodutivel, e foi realizado por dois pesquisadores.

A estratégia de busca composta por descritores (Mesh) e operadores boolianos utilizados para
o texto da parte de obstetricia foi:“hernia AND diaphragmatic AND congenital AND prenatal diagnosis
AND congenital abnormalities”, com busca em todos os campos. No PubMed foram encontrados 472
artigos; na Biblioteca Cochrane, 0 artigos (apenas trés trials registrados); na Scielo, seis artigos; e na
Lilacs, 12. Apds selecao por dois pesquisadores, foram selecionados 74 para leitura na integra
e 36 foram utilizados para a redacao do texto final.

Para a pesquisa sobre cuidados de sala de parto e transporte, adotou-se a seguinte estratégia
de busca: “congenital diaphragmatic hernia AND infant OR neonate OR neonatal AND transport OR
transportation OR neonatal transport AND delivery room OR labor room AND treatment OR mana-
gement”. Foram encontrados 662 artigos; apds selecao por dois pesquisadores, com 83 selecionados
para leitura na integra, e 11 para a redacao do texto final.

Para a pesquisa do texto de cuidados para o paciente na unidade de terapia intensiva neonatal
(UTIN), empregou-se a seguinte estratégia de busca: “congenital diaphragmatic hernia AND neonate
OR infant OR neonatal AND management”. Foram encontrados 679 artigos na busca, com 89 selecio-
nados para leitura na integra e 40 utilizados na confeccdo do texto.

Para a pesquisa da parte cirdrgica de hérnia diafragmatica congénita (HDC) foi utilizada a seguin-
te estratégia de busca: “congenital diaphragmatic hernia AND infant OR newborn OR neonate OR
neonatal AND surgery OR postoperative OR complications OR management”. Foram encontrados
252 artigos na busca, sendo 64 selecionados para leitura na integra e 18 utilizados para a construcao
do texto.
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Para a pesquisa sobre seguimento, a estratégia de busca adotada por dois pesquisadores foi: “con-
genital diaphragmatic hérnia AND patient care; congenital diaphragmatic hérnia AND continuity of
patient care; congenital diaphragmatic hérnia AND follow-up studies; congenital diaphragmatic her-
nia AND complications”.

Quando utilizados os descritores “congenital diaphragmatic hérnia and patient care”, encontra-
ram-se 12 artigos, seis foram lidos na integra e cinco utilizados para a construcao do texto. Com
os descritores: “congenital diaphragmatic hérnia and continuity of patient care”, cinco artigos foram
encontrados, todos selecionados para leitura e um utilizado para o texto. Quando os descritores fo-
ram: “congenital diaphragmatic hérnia and follow-up studies’, 165 estudos foram encontrados, com
17 selecionados para leitura na integra e 16 utilizados para confeccao do texto. E, quando utilizados
os descritores: “congenital diaphragmatic hérnia and complications’, foram encontrados 191 artigos,
selecionados 16 para leitura na integra e utilizados 11 para o texto.

Além dos artigos que emergiram da busca sistematizada, outros materiais como Diretrizes do Mi-
nistério da Saude e instrumentos padronizados de afericao do desenvolvimento foram incorporados
ao texto por sua relevancia, perfazendo um total de 41 materiais utilizados na confeccao do texto.

Com o objetivo principal de auxiliar o profissional de saude na tomada de decisbes frente ao
recém-nascido com malformacéo, esta diretriz utilizou o grau de recomendacéo associado a citacao
da bibliografia correspondente. Tal pratica demonstra maior transparéncia da origem das informacodes
empregadas para o documento, assim como ajuda na avaliagao critica do leitor. (Figura 1)

Referéncias
Brasil, 2009. Portaria no 375 do Ministério da Saude/Secretaria de Atencdo a Saude, de 10 de novembro de 2009.

Publicada no DOU em 11 de novembro de 2009.
Kisch MA. Guide to development of practice guidelines. Clin Infect Dis. 2001; 32:8511.
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Nivel de Evidéncia Cientifica por Tipo de Estudo - “Oxford Centre for Evidence-based Medicine” -
ultima atualizacao maio de 2001

Grau de Nivel de Tratamento/ Prevencao

Recomendacao Evidéncia

- Etiologia

Diagnéstico

‘Ia

Revisao Sistematica
(com homogeneidade)
de Ensaios Clinicos
Controlados

e Randomizados

Revisdo Sistematica (com
homogeneidade) de Estudos
Diagnosticos nivel 1 Critério
Diagnostico de estudos nivel 1B,
em diferentes centros clinicos

Ensaio Clinico Controlado

Coorte validada, com bom

A e Randomizado com padrédo de referéncia Critério
1B o
Intervalo de Confianca Diagndstico testado em um
Estreito Unico centro clinico
1c Resultados Terapéuticos Sensibilidade e Especificidade
do tipo “tudo ou nada” préximas de 100%
Revisao Sistematica“ Revisao Sistematica (com
22 (com homogeneidade) homogeneidade) de estudos
de Estudos de Coorte diagndsticos de nivel > 2
Coorte Exploratéria com bom
Estudo de Coorte (incluindo padrao de referéncia Critério
2B Ensaio Clinico Randomizado Diagnostico derivado ou validado
de Menor Qualidade) em amostras fragmentadas ou
banco de dados
Observacao de Resultados
B 2C Terapéuticos (outcomes
research) Estudo Ecoldgico
Revisdo Sistematica Revisdo Sistematica (com
3a (com homogeneidade) homogeneidade) de estudos
de Estudos Caso-Controle diagndsticos de nivel > 3B
Sele¢ao ndo consecutiva
’ 3 f < i
3B Estudo Caso-Controle de casos, ou padrao de referéncia
aplicado de forma pouco
consistente
Relato de Casos (incluindo Estudo caso-controle; ou padrao
C 4 Coorte ou Caso-Controle de referéncia pobre ou nao
de menor qualidade) independente
D 5 Opiniao desprovida de avaliagao critica ou baseada em matérias

basicas (estudo fisioldgico ou estudo com animais)

Figura 1 - Nivel de Evidéncia Cientifica por Tipo de Estudo - “Oxford Centre for Evidence-based Medicine” -

ultima atualizagdo maio de 2001.
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RECOMENDACOES

Capitulo 1 - Pré-natal e rastreio

Os Defeitos Congénitos (DCs) sao defeitos da morfogénese de 6rgaos ou sistemas do corpo ocor-
ridos durante o periodo gestacional. A prevaléncia na América Latina, no periodo de 1995 a 2008, foi
de 2,7% e, no Brasil, de 4,2% (NAZER, CIFUENTES, 2011). Estima-se que a prevaléncia em todo o mun-
do seja de cerca de 3% (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2014). Os DCs sao um conjunto de desor-
dens variadas com origem no periodo pré-natal, que podem ser causadas por alteracdes de um unico
gene, heranca multifatorial, teratégenos ambientais, deficiéncia de micronutrientes, doencas maternas
de base e doencas infecciosas. No entanto, a maioria dos DCs nao possui etiologia conhecida ou histéria
familiar, ou seja, ocorre em gestacdes consideradas de baixo risco para a anomalia (NELSON, 1989).

No Brasil, os DCs sdao a segunda causa de mortalidade perinatal, ndo superando as afeccoes perina-
tais, que estao relacionadas principalmente as complicacdes da prematuridade (Ministério da Saude
do Brasil, 2009). A mortalidade por DCs é mais proeminente em paises onde a mortalidade neonatal
é baixa, como na regido dos paises europeus, onde cerca de 25% das mortes neonatais sao causadas
por DCs (WORLD HEALTH ORGANIZATION, 2010).

Métodos de rastreamento

A ultrassonografia (US) pré-natal tornou-se o método de eleicdo para rastreamento dos DCs em
todo o mundo. Os avancos tecnoldgicos das ultimas décadas da US e seu carater nao invasivo estabe-
leceram este exame de imagem como a principal forma de monitorizacao do desenvolvimento anaté-
mico do feto durante a gestacao, possibilitando um nimero cada vez maior de diagndsticos de DCs no
periodo antenatal (CLEMENTI, 2001). A deteccao de anomalias fetais € uma das informacdes desejadas
para que o profissional possa aconselhar e conduzir o caso da forma mais adequada. Por outro lado,
a gestante e sua familia, em geral, desejam a realizacao do exame, uma vez que querem saber sobre
o bem-estar do concepto e da possibilidade de haver alguma alteracao fisica. Quando a anomalia
estd presente, anseiam por informacdes sobre o progndéstico, possiveis tratamentos e recuperacao
(LEVI, 1998).

Estudos sobre a andlise do desempenho da US obstétrica na detecgao pré-natal de DCs deman-
dam recursos financeiros volumosos, por ser necessdria a realizacdao de pesquisas populacionais
devido a baixa prevaléncia das anomalias (LEVI, 1998). Desta forma, estudos acerca desta questdo sao
escassos, mesmo em paises desenvolvidos. O estudo Eurofetus (GRANDJEAN, 2009) foi o maior estudo
prospectivo avaliando a sensibilidade e especificidade da US no diagnéstico das malformacdes fetais,
a performance para os diferentes DCs variando muito. Esse estudo foi realizado de 1990 a 1993, com
a participacdo de 61 centros, distribuidos em 14 paises europeus. Nesse estudo foi realizada pelo
menos uma US obstétrica para rastreamento de DCs, preferencialmente, em 18 e 22 semanas de ges-
tacdo, executada por um examinador qualificado para esta funcao. Todas as anomalias detectadas
pelo exame foram registradas, assim como aquelas detectadas somente apds o nascimento, tendo
sido detectadas 4615 anomalias. Nos resultados desse estudo, foi encontrada sensibilidade de 61,4%,
atingindo 73,7% para os DCs maiores e 45,7% para os DCs menores. A sensibilidade foi maior para
anomalias do sistema nervoso central e sistema génito-urindrio e menor para defeitos cardiacos,
musculoesqueléticos, fendas labial e palatina. A taxa de deteccao também foi menor quando o DC
era isolado.
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A utilizacao da US obstétrica para rastreamento de DCs ainda é motivo de debate. No entanto,
a sensibilidade do exame nao deve ser o Unico critério adotado para definir o rastreamento de DCs
como politica de saude, ja que diversos parametros apresentados nesses estudos podem alterar a taxa
de deteccdo. Alguns desses parametros sao a frequéncia de anomalias na amostra, a proporcao de ano-
malias maiores e menores em cada amostra, a proporc¢ao de defeitos isolados e associados, o nimero
de exames e 0 momento da gestacao em que a US foi realizada. Outros fatores mais dificeis de serem
quantificados sao o nivel de treinamento do examinador e a qualidade técnica do aparelho no qual
o exame foi executado (LEVI, 2003). As mulheres devem receber informagao compreensivel antes do
exame e, se uma mulher escolher declinar do teste de triagem, este desejo devera ser respeitado.

Esta condicao foi escolhida para este documento, porque é considerada importante, pois pode ser
fatal ou associada com morbidade grave ou necessidade de suporte pds-natal imediato. Habitual-
mente apresenta taxas de deteccao pré-natal que excedem 50%. A anatomia que deve ser avaliada de
modo que as condi¢des possam ser detectadas serd definida neste documento. Com base na literatura
existente, admite-se que seja meta de 60% de rastreamento nacional.

Populacao elegivel para o rastreio

A maioria dos DCs ndo esta associada a uma causa definida, como alteracdes genéticas ou expo-
sicao a teratdégenos, portanto, acomete primordialmente gestacdes de baixo risco. Desta forma, um
rastreamento satisfatério de DCs deveria englobar todas as gestagdes, ndo somente aquelas que pos-
suam algum risco para a anomalia. Na Europa, por exemplo, a taxa de deteccao das DCs é maior em
paises em que existe uma politica de rastreamento fetal para DCs em gestacdes de baixo risco, quando
comparados com paises que nao apresentam esta rotina estabelecida (CLEMENTI, 2001).

A populacgao elegivel é identificada através de servigos de assisténcia pré-natal onde o rastrea-
mento de anomalias fetais inclui mulheres com idade gestacional inferior a 24 semanas de gravidez
confirmada por US.

Momento indicado para o rastreio

O National Institute for Health and Clinical Excellence (NICE) recomenda que uma US obstétrica para
rastreamento de defeitos congénitos seja realizada entre 18 semanas e 20 semanas e 6 dias como
parte da rotina pré-natal, que o profissional executor do exame seja submetido a um treinamento
especifico e que o aparelho de US nao deva ter mais de 5 anos de uso. Outro pais europeu que acon-
selha o rastreamento de DCs é a Francga, onde o Ministere des Affaires Sociales et de la Santé propde a
realizacdo de uma US obstétrica com esta finalidade, em torno de 22 semanas de gestacao (MINISTERE
DES AFFAIRES SOCIALES, 2006). No Brasil, as diretrizes sobre o tema sao escassas. No ultimo “Cadernos
de Atencao Basica - Atencao ao Pré-natal de Baixo Risco’, do Ministério da Saude do Brasil (MS), de
2012, é citado que a US obstétrica nao é obrigatdria, mas pode ser realizada com a funcao de verificar
a idade gestacional. Em outro documento, referente a divulgacao da Rede Cegonha, “Diretrizes Gerais
e Operacionais da Rede Cegonha” (MINISTERIO DA SAUDE DO BRASIL, 2011), ha garantia de um exame
de US obstétrica para cada gestante. Entretanto, nao ha normatizacao sobre a idade gestacional em
que o exame deve ser realizado ou se o rastreamento de DCs é uma das finalidades da avaliacao.

A Organizacao Mundial da Saude (OMS), em seu relatério sobre DCs, de 2010, ressalta a importancia da
prevencao, diagnodstico e tratamento dos DCs para a reducao da mortalidade neonatal (WORLD HEALTH
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ORGANIZATION, 2010). Uma das recomendacodes desse documento inclui a realizacao de uma US obstétri-
ca para rastreamento de DCs, em torno de 18 semanas de gestacao, como forma de melhorar a assisténcia
ao periodo perinatal. A OMS destaca, ainda, que a aceleragao da reducao da mortalidade neonatal é pri-
mordial para atingir a Meta do Desenvolvimento do Milénio numero 4, que tem como objetivo diminuir
em dois tercos a mortalidade infantil até 2015, em comparacao ao nivel de 1990 (UNITED NATIONS, 2014).

Manejo das familias apds o diagnéstico de uma anormalidade estrutural no feto

Enquanto resultados normais promovem sentimentos positivos sobre a gravidez, a constatacao de
anormalidades isoladas ou multiplas graves no exame de US pré-natal é inevitavelmente estressante
para as familias. Isto exigira da equipe de assisténcia informacdes rapidas e precisas, incluindo a confir-
macao da anormalidade, a etiologia provavel, associacdes relevantes, novas investigacdes necessarias
(o que pode envolver mais imagens ou testes genéticos) e implicacdes para o restante da gravidez.

Na maioria das vezes, envolvera o encaminhamento para uma unidade tercidria e uma equipe mul-
tidisciplinar. Os principios basicos do manejo incluem revisao oportuna, a participacao multidiscipli-
nar na avaliacdo diagnostica, aconselhamento detalhado da mulher e sua familia, assim como os pla-
nos para cuidados continuados na gravidez.

Uma abordagem sugerida para o manejo das familias apds o diagnéstico de uma anormalidade
estrutural no feto devera incluir (RANZCOG, 2018):
1. Avaliagao clinica

Uma vez que uma anormalidade estrutural do feto tenha sido identificada, uma reavaliacao da
anamnese familiar e pessoal deve ser realizada, buscando a identificacao de possiveis fatores de risco
nao identificados na primeira abordagem.

Outros exames de imagem

A confirmacao da anormalidade numa unidade de referéncia é recomendada pelos protocolos
das principais sociedades de obstetricia, medicina materno-fetal e ultrassonografia, e por institu-
tos nacionais de saude. (GAGNON et al., 2009). Outras modalidades de imagem, como ultrassom 3D
e ressonancia magnética, podem ser apropriadas para uma adequada avaliacdo pré-natal de anoma-
lias estruturais fetais (RANZCOG, 2018).

Testes adicionais

Isto pode incluir testes de sangue dos pais, se uma condi¢do genética ou infeccao congénita é sus-
peita e testes invasivos usando hibridizacao fluorescente in situ (FISH), reacao quantitativa em cadeia
da polimerase fluorescente (QF-PCR), cariotipagem ou microarrays dependendo da anormalidade as-
sociada identificada.

A andlise do cariétipo fetal por amniocentese ou bidpsia de vilo corial é geralmente recomendada
pelos protocolos das principais sociedades de obstetricia, medicina materno-fetal e US e por institutos
nacionais de saude, quando se diagnostica uma anormalidade estrutural no feto (VAN den VEYVER
etal., 2009, RANZCOG, 2018).
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Aconselhamento

O aconselhamento apds o diagndstico de anomalia fetal precisa ser rapido, abrangente, preciso,
imparcial e compassivo. Este aconselhamento deve ser individualizado, levando em conta o contexto
da mulher em sua familia e na comunidade, sua circunstancia social, e os valores culturais e religiosos
devem ser respeitosamente considerados.

Cuidados posteriores

A continuidade da assisténcia pré-natal pode envolver encaminhamento para um centro terciario,
dependendo da natureza da anormalidade, da presenca de outras comorbidades maternas ou fetais,
a necessidade de vigilancia ultrassonogréfica e a necessidade de assisténcia ou intervencdo por uma
equipe especializada (KIRWAN et al., 2010).

Recomendacao

O rastreio pré-natal da HDC é realizado pela US obstétrica preferencialmente no segundo
trimestre, podendo ser suspeitada a partir do primeiro trimestre (Grau de recomendacao B
e nivel de evidéncia 2B).

Exames complementares

Multiplos indicadores progndsticos tém sido propostos na avaliagdo da HDC, incluindo as pro-
porcoes dos ventriculos cardiacos, o volume de liquido amniético, o grau de desvio do mediastino
e a posicao do estdbmago. Contudo, a maioria ndo demonstrou fornecer correlagao clinicamente util. De-
vido aimportancia da hipoplasia pulmonar e da hipertensao pulmonar, a avaliagao quantitativa da massa
pulmonar relativa usando uma variedade de técnicas de imagem tem-se mostrado mais bem-sucedida.

Séo fatores de mau progndstico propostos na HDC a esquerda: as anomalias morfoldgicas associa-
das, as anormalidades cromossémicas, a idade gestacional precoce ao diagndstico, o parto prematuro,
a hérnia ampla, a presenca de figado intratoracico, o pulmao contralateral pequeno e a desproporcao
ventricular (ventriculo esquerdo pequeno). A HDC bilateral tem o pior prognéstico do espectro, sem
sobreviventes reportados.

No grupo de HDC isolada sem anomalias adicionais e anormalidades cromossémicas, o progndsti-
co permanece dependente do volume do pulmao funcional. Em particular, trés fatores sdo associados
a um pior prognostico: diagndéstico precoce antes de 25 semanas, figado intratoracico e pulmao direi-
to contralateral de pequeno tamanho (MADENCI et al., 2013).

Indicadores prognaésticos
Relacao pulmao/cabeca fetal
A avaliacao ultrassonografica é uma modalidade de exame por imagem amplamente disponivel,

relativamente pouco dispendiosa e rotineiramente usada na avaliacao de DCs. Ela é observador-
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dependente, permite avaliacao no leito e nao carrega essencialmente qualquer desconforto materno.
A melhoria no equipamento e na técnica nos ultimos anos permitiu aumento da sensibilidade na iden-
tificacao pré-natal e avaliacao do feto portador de HDC (VICTORIA, DANZER, ADZICK, 2013).

A melhor medida validada é a relagao area pulmonar (avaliada por US bidimensional do pulmao con-
tralateral) para circunferéncia cefalica (LHR = lung-to-head ratio). O pulmao contralateral é usado para es-
timar o grau de hipoplasia pulmonar e desvio do mediastino, porque o pulmao ipsilateral frequentemen-
te tem dificil distincdo do figado ou intestino herniados. Inicialmente, essa medida foi obtida pela area
do pulmao direito, em milimetros quadrados, em uma imagem de quatro camaras do térax, idealmente,
entre 23-28 semanas. Esses dois diametros do pulmao, que sao obtidos pelas linhas perpendiculares nos
maiores eixos, devem ser multiplicados e divididos pela circunferéncia cefalica em milimetros.

Subsequentemente, dois métodos alternativos para medicao da LHR foram propostos: (1) o método
AP, que envolve o diametro anteroposterior do pulmao na linha hemiclavicular multiplicado pelo diame-
tro perpendicular no ponto médio do diametro AP; (2) o método do tracado, cujo tracado manual delimita
o pulmao direito (VICTORIA, DANZER, ADZICK, 2013). Embora diferentes métodos para medida da LHR
tenham sido propostos, o mais acurado e reprodutivel envolve o tracado do contorno pulmonar, com me-
nores diferencas inter e intraobservadores. O método original, que utiliza os maiores diametros perpen-
diculares, demonstrou ser o menos reprodutivel, superestimando a drea do pulmao direito em até 45%.

A relacao igual a 1,0 é considerada indicador de alta mortalidade fetal, com uma mortalidade alta
de até 100% em alguns estudos, diferentemente de uma taxa acima de 1,4, que é associada virtual-
mente com mortalidade ausente.

A LHR foi sugerida como um meio de estimar o grau de hipoplasia pulmonar e predizer desfecho em
pacientes com HDC. A LHR baixa é associada com aumento na mortalidade e uso de oxigenacao extracor-
pdrea por membrana (ECMO). Sabendo que a hipertensao pulmonar é uma causa comum de mortalidade
e morbidade entre sobreviventes com HDC, um estudo realizou ecocardiograma seriado em 106 recém-
-nascidos (RNs) com HDC entre 2001 e 2011, buscando fatores pré-natais que pudessem ser usados para
determinar a sobrevida a longo prazo em pacientes com HDC. Foi observada uma diminuicao da incidéncia
geral de hipertensao pulmonar com o tempo, com apenas 16% de sobreviventes a longo prazo necessitan-
do de tratamento. Nesse estudo, a LHR foi significativamente associada com uso de circulacdo extracorpé-
rea (ECMO) e morte, como anteriormente relatado. A LHR pré-natal foi preditiva de hipertensao pulmonar
com 1 més, porém nao a longo prazo em neonatos com HDC, sugerindo que ocorre significativo remode-
lamento da vasculatura pulmonar ao longo do tempo em RNs sobreviventes com HDC (GARCIA, FINGERET,
THIRUMOORTHI, 2013).Todos os tipos de medida de LHR tém vdrias limitagdes. A LHR subestima o real volu-
me pulmonar em fetos com HDC devido, em parte, a compressao do pulmao direito pelo mediastino e pelas
visceras herniadas no térax. Essa compressao é mais pronunciada no plano lateral do que no vertical, o que
é verificado pelo comprimento pulmonar médio ser 15% maior do que em controles para a mesma idade
gestacional,embora a drea pulmonar média seja cerca de metade. Além disso, tem sido demonstrado varia-
bilidade nas medidas de LHR entre diferentes observadores e entres os mesmos observadores em diferentes
momentos (VICTORIA, DANZER, ADZICK, 2013). Por ultimo, a principal limitacdo da LHR é a dependéncia da
idade gestacional. Entre 12 e 32 semanas, a drea pulmonar fetal aumenta quatro vezes mais rapido do que
a circunferéncia cefalica, sendo a LHR inadequada para avaliacdo do crescimento pulmonar em diferentes
idades gestacionais. Para superar essa dificuldade, surgiu o conceito de LHR observada comparada a es-
perada (OE LHR), no qual a LHR é corrigida para a idade gestacional usando valores pulmonares normais
esperados. A OE LHR é uma razao que nao se altera significativamente com a idade gestacional. Esta razao
nao apenas fornece a avaliacao do tamanho pulmonar independente da gestacao, mas também tem boa
predicao do desfecho poés-natal (VICTORIA, DANZER, ADZICK, 2013).
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Num estudo retrospectivo com pacientes com HDC isolada diagnosticada, entre 2004 e 2008, a LHR
apresentou-se com maior confiabilidade associada a mortalidade quando medida na avaliagao pré-na-
tal entre 24-26 semanas (O’'MAHONY, STEWART, SAMPPSON, EAST, PALMAS-DIAS, 2012). Esse estudo
questiona a associacdo entre a LHR e a mortalidade, visto que a LHR varia em func¢ao da idade gesta-
cional. Isso se deve ao fato de que, durante a gestacao inicial em fetos ndo portadores de HDC, o cres-
cimento lateral e vertical do parénquima pulmonar, em desenvolvimento sao equivalentes, enquanto
mais tardiamente na gestacao ha um maior aumento no crescimento vertical. Como o pulmao contra-
lateral € medido em um plano bidimensional transverso para calcular a LHR, o crescimento lateral afeta
a medida. Além disso, é sugerido que em fetos com HDC a compressao do pulmao contralateral devido
a herniagao é mais grave lateralmente do que na direcao vertical. Esses achados sugerem que a medida
da razdo do tamanho pulmonar (OE LHR e volume pulmonar) é um indicador de desfecho pés-natal
valido ao longo do amplo espectro do desenvolvimento pré-natal (MADENCI et al., 2013).

Recomendacao

AmedidaporUSdarelacao pulmao-cabecaobservada paraaesperadadeve serusadaentre
22 e 32 semanas de idade gestacional para prever a gravidade da hipoplasia pulmonar na
HDC isolada (Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B)

Herniacao hepatica intratoracica

A herniacao hepatica tem sido demonstrada como preditora independente de desfecho. Conforme
a deteccao pré-natal do figado intratoracico se torna mais confidvel, a correlacdo com pior taxa de
sobrevida se torna evidente. Quando o figado permanece intra-abdominal (liver down), a taxa de so-
brevida pds-natal é otimista (93%), comparada com pior taxa de sobrevida (43%) naqueles com figado
intratoracico (liver up). Também é um fator altamente preditivo de necessidade de ECMO, com 80%
dos pacientes apresentando liver up necessitando desta terapia, comparados com 25% daqueles sem
herniacao hepatica (HEDRICK, 2013).

Anomalia adicional

A presenca de uma anomalia adicional apresentou-se com forte impacto na mortalidade e é um in-
dicador prognéstico clinicamente forte. No estudo de O’'Mahony et al. (2012), com 86 casos de diagnds-
tico pré-natal de HDC, a ocorréncia de anomalia adicional demonstrou ser uma variavel com aumento
da mortalidade associado estatisticamente significativo (18,8%, p=0,007).

Cuidados adicionais

A identificacdo da HDC requer uma avaliacdo detalhada da anatomia fetal e teste diagndstico
do cariétipo fetal seguido de aconselhamento perinatal dos pais. O aconselhamento deve ser reali-
zado por equipe multidisciplinar composta por obstetra especialista em medicina fetal, geneticista,
neonatologista e cirurgido pediatrico. A familia deve entender a severidade da anomalia e ser infor-
mada, de forma clara, sobre a gravidade dos possiveis desfechos, incluindo alteracdes neuroldgicas,
pulmonares, gastrointestinais e até morte (VICTORIA, DANZER, ADZICK, 2013).
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Cirurgia fetal

A proposta inicial era o fechamento do defeito diafragmatico com colocacao de tela abdominal,
prevenindo, assim, o aumento da pressao intra-abdominal e o comprometimento do fluxo sangui-
neo na veia umbilical (JAN DEPREST et al., 2011). Tal proposta foi abandonada por ndo ser possivel
a realizacdo em fetos com herniacao do figado e apds um pequeno estudo demonstrar que nao havia
vantagem na sobrevida dos demais fetos que, em geral, exibem melhor progndéstico (HARRISON et al.,
1994). Recentemente, a oclusao traqueal endoscédpica (Fetoscopic Endoluminal Tracheal Occlusion -
FETO) foi indicada como forma de prevenir a hipoplasia pulmonar induzida pela HDC (profilaxia terci-
aria). A oclusao impede a saida de liquido do interior do pulmao, aumentando a pressao na via aérea,
causando proliferacdo, aumento do espaco aéreo alveolar e maturacao da vascularizacdo pulmonar
(KHAN, CLOUTIER, PIEDBOUEF, 2007). A cirurgia fetal, apesar de muito promissora, ainda ndao possui
evidéncia cientifica para recomenda-la na pratica clinica (GRIVELL, ANDERSEN, DODD, 2015).

Recomendacao

A cirurgia fetal, apesar de muito promissora, ainda nao possui evidéncia cientifica para
recomenda-la na pratica clinica e deve ser realizada em protocolos de pesquisa (Grau de
recomendacao A e nivel de evidéncia 1A).
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Capitulo 2 - Cuidados na sala de parto e transporte

A HDC é considerada uma anomalia rara, com incidéncia relatada de um a cada 3.000 nascimentos,
e, apesar de avancos na area neonatal, a sobrevivéncia se mantém em torno de 50 a 70%, na depen-
déncia de diversos fatores (LOGAN, RICE, GOLDBERG, COTTEN, 2007).

O tipo mais comum desta enfermidade é a denominada hérnia de Bochdalek, de localizacao pds-
tero-lateral (70-75%), sendo a maioria no lado esquerdo (85%), menos frequente no lado direito (13%)
e mais raramente bilateral (2%), seqguida pela localizacao anterior denominada hérnia de Morgagni
(CHANDRASEKKHARAN, RAWAT, MADAPPA, ROTHSTEIN, LAKSHMINRUSIMHA, 2017).

O manuseio e a sobrevida de pacientes com HDC permanece um desafio na pratica clinica diaria.
Obstetras, neonatologistas, fisioterapeutas, enfermeiros e cirurgides pedidtricos buscam opgoes te-
rapéuticas capazes de modificar o prognéstico da doenca. Através de implementacédo de diretrizes
clinico-cirurgicas, varios centros ao redor do mundo obtiveram resultados promissores, elevando
suas taxas de sobrevida para mais de 80% em RNs com HDC. Apesar dos avanc¢os na abordagem
cirdrgica fetal, nao foi possivel observar isoladamente nenhuma terapia com impacto efetivo na re-
ducao da mortalidade. O diagndstico pré-natal, a realizacao do parto em centro terciario, com maior
experiéncia clinico-cirdrgica, com equipe multiprofissional e com protocolos bem estabelecidos
sobre o tratamento apontam para melhores resultados em termos de sobrevivéncia (LOGAN, RICE,
GOLDBERG, COTTEN, 2007). Trabalho publicado pela Canadian Pediatric Surgery Network (NASR,
LANGER, 2011) descreve acompanhamento de 140 RNs com diagndstico antenatal de HDC, sendo 75
nascidos no local do tratamento e 65, fora deste local, necessitando de transporte para o tratamento.
Os autores concluiram que nascer fora do hospital terciario, associado a outros fatores (escore de
SNAP ll, presenca de comorbidades, necessidade de vasopressores e ECMO) é um fator preditivo de
mortalidade. Recomendam, por isto, que estes pacientes acometidos, sempre que possivel, possam
nascer em centros terciarios. O grupo europeu The CDH EURO Consortium (SNOEK et al., 2016) tam-
bém recomenda, em suas diretrizes, que o parto seja realizado de preferéncia apds 39 semanas de
idade gestacional e em centros terciarios, onde ha grande concentragao de casos da patologia, com
profissionais com mais experiéncia.

Quando houver necessidade de transporte inter-hospitalar, recomenda-se seguir rotinas adequa-
das para tal procedimento (SOCIEDADE BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2017).

Nao é possivel demonstrar superioridade entre as vias de parto vaginal ou cesarea quando de um
feto com diagndstico de HDC. Porém, ha recomendacgdo para programacao do parto, induzido ou
operatoério mais préoximo do termo, pela possibilidade da presenca de toda a equipe necessaria e en-
volvida no processo e para evitar problemas inerentes a prépria prematuridade (PULIGANDLA et al.,
2015; CHANDRASEKKHARAN, 2017; SNOEK et al., 2016).

A assisténcia adequada na sala de parto para os RNs com diagndstico ou suspeita clinica de HDC
irda minimizar a evolucao do quadro de hipertensao da artéria pulmonar, comorbidade que se associa
com desfecho desfavoravel e 6bito, na maioria dos pacientes, antes mesmo que o reparo cirdrgico
da lesao seja possivel. Os procedimentos iniciais de reanimacao a serem seguidos devem ser os in-
dicados pelo Programa de Reanimacdao Neonatal da Sociedade Brasileira de Pediatria. (SOCIEDADE
BRASILEIRA DE PEDIATRIA, 2016).
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A proposta baseia-se em estratégias de ventilacao pulmonar em que o pulmao possa ser poupado
de danos e lesdes decorrentes do barotrauma - “ventilacao gentil” — desde o nascimento e associa-se
com um melhor prognéstico nos pacientes que sobreviveram. Quando necessaria, a intubacao ime-
diata dos RNs com diagnéstico de HDC é recomendavel, sendo contraindicado ventilar o paciente
com bolsa-valva-mascara (CHANDRASEKKHARAN, 2017). The CDH EURO Consortium Consensus (SNOEK
et al,, 2016) descreve a possibilidade de que RNs a termo nos quais a avaliacdo pré-natal evidencie
um bom desenvolvimento do pulmao e que apresentem respiracao espontanea ao nascer possam ser
mantidos em ar ambiente a fim de evitar lesdes associadas a ventilacdo mecanica.

Apds intubacao, quando necessaria, recomenda-se instalar sonda oro ou nasogastrica com sucgao
continua ou intermitente, com a finalidade de evitar a distensao intestinal (SNOEK et al., 2016).

Importante detectar, se possivel ainda na sala de parto, malformacdes ou sindromes associadas
a HDC. Anomalias congénitas estao presentes em 25% dos casos e anomalias cardiacas, em 20%
(SNOEK et al., 2016; PULIGANDLA et al., 2015). Nao ha indicacao para uso de bloqueadores neuro-
musculares apds a intubacao, pois pode haver deterioracao da complacéncia pulmonar (MURTHY
etal, 2013).

A ventilacdo mecanica convencional (mandatéria intermitente), de preferéncia com ventilador
manual em T, estd recomendada como modo ventilatério inicial para os RNs na sala de parto, nao de-
vendo exceder pressoes inspiratorias (PIP) de 25 mmHg, pressao positiva expiratéria final (PEEP) entre
3-5 mmHg e evitando também a hiperventilacao (CHANDRASEKKHARAN, RAWA, MADAPPA, ROTHS-
TEIN, LAKSHMINRUSIMHA, 2017). Ofertas iniciais de fracao inspirada de oxigénio (FiO,) de 1,0 deverao
ser gradualmente reduzidas, caso a SatO, pré-ductal seja superior a 95%. A monitorizagdo continua
da saturacao pré-ductal de oxigénio é ideal para acompanhar a resposta a ventilacao do paciente.
Alvos de saturacao acima de 85% nas primeiras horas de vida sdo satisfatérios e o pCO, entre 50 e 70
mmHg com pH acima de 7,2 demonstram boa resposta terapéutica. Caso seja necessario aumentar
a PIP, outro modo ventilatério deve ser ponderado com o paciente ja internado na UTIN (PULIGANDLA
etal,, 2015).

Evidéncias recentes nao mostram beneficios com a administracdo materna antenatal de corticoide
em gesta¢des acima de 34 semanas, mantendo-se, portanto, as orientacdes de administracao quando
haja risco de parto prematuro (GILSTRAP LC et al., 1995; PULIGANDLA et al., 2015).

Da mesma forma, ndo ha recomendacao de reposicao de surfactante em RNs a termo com HDC
devido ao risco de deterioracao clinica rapida e aumento da gravidade ap6s administracao intratra-
queal da droga. Nos casos em que a reposicao esteja indicada pela evidente deficiéncia pulmonar de
surfactante, recomenda-se a instilacdo lenta, a fim de evitar possiveis complicagées (LOGAN, RICE,
GOLDBERG, COTTEN, 2007). O aumento da mortalidade associada com administracao de surfactante
e a falta de evidéncias claras sobre o beneficio da reposicdo em RNs a termo com HDC nao indicam
seu uso rotineiro (LOGAN, RICE, GOLDBERG, COTTEN, 2007; VAN MEURS, 2004; LALLY et al., 2004).

Recomendacao
O parto deve ser realizado de preferéncia apds 39 semanas de idade gestacional e em

centros terciarios, onde ha grande concentracdo de casos da patologia, com profissionais
com mais experiéncia (Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B).
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Capitulo 3 - Linha de cuidados na unidade de terapia intensiva

Abordagem ventilatdria inicial

A estratégia de ventilacado inicial foi investigada por SNOEK et al. (2016), que compararam ven-
tilacdo de alta frequéncia (HFOV) e ventilacdo convencional. Nao houve diferenca estatisticamente
significante no resultado combinado de mortalidade ou displasia broncopulmonar (DBP). Nesse es-
tudo, 91 (53,2%) pacientes receberam inicialmente ventilacao mandatéria convencional (VMC) e 80
(46,8%), HFOV. Quarenta e um pacientes (45,1%) randomizados para VMC morreram ou apresentaram
DBP, comparados com 43 pacientes (53,8%) no grupo HFOV. Uma odds ratio de 0,62 [intervalo de con-
fianca 95% (IC 95%) 0,25-1,55] (P =0,31) para morte/DBP para VMC vs HFOV foi demonstrada. Pacientes
inicialmente ventilados pelo VMC foram ventilados por menos dias (P = 0,03), apresentaram menor
necessidade de ECMO (P = 0,007), menor necessidade de Oxido nitrico inalado (iNO) (p = 0,045), sil-
denafil (p = 0,004), menor duracao de drogas vasoativas (p = 0,02) e tratamento com éxito (p = 0,01),
em comparacao com pacientes inicialmente ventilados pela HFOV (VAN DEN et al., 2011). Importante
observar que as diretrizes para configura¢des iniciais para VMC nesse estudo incluiram baixa PEEP
(3a5cmH,0)ePIP(20a25cmH)0).

Embora o resultado primario (morte/displasia broncopulmonar no dia 28) ndo tenha sido significati-
vamente diferente entre os dois grupos, foi observado que os RNs inicialmente ventilados por VMC apre-
sentaram reducao significativa da duracao da ventilagao e apresentaram menor necessidade de iNO.
Portanto, o CDH EURO Consortium (2016) recomenda a VMC como a estratégia de ventilagao inicial.

Nao ha consenso sobre os parametros iniciais a serem utilizados nem o modo ventilatério da VMC,
em uma enquete com especialistas americanos, 82% utilizavam o modo ventilatério SIMV - limitado
a pressao (FARKOUH et al., 2017), entretanto, nao ha estudos randomizados sobre a utilizacao de dife-
rentes modos ventilatérios da VMC em HDC.

Independentemente do modo ventilatério escolhido, é consenso que a ventilacao protetora deva
ser utilizada, com o volume corrente protetor de 4-6 ml/kg (GUIDRY et al., 2012; LUPO et al., 2013).

Recomendacoes

— Abordagem ventilatéria inicial: a VMC é a melhor estratégia inicial de ventilagcao (Grau de re-
comendacao A e nivel de evidéncia 1C).

- Recomenda-se o modo ventilatério pressao controlada com os seguintes parametros iniciais:
PIP < 25 cm H,O, PEEP de 3-5 cm H,O, volume corrente protetor de 4-6 ml/kg e frequéncia
respiratéria de 40-60 rpm (Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B).

Limites de pH, PaCO, e saturacdo de oxigénio admitidos como normais
A hipercapnia permissiva na HDC é bem aceita. Nas primeiras duas horas apds o nascimento, niveis
de SpO, pré-ductais tao baixos quanto 70% sao aceitaveis, desde que a perfusdo dos 6rgaos esteja

satisfatoria (indicada por um pH > 7,2, lactato < 5 mmol/I e diurese > 1 ml/kg/h) (LUPO et al.,, 2012;
LUPO et al., 2013).
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Ap6s duas horas, os niveis de saturacao pré-ductal devem se manter, preferencialmente, entre 85
e 95%. Em casos individuais, no entanto, niveis de até 80% podem ser aceitos, desde que o pH > 7,2,
lactato < 5 mmol/l e diurese > 1 ml/kg/h.

Menores concentracdes possiveis de oxigénio devem ser oferecidas para evitar a toxicidade, por-
tanto, é recomendavel utilizar os niveis de saturacao propostos acima (SNOEK et al., 2015).
Recomendacao
A saturacao pré-ductal recomendada € entre 80 e 95% e niveis de PaCO, arterial entre
50 e 70 mm Hg, desde que o pH se mantenha em valores nao inferiores a 7,2 mmHg
(Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2C).

Uso do surfactante na hérnia diafragmatica

Em um estudo comparativo entre fetos humanos com e sem hérnia diafragmatica, observaram que
a producao de surfactante nao é afetada pela doenca (BOUCHERAT et al., 2007).

Recomendacao
Nao é indicada a terapia de reposicao do surfactante na HDC no RN a termo (Grau de reco-
mendacao B e nivel de evidéncia 2B).
Indicacao de ventilacao de alta frequéncia

Se for necessaria PIP de pico maior que 28 cm de H,O para atingir a pCO, e os niveis de saturagao
dentro do intervalo-alvo (85-95% de saturacao e pCO, entre 50-70 mmHg), outra modalidade ventila-
toria deve ser considerada (tais como HOPV ou ECMO) (SNOEK et al., 2016; VAN DEN et al.,, 2011).

A recomendacao de parametros ventilatérios iniciais para doengas pulmonares nao homogéneas,
como a HDC, é iniciar ventilagdo com pressao média de vias aéreas (MAP) minima, devido ao risco de
hiperinsuflagao parcial, igual ou 1 a 2 pontos abaixo da convencional e frequéncia baixa, aproximada-
mente 7 Hz. Se nao houver melhora da oxigenacao, a MAP pode ser aumentada 1 a 2 pontos, entre-
tanto, se, apos a instalacao desses parametros ventilatorios, ainda assim, nao ocorrer melhora, deve-se
voltar para a VMC.

Recomendacao

HFOV pode ser utilizada como terapia de resgate se a VMC falhar (Grau de recomendacao
B e nivel de evidéncia 2B).
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Uso do Oxido Nitrico

Nao foi demonstrado efeito dependente da dose ou tempo de administracao de iNO e melhora
da hipertensao pulmonar, sendo assim, muitas vezes, os pacientes recebem iNO desnecessariamente.

Portanto, o iNO deve ser administrado, inicialmente, com 20 ppm, por pelo menos 1 hora. Se nao
ocorrer um efeito consistente, ou seja, um aumento em 10 pontos na saturacao de oxigénio, o iNO
deve ser retirado (WOOD et al., 1999).

Se nao houver resposta ao iNO, a recomendacao é que sejam utilizadas medicacdes como sildenafil
e prostaciclinas, como o alpostradil, nas doses usuais (USLU et al., 2011; MOHAMED et al., 2012).

Em RNs com hipertensao pulmonar secundaria, o ventriculo direito esta sobrecarregado, com pré-
-carga excessiva, e o ventriculo esquerdo pode estar apresentando pés-carga insuficiente, portanto,
o uso de prostaglandina para reabrir o ductus arteriosus pode minimizar os efeitos da pds-carga
excessiva (MOHSENI-BOD et al., 2007).

Recomendacao

UtilizarterapiacomiNOquandoindicedeoxigenacaoigualousuperiora20e/ousaturacaopré
epods-ductalcomdiferencade 10pontospercentuaisoumais(GrauderecomendacdaoBenivel
de evidéncia 2B).

Suporte hemodinamico e drogas vasoativas

Se nao houver sinais de perfusdao comprometida nos tecidos, indicada por um pH > 7,2, lactato
< 5 mmol/l e diurese > 1 ml/kg/h, ndo é necessaria a administragao de aminas vasoativas (BONAFIDE
et al., 2009; BONAFIDE et al., 2013).

A realizacdo de ecocardiograma é recomendada. Este exame pode identificar se a causa da insta-
bilidade hemodinamica é devida a faléncia miocardica ou hipovolemia. A terapéutica hemodinamica
serd dependente dessa informacao (SNOEK et al., 2016).

Em relacdo a medicacgao a ser utilizada no manejo hemodinamico, ndao ha consenso sobre as dro-
gas. O mais importante é fazer o diagnéstico da causa da instabilidade hemodinamica no paciente,
pela realizacao de um ecocardiograma. Apds esse diagnéstico, o choque distributivo ou cardiogénico
deve ser conduzido de acordo com os guidelines referentes a essas patologias no paciente neonatal
(DAVIS et al., 2017).

A milrinona, um inibidor da fosfodiesterase 3, foi investigada em apenas seis RNs e demonstrou
melhora da fun¢do ventricular direita e do indice de oxigenacdo (PATEL, 2012).

Quando o suporte hemodinamico nao oferecer resposta, pode ser introduzida hidrocortisona, na
dose habitual para choque distributivo (KAMATH et al., 2010).
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Recomendacoes

- No caso de hipotensao e perfusdao comprometida dos tecidos por componente distribu-
tivo, hipovolemia, indicada por um pH < 7,2, lactato > 5 mmol/| e diurese < 1 ml/kg/h,
a abordagem inicial deve ser a administracao de 10-20 ml/kg de NaCl 0,9% e, se necessario,
a expansao pode ser repetida uma vez (Grau de recomendacao C e nivel de evidéncia 4).

- Em casos de perfusao tecidual diminuida mantida apés a administracao de expansao NaCl
0,9%, agentes inotrépicos e vasopressores devem ser considerados (Grau de recomenda-
¢ao C e nivel de evidéncia 4).

Indicacao de analgesia e sedacao
Uma ampla gama de praticas sedativas e analgésicas tem sido descrita. Em neonatologia, suge-
rem-se opioides como sulfato de morfina ou fentanil nas doses usuais. A sedacao deve ser mantida até

a estabilidade do paciente e inicio do desmame ventilatério (ARANDA et al., 2005; BELLU et al., 2008;
LAGO et al., 2017).

Recomendacao
OpacientecomHDCdeveestarsedado.Asedacaoeaanalgesiadevemserconstantementerea-
valiadasporescalasdeavaliacaodesedacaoemneonatologia(GrauderecomendacaoCenivel
de evidéncia 4).

Indicacao do uso de paralisantes musculares

Embora nao existam dados sobre o uso de bloqueadores neuromusculares em pacientes com HDC,

a paralisia neuromuscular estd associada com hipoxemia e, portanto, deve ser evitado (ARANDA et al.,

2005; BELLU et al., 2008).

Recomendacao
Os paralisantes neuromusculares nao sao recomendados nos pacientes com HDC (Grau de
recomendacao C e nivel de evidéncia 4).

Monitorizacao respiratdria e hemodinamica

A pressao arterial invasiva em membro superior direito deve ser garantida para verificacdao de va-
lores gasométricos pré-ductais e medidas presséricas, sendo este modo de mensuragao de pressao

o mais adequado nos RNs com HDC.

Também é seguro garantir o acesso umbilical venoso e arterial, uma vez que a manutencao

de pressao arterial invasiva em RNs pode apresentar dificuldades técnicas, podendo ser instalada no
cateter umbilical arterial (HOUFFLIN et al., 2007; SNOEK et al., 2016).

28



Pela necessidade de oferta de oxigénio elevada na HDC, devido a queda nos niveis de saturacao,
a rapida elevacao da oferta de oxigénio pode levar a hiperdxia cerebral, portanto, existem sugestoes
de que a ventilacdo e a oferta de oxigénio sejam monitorizadas pelo monitor de fluxo cerebral/NRIS
(Near-infrared spectroscopy) (KASHYAP et al, 2019).

Recomendacao
Os RNs devem ser monitorizados com monitores multiparamétricos e com pressao arterial
invasiva em membro superior direito. Garantir o acesso vascular umbilical venoso, arterial
e Color NIRS (Near-infrared spectroscopy) para a monitorizacdo cerebral (Grau de reco-
mendacao D e nivel de evidéncia 4).

Cuidados ventilatérios e hemodinamicos no pds-operatério imediato

Em relacdo a aminas vasoativas, ndo ha estudos especificos de uso de aminas em HDC.

Dopamina é a amina mais comumente utilizada em casos de hipotensao arterial. Milrinone é uma
droga testada em HDC, entretanto, em um estudo de apenas seis pacientes. Dobutamina pode ser
utilizada em casos de comprometimento miocardico, se milrinone nao for uma opcao.

Adrenalina deve ser evitada, pois pode aumentar os niveis de lactato e influenciar no manejo clini-
co. Sobre a vasopressina, foi descrito o uso em alguns estudos, com demonstra¢ao de diminui¢ao na
pressao pulmonar (SERI et al., 2001; NOORI et al., 2012; ACKER et al., 2014).

Programacao de extubacao

A extubacao na HDC nao deve ser postergada, deve ser realizada no momento em que o RN apre-
sente respiragdes espontaneas efetivas. Nao existem estudos significativos sobre estratégias de des-
mame nestes pacientes (GENTILI et al., 2013; KITTY et al., 2016).

Recomendacao
A extubacao deve ser programada quando o paciente apresentar adequada respiracao
espontanea (Grau de recomendacao D e nivel de evidéncia 5).

Suporte ventilatorio pos-extubacao

O suporte ventilatorio pés-extubacao ainda nao foi estudado na HDC. Sendo assim, devido a limita-
¢Oes da caixa tordcica e presenca de hipoplasia pulmonar, recomenda-se o uso de suporte ventilatério

nao invasivo.

Nao ha estudos suficientes para recomendar tipo ou parametros ventilatérios ndo invasivos
(GENTILI et al., 2013; CAULEY et al., 2015; KITTY et al., 2016).
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Recomendacao

O paciente deve ser extubado para suporte ventilatério ndo invasivo (Grau de recomenda-
¢ao D e nivel de evidéncia 5).

Cuidados na alimentacao parenteral

A oferta de aminodcidos, glicose e lipidios deve seguir as normas de nutricdao parenteral para
o RN. Os pacientes que foram submetidos a cirurgia de reparo de HDC, geralmente, sdo hipermetabé-
licos, sendo assim, necessitam de uma oferta calérica didria de 125 + 20 kcal/kg/dia (KITTY et al., 2016;
HALIBURTON et al., 2016).

O paciente deve receber nutricao parenteral logo apds o nascimento e imediatamente apds
a correcao cirurgica da HDC. S6 deve ser administrado soro de manutencao durante procedimento
cirdrgico (Grau de recomendacao C e nivel de evidéncia 4).

Alimentacao enteral

A alimentacdao do RN com HDC deve ser introduzida assim que o paciente apresentar sinais
de retomada do transito intestinal, mesmo que esteja intubado (KITTY et al., 2016; PRAVEEN et al., 2017).

Recomendacao

A alimentacao enteral deve ser iniciada assim que forem observados sinais de transito
intestinal, ausculta de ruidos hidroaéreos com diminuicao do residuo gastrico (Grau de
recomendacao C e nivel de evidéncia 4).

Cuidados com alimentacao enteral, via de alimentacao e velocidade de progressao

Os pacientes com HDC devem receber dieta por via enteral, com progressao da dieta conforme
rotina do servico. A progressao de dieta para o RN mais comumente preconizada é um aumento
de 20 ml/kg/dia. As medicag¢des antirrefluxo que devem ser administradas nao estao bem estabele-
cidas, sem evidéncia cientifica sobre o assunto, entretanto, a introducdo de tratamento antirrefluxo
ao iniciar a alimentacao para o paciente com HDC é recomendada (SNOEK et al., 2016)

O tipo de alimentacao enteral a ser oferecido também nao esta bem determinado, sendo assim,
devido aos inumeros beneficios, recomenda-se a introducdo de leite materno cru. A vigilancia das
condicdes das alcas intestinais deve ser valorizada, uma vez que pacientes com correcao de HDC
apresentam chances aumentadas de patologias intestinais (BRADE et al., 2011; VERBELEN et al., 2013;
ROLLINS et al., 2016; ZANINI et al., 2017; VAN GINDERDEUREN et al., 2017).

Recomendacao

Os pacientes devem receber medicacdes antirrefluxo assim que a dieta for iniciada (Grau
de recomendacao C e nivel de evidéncia 4).
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Capitulo 4 - Abordagem cirurgica neonatal e pds-operatorio

Melhor momento para realizacao do procedimento cirurgico

Embora nao seja consenso absoluto, grande parte das publica¢ées utilizadas em uma grande revi-
sao Cochrane indica a cirurgia para reparagao da HDC assim que houver estabilizacao clinica, incluindo
os parametros de gasometria, circulatério e ecocardiografico com o fluxo de pressao da artéria pulmo-
nar <80% (MOYER et al., 2002; DEENEY, 2018). A decisao do melhor momento para o ato cirdrgico acaba
sendo uma decisao entre as equipes clinica e cirlrgica neonatal. Ndo houve diferenca no prognoéstico
da sobrevivéncia com operacao realizada precoce ou tardiamente no seguimento da HDC em seis me-
ses (NIO et al.,, 1994; la RANT, 1996; PULIGLANDA et al., 2015).

Recomendacao

Recomenda-se correcao cirurgica da HDC assim que for obtida estabilizacao clinica do RN
(Grau de recomendacao C e nivel de evidéncia 3).

Sobre técnicas cirurgicas

Existem duas possibilidades: a técnica convencional abrindo cirurgicamente o paciente pelo abdo-
me ou térax e a técnica minimamente invasiva por toracoscopia (MIS). Em revisao sistematica, os au-
tores demonstraram que a MIS para a correcao da HDC deve ser reservada a pacientes menos graves
e que o risco de recorréncia da hérnia torna-se trés vezes maior, com tempo cirdrgico mais prolonga-
do e maior risco de acidose e hipdxia intraoperatéria (TSAO, 2011; FISHMAN et al., 2011; BISHAY et al.,
2013).

Recomendacao

Para correcao cirdrgica da HDC por técnica minimamente invasiva por toracoscopia (Grau
de recomendacao C e nivel de evidéncia 2).

Sobre material das préteses para reconstrucao do diafragma

As proteses mais estudadas e utilizadas sao as da mucosa do intestino delgado de porco e polite-
trafluoretileno (PTFE, Gore-Tex). Ambas sao muito semelhantes, com nivel de recorréncia de 37% apés
a colocacao e com indices de obstrucao intestinal, respectivamente, de 13 e 7% (ROMAO et al., 2012),
mostrando vantagem para a tela de PTFE. Resultados podem ser melhorados em relagao a recorréncia
da hérnia quando a proétese de PTFE é feita em forma de paraquedas ou domo (GOURLAY et al., 2009;
McHONEY et al., 2010). Na impossibilidade econémica de aquisicao da prétese, uma alternativa re-
comendada é a realizacao de retalho muscular de musculo obliquo interno, com bons resultados em
relagdo a diminuicao da recorréncia da hérnia (NASR et al., 2010).
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Recomendacao

Utilizar proteses de politetrafluoretileno para reconstrucao do diafragma (Grau de reco-
mendacao C e nivel de evidéncia 4). A mais comum complicagao cirdrgica pré-operatoria
é o pneumotoérax. No pds-operatério imediato, é o refluxo gastroesofagico (30%), seguin-
do-se o quilotérax (30%), o pneumotdrax (10%), o balanco mediastinal (5%), o volvo do
intestino, a obstruccao intestinal por bridas e infeccoes.
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Capitulo 5 - Seguimento apo6s a alta hospitalar

Com o advento de novas tecnologias e estratégias de ventilagao, assim como a melhora do diagndstico
pré-natal nas ultimas décadas, a sobrevida das criancas com HDC aumentou. Entretanto, muitos destes
sobreviventes evoluem com morbidades clinicas em curto e longo termo que comprometem seu cresci-
mento e desenvolvimento e a consequente inclusao social. Sequelas pulmonares, disturbios gastrointes-
tinais, problemas nutricionais, perda auditiva, déficits no neurodesenvolvimento, deformidades ortopé-
dicas e recorréncia da hérnia estdo entre as mais frequentes morbidades relatadas, principalmente, nos
primeiros dois a trés anos de vida (HARTNETT, 2008; TRACY et al., 2014; CHANDRASEKHARAN et al., 2017).

Nesta sugestao de cuidados que devem ser prestados a esta populacao de alto risco apds sua
alta hospitalar, sera abarcada a faixa etaria até 3 anos incompletos, demonstrando-se a importancia
de uma equipe multiprofissional de atuacdo interdisciplinar para melhor assistir a complexidade
destes pequenos pacientes (PENNAFORTE, 2012; SAFAVI et al., 2012; TRACY et al., 2014; CHANDRA-
SEKHARAN et al., 2017). E, como doentes complexos, a familia deve continuar a fazer parte do plano
de cuidados ap6s a alta, como uma extensao de todos aqueles prestados desde o diagnéstico inicial
(HARTNETT, 2008).

Desfechos pulmonares

As anormalidades no desenvolvimento vascular e pulmonar associadas a HDC sao as principais cau-
sas de mortalidade e morbidade na infancia destas criancas (KOTECHA et al., 2012; PENNAFORTE et al.,
2012; PENNAFORTE et al., 2013). A infeccao respiratdria recorrente é a principal morbidade pulmonar
nos primeiros cinco anos de vida (26 a 50% das criancas com HDC apés a alta) e responsavel pelo maior
numero de readmissdes hospitalares (TRACY et al., 2014). Em uma coorte prospectiva que avaliou os
resultados clinicos de criancas com HDC no primeiro ano de vida (incluindo aquelas submetidas ao
tratamento pré-natal por oclusao traqueal endoluminar fetoscépica), foi possivel observar que 56% das
readmissoes hospitalares ocorreram por problemas respiratorios (GINDERDEUREN et al., 2017).

Resch e colaboradores (2017), em coorte retrospectiva com pacientes portadores de HDC, demons-
traram que os casos de internacao por infeccao por Virus Sincicial Respiratério (VSR) foram nulos na-
queles pacientes que utilizaram profilaxia com Palivizumabe; entretanto, a classificacao de infeccao por
VSR foi exclusivamente clinica, independente de isolamento do VSR; e ha dificuldade de estudos de
alto nivel de evidéncia por se tratar de evento raro (Pignotti et al., 2016). Pacientes com HDC que este-
jam nos grupos de doenca pulmonar croénica e/ou doenca cardiaca dentro dos critérios previstos para
imunizacao passiva com anticorpo monoclonal devem se beneficiar do uso de Palivizumabe (CONITEC:
62 reuniao ordindria de 05/07/12). A incidéncia de casos de doenca pulmonar cronica (broncodisplasia
pulmonar) dentre os portadores de HDC situa-se entre 30 e 50%, associada a quadros de broncoespas-
mo e infeccdes respiratorias recidivantes (PENNAFORTE et al., 2012; PENNAFORTE et al., 2013). Em uma
coorte de 167 pacientes de HDC, no 28° dia de vida, dos 82% sobreviventes, 49% tinham broncodispla-
sia (VAN DEN HOUT et al., 2011).

Pacientes com HDC grave e ou patch repair (reparos com tela) sao mais propensos a desenvolver
complicagcdes pulmonares (MURATORE et al., 2001). As sequelas pulmonares de longo prazo podem
ser bastante diversas, incluindo prejuizo as fun¢des pulmonares, cor pulmonale e até mesmo morte.
Até 33% dos pacientes com HDC sao dependentes de O, por um longo periodo, comparados a 20%
dos pré-termo e RNs de baixo peso ao nascer (KINSELLA et al., 2006). Os sobreviventes que foram
submetidos a patch repair apresentaram risco aumentado de diferenca na relacao ventilacao/perfu-
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sao (TRACY et al., 2014). A AAP (2008), a partir de consenso de especialistas, recomenda a realizacao
de radiografias de térax seriadas em idades-chave (1-3 meses, 4-6 meses, 9-12 meses e 15-18 meses
e depois anual até os 16 anos) para os pacientes de HDC submetidos a patch repair, assim como a reali-
zacao de provas de funcao respiratéria conforme indicado a partir de 4 meses, ressaltando, entretanto,
que ha pouca evidéncia cientifica e que as recomendag¢des devem ser individualizadas, a depender
das necessidades especificas de cada crianca.

Em uma coorte de sobreviventes de HDC, 16% necessitaram de oxigénio a alta hospitalar e até 2%
permaneceram dependentes de oxigénio aos 2 anos de idade. Terapéutica com broncodilatadores
mostrou-se necessaria em 40% dos sobreviventes durante o primeiro ano de vida. A hipertensao pul-
monar (HP) persistiu em 30% dos sobreviventes aos 2 meses e esteve associada a um maior risco de
morte precoce (KOTECHA et al., 2012). Criancas com HDC e HP persistente demonstram maior sobre-
distensao do espaco aéreo com o crescimento, sendo importante a monitorizacao da funcao pulmonar
e hipertensao pulmonar através de Testes de Fungao Pulmonar e ecocardiograma (HEARLY et al., 2015).

A AAP (2008) recomenda fazer ecocardiograma e acompanhamento com cardiologista para os pa-
cientes com necessidade de suplementacao de oxigénio ou que tenham ecocardiograma alterado
antes da alta hospitalar.

Recomendacoes

- Pacientes de HDC grave e/ou submetidos a patch repair devem ser monitorados radiolo-
gicamente em idades-chave (grau de recomendacao C e nivel de evidéncia 4) e realizar
provas de fungao respiratéria conforme indicacao do especialista (pneumologista) (Grau
de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B).

- Pacientes com necessidade de suplementacao de oxigénio ou com ecocardiograma altera-
do antes da alta hospitalar devem realizar ecocardiograma trimestralmente e fazer acom-
panhamento cardiolégico (Grau de recomendacao C e nivel de evidéncia 4).

Desfechos gastrointestinais e nutricionais

As criangas com HDC apresentam aumento da incidéncia de doenca do refluxo gastroesofagico
(DRGE), com relatos histolégicos e/ou endoscopicos de esofagite. A DRGE pode implicar em dificulda-
des no crescimento e pressupde-se que ocorra por questoes anatomicas (dilatacao do es6fago e po-
sicao anormal da juncao gastroesofagica) (HARTNETT, 2008; PENNAFORTE et al., 2012; PENNAFORTE
etal., 2013; TRACY et al,, 2014).

Pacientes que receberam patch repair sao mais propensos a ter DRGE (TRACY et al., 2014) e patch
repair se correlaciona com maior morbidade auxoldgica, pulmonar e gastroesofageana sem aumento
de parede toracica (VALFFREET et al., 2011).

A abordagem clinica, incluindo sinais/sintomas e terapéutica, deve seguir o preconizado pela
Sociedade Brasileira de Pediatria (SBP) para DRGE por causas diversas (2017).

O tratamento cirdrgico dos casos de DRGE associados a HDC esta relacionado a refratariedade ao

tratamento medicamentoso, sendo a fundoplicatura de Nissen videolaparoscépica a técnica mais uti-
lizada nos diversos servicos de cirurgia pediatrica (SBP, 2017).
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Em pacientes com HDC pode haver déficit de crescimento pondero-estatural grave com catch up
consideravel aos 8 anos; contudo, quando comparados a populagdo padrao, tais pacientes apresen-
tam menor peso e estaturas finais, sendo mais acentuados naqueles submetidos a ECMO (LEEUWEN,
2017). Importante monitorar as curvas de crescimento da Caderneta da Criancga, garantir acompa-
nhamento nutricional multidisciplinar, tratar DRGE existente e suplementar de O, apropriadamente
(manter saturacao de oxigénio em uma variacao da média adequada) (LEEUWEN, 2017).

A aversao oral e as dificuldades respiratérias comumente associadas a um maior tempo de ventila-
¢ao no periodo neonatal também contribuem para um déficit no crescimento (GINDERDEUREN et al.,
2017), e a colocagao de um tubo de gastrostomia se faz necessdria em cerca de 30% dos pacientes em
diversas coortes (TRACY et al., 2014).

O melhor método de acompanhamento do crescimento infantil é o registro periédico do peso, da
estatura e do IMC da crianca na Caderneta de Saude da Crianca (BARROS, 2008; MINISTERIO DA SAU-
DE, 2012). A altura para a idade é o melhor indicador de crescimento da crianca e, no Brasil, representa
o déficit antropométrico mais importante (MINISTERIO DA SAUDE, 2012). A Organizacdo Mundial da
Saude (OMS) e o MS recomendam a utilizacdo dos valores de referéncia para o acompanhamento do
crescimento e do ganho de peso das curvas da OMS de 2006 (para criancas menores de 5 anos) e 2007
(para a faixa etaria dos 5 aos 19 anos) (MINISTERIO DA SAUDE, 2008).

Recomendacoes

- Monitorar crescimento através das curvas da Caderneta da Crianga, garantir acompanha-
mento nutricional multidisciplinar, tratar DRGE existente e suplementar de O, apropriada-
mente (manter saturacao de oxigénio em uma variacao da média adequada) (Grau de re-
comendacao B e nivel de evidéncia 2B).

- A abordagem clinica, incluindo sintomas e tratamento (clinico e ou cirurgico), deve seguir
o preconizado pela SBP (2017) para DRGE por causas diversas (Grau de recomendacao C,
nivel de evidéncia 4).

Neurodesenvolvimento

Criancas com HDC corrigida exibem mais alteragées em seu neurodesenvolvimento, quando com-
paradas a criancgas nascidas a termo e saudaveis (PENNAFORTE et al., 2012; TRACY et al., 2014), in-
dependentemente do método utilizado para correcao da HDC (CORTES et al., 2005). Embora seque-
las como convulsao, paralisia cerebral ou acidentes vasculares ocorram em menor percentual nestes
sobreviventes, problemas com habilidades motoras grosseiras e finas, integragao visuomotora, fun-
cionamento executivo, problemas comportamentais e dificuldades de aprendizagem sao mais pre-
valentes (CORTES et al., 2005; DANZER, 2011). Performances cognitivas se mostraram suspeitas ou re-
baixadas em 16-25% e 20-31%, respectivamente, em coortes diversas de seguimento (DANZER, 2011).

Com 1 ano de idade, metade dos pacientes sobreviventes de HDC exibiram atraso moderado em
pelo menos um dominio de desenvolvimento. Aqueles com trajetéria de menores escores z de peri-
metro cefdlico foram os com piores resultados (ANTIEL et al., 2017).

Em pacientes com HDC grave (figado herniado para o térax e baixo volume pulmonar), necessida-

de de oxigénio (O,) suplementar a alta foi um preditor de pior neurodesenvolvimento aos 1 e 2 anos:
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o resultado neuromotor anormal predominante foi a hipotonia e os achados de imagem cerebral neo-
natal nao se correlacionaram bem com todo o estado de neurodesenvolvimento (CORTES et al., 2005).

Chen e colaboradores (2007) observaram alta incidéncia de problemas motores e de linguagem
aos 12 meses de idade (60% e 18%, respectivamente) e 36 meses (73% e 60%, respectivamente).
A duracdo do suporte ventilatério no periodo neonatal se mostrou preditiva para problemas motores
com 1 ano de idade (TRACY et al.,, 2014).

Wynn e colaboradores avaliaram o desempenho do neurodesenvolvimento de criangas com HDC
aos 2 anos de idade, de cinco centros de seguimento, as quais se encontravam significativamente
abaixo do esperado para a idade. Os fatores associados a esse atraso foram necessidade de ECMO,
necessidade de terapia com oxigénio aos 28 dias de vida, questdes médicas em andamento e nivel
socioeconOmico mais baixo (SAFAVI et al., 2012; WYNN et al., 2013; TRACY et al,, 2014).

Danzer e Hedrick (2011) verificaram, comparando sete estudos, que o percentual de atrasos neu-
rocognitivos leves variou de 13 a 37% e dos severos, de 5 a 57%. Na faixa etdria até 3 anos, os esco-
res neuromotores se mostram ainda piores do que os neurocognitivos, no que contribui a alteracao
de tonus — notadamente a hipotonia.

Recentemente, Danzer e colaboradores (2017) verificaram que, embora a maior parte das criancas
com HDC evolua com desfechos no neurodesenvolvimento compativeis com sua faixa etaria (5 anos),
taxas de escores de coeficiente de inteligéncia limitrofes ou extremamente baixas sao significativa-
mente mais elevadas do que na populagao geral. Elas também estdo em maior risco para sintomas
de problemas emocionais e pervasivos do desenvolvimento. O risco de autismo é significativamente
elevado. A gravidade da HDC e a disfungdo neurolégica precoce parecem ser preditivas para prejuizos
de longo prazo.

A variedade de instrumentos utilizados nos diversos estudos dificulta a generalizagao dos resul-
tados (DANZER, 2011; SNOEK et al., 2016). A utilizagao de instrumentos padronizados de triagem
e diagnéstico de desenvolvimento permitiriam a melhor avaliacao da evolucao dessas criancas, assim
como comparabilidade entre as diversas coortes; dentre os mais descritos estao as Escalas de Bayley
e de Wechsler (TRACY et al,, 2014; SNOEK et al., 2016).

A AAP (2008) recomenda que seja feita uma triagem do neurodesenvolvimento antes da alta hos-
pitalar e ao longo do primeiro ano de vida, em cada visita médica e a equipe de saude, assim como
avaliacdes do neurodesenvolvimento antes da alta, aos 9 e 12 meses apds o nascimento e anualmente
até os 5 anos de idade.

Tendo-se em perspectiva o exposto acima, é consenso de especialistas que o acompanhamento do
neurodesenvolvimento nestas criancas deva ser feito idealmente em centro de referéncia por equipe
multiprofissional.

Recomendacobes
— Monitorar alteracées no neurodesenvolvimento, sendo mais prevalentes problemas com
habilidades motoras grosseiras e finas e alteracdo de tonus (principalmente hipotonia),

integracdo visuomotora, funcionamento executivo, problemas comportamentais na pre-
sente faixa etaria (Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B).
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— Verificar fatores de risco que aumentem a chance de alteracdes no neurodesenvolvimento:
necessidade de oxigénio (O,) suplementar a alta, necessidade de ECMO, necessidade de
terapia com oxigénio aos 28 dias de vida, questées médicas em andamento e nivel socio-
econdmico mais baixo (grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B), e trajetoria de
menores escores z de perimetro cefélico (Grau de recomendacéo B e nivel de evidéncia 2C).

— Realizar testes de triagem padronizados como de Denver Il (Frankenburg,1992) ou Bayley
nas consultas de rotina, e diagndsticos — quando possiveis — como a Escala Bayley Ill (2006),
se testes de triagem alterados (usar idade corrigida para prematuridade em pacientes de
HDC prematuros) (Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B).

— Tratar em equipe de reabilitacao multiprofissional de atuacao interdisciplinar de fisiotera-
pia, fonoaudiologia, terapia ocupacional e/ou psicologia, quando identificados alteracao,
atraso ou desvio do desenvolvimento normal, o mais adequada e precocemente possivel
(Grau de recomendacao D e nivel de evidéncia 5).

Neuroimagem

Anormalidades encontradas na neuroimagem incluem hemorragia intraventricular, infarto, leuco-
malacia periventricular, etc. (HARTNETT, 2008).

Uma revisao de literatura de 14 artigos ratificou que criancas submetidas a ECMO tém incidéncias
de lesbes hemorragicas intracranianas variando de 4 a 54% (TRACY et al., 2014).

A AAP (2008) recomenda que todos os RNs com HDC que tenham alteracdes ao exame de ultrasso-
nografia transfontanela, convulsdes, alteracdes neuroldgicas, histéria de ECMO ou reparo com tela (pa-
tch repair) facam tomografia computadorizada de cranio ou ressonancia magnética de cranio antes da
alta da unidade neonatal. Exames de imagem posteriores devem ser pedidos conforme a necessidade.

Recomendacao

Realizar ressonancia magnética ou tomografia computadorizada de cranio quando hou-
ver ultrassonografia transfontanelar alterada no periodo neonatal e/ou alteracées neuro-
|6gicas (Nivel de evidéncia C4).

Desfechos auditivos

A prevaléncia global de deterioracdo auditiva nas criancas com HDC excede a da populacao pedi-
atrica em geral (0,1-0,2%) e a da populacao egressa de terapia intensiva neonatal por outras causas
(2%) (DANZER et al., 2011).

Em pacientes com HDC grave (figado herniado para o térax e baixo volume pulmonar), perda audi-
tiva requisitando amplificacao foi diagnosticada em 44% dos pacientes (CORTES et al., 2005).

A incidéncia de perda auditiva sensério-neural nas criancas com HDC pode chegar a 60% nas sub-
metidas a ECMO, podendo ser tardia (apds 2 anos de idade e até mesmo aos 8 anos) em varios pacien-
tes. Robertson e colaboradores (2002), analisando uma coorte de pacientes com HDC, constataram
perda auditiva neurossensorial em 100% dos pacientes avaliados aos 2 e 4 anos de idade. Coortes
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mais recentes tém exibido indices menores desta sequela, sem diferenca significativa para outros RNs
internados em unidades de terapia intensiva por causas diversas, provavelmente, demonstrando que
as novas técnicas de ventilacao associadas ao uso consciencioso de antibiéticos ototéxicos podem ter
contribuido para essa reducao (TRACY et al.,, 2014).

De acordo com a AAP, o seguimento deve incluir avaliacdes audioldgicas antes da alta hospitalar,
a cada seis meses até a idade de 3 anos, e depois anualmente até os 5 anos (TRACY et al., 2014). Dificul-
dades audioldgicas impactam negativamente na aquisicao da linguagem, a qual, por sua vez, impacta
negativamente o desenvolvimento cognitivo e global. Mais estudos prospectivos e abrangentes se fa-
zem necessarios para verificar o tempo de instalacao da perda auditiva sensério-neural nos pacientes
de HDC, seus preditores e o estabelecimento tardio desta sequela, assim como a verdadeira incidéncia
nos sobreviventes mais graves e menos graves (AAP, 2008).

Recomendacao

Triar, retestar e acompanhar audiologicamente todas as criangas com HDC, pois pacientes
sobreviventes de HDC estao em maior risco de déficits auditivos, e - com HDC grave — a per-
da auditiva requisitando amplificacdo foi diagnosticada em 44% dos pacientes, de acordo
com as Diretrizes de Atencao da Triagem Auditiva Neonatal/MS (2012) (Grau de recomen-
dacdo B e nivel de evidéncia 2B).

Desfechos cirurgicos tardios

Muitos pacientes com HDC continuam a ter necessidades cirurgicas apds o fechamento inicial.
Dentre estas, as mais comuns sdo re-herniacdo, obstrucao intestinal, necessidade de gastrostomia,
deformidade da parede toracica e escoliose (TRACY et al., 2014). A recorréncia da hérnia ocorreu em
56% da populacao total e somada ao déficit de crescimento e as descompensacgdes respiratérias fo-
ram responsaveis por um terco das reinternagdes no primeiro ano de vida. A recorréncia da hérnia foi
o motivo predominante de reinterna¢ao no segundo ano de vida (CORTES et al., 2005).

Em uma coorte canadense de 160 sobreviventes de HDC, a re-herniagcao ocorreu em 15% das crian-
cas que se submeteram ao fechamento primario e patch repair (reparo com tela) com materiais di-
versos, com um tempo médio de ocorréncia de 0,7 anos (0-8.5) apds a primeira intervencao cirdrgica
(JANCELEWICZ et al., 2013).

A recorréncia da HDC é bimodal, sendo o primeiro periodo de 1 a 36 meses, com mediana de 12 me-
ses, e 0 segundo de 10 a 36 meses (MOSS et al., 2001), e seu risco em diferentes grupos estaria relacio-
nado ao uso de ECMO (CHIU, 2012) e a severidade da hérnia (NAGATA et al., 2015). Em coorte holandesa
de 112 pacientes com HDC com um seguimento médio de 7,3 anos, a recorréncia da HDC foi de 7%,
com risco de aumentado para pacientes com ECMO, especialmente, com os que tinham sido reparados
por patch (JANSSEN et al., 2018).

A incidéncia de obstrucao intestinal e deformidade tordcica, em especial o pectus escavatum, varia
entre 8% e 20%, com idade média de ocorréncia, respectivamente, de 0,7 e 5 anos (TRACY et al., 2014;
TAKAYASU et al., 2016; Janssen et al., 2018). Em outra coorte com 99 sobreviventes, patch repair mos-
trou-se forte preditor de obstrucao intestinal, e um preditor independente de re-herniacao e deformi-
dade de parede toracica (TRACY et al., 2014).
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A escoliose é frequentemente encontrada em pacientes com indice de oxigenagao baixo nas
primeiras 24 horas de vida, em portadores de grandes HDCs e pacientes submetidos a patch repair
(TAKAYASU et al.,, 2016). Geralmente as deformidades de coluna sdao moderadas e nao influenciam na
qualidade de vida do paciente. Contudo, é recomendado acompanhamento regular da crianca até
a puberdade (PENNAFORTE et al., 2013).

Recomendacobes

— Atentar para recorréncia da hérnia: 56% na populacao total de criancas com HDC, sendo
o principal motivo de reinternagcao no segundo ano de vida (Grau de recomendacao B,
nivel de evidéncia 2B).

— Monitorar obstrucao intestinal e deformidade toracica (pectus escavatum): idade média 8,4
meses e 5 anos, respectivamente (Grau de recomendacao C, nivel de evidéncia 4).
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Capitulo 6 - Cuidado centrado na familia

Algumas condicbes de alto risco, como HDC, necessitam de seguimento ambulatorial especializa-
do com equipe de saude associada a um centro hospitalar terciario. Uma equipe de saude que esteja
preparada para o cuidado centrado nas necessidades da crianca é fundamental.

A pratica de envolver os pais, cuidadores e membros proximos da familia no cuidado de uma crian-
¢a que tenha ficado longo periodo hospitalizada ndo é uma novidade. Mas ha ainda, nos dias de hoje,
a necessidade de reforco de protocolos praticos, especificamente, no acompanhamento apés a alta
hospitalar de casos de HDC, patologia grave e onde as multiplas demandas que envolvem os cuidado-
res podem dificultar o manejo ambulatorial (AMERICAN ACADEMY OF PEDIATRICS, 2004; CRUZ, 2011).

Estabelecer um relacionamento com a familia desde a internacdo neonatal, com grupo de apoio
que possa responder com clareza e seguranca as duvidas da familia, possibilita ao neonatologista
e a todo profissional de saude adquirir uma visao ampla dos problemas, compreendendo as neces-
sidades e prioridades dessa familia. Assim, definindo prioridades gerais e especificas de cada situ-
acao familiar e de acordo com o grau de morbidades para planejamento da alta hospitalar segura,
que envolverd obrigatoriamente o desenvolvimento de um plano de cuidado efetivo para a crian-
¢a com uma doenca cronica e seus familiares (AMERICAN ACADEMY OF PEDIATRICS, 2004; MANUAL
DA SOCIEDADE BRASILEIRA DE PEDIATRIA: SEGUIMENTO DO PREMATURO DE RISCO, 2012; MORGAN,
2013).

O plano de cuidado ambulatorial deve ser organizado/criado junto com a familia e desde antes da
alta hospitalar, ou seja, devera haver um preparo para a alta do paciente (MANUAL DA SOCIEDADE
BRASILEIRA DE PEDIATRIA: SEGUIMENTO DO PREMATURO DE RISCO, 2012; MORGAN, 2013).

Plano de cuidado

1- Promocao da escuta: Reservar espaco para a manifestacdo das duvidas e ansiedades da
familia. A doenca cronica impde modificagdes na vida da familia, exigindo readaptacgdes a
nova situacao e estratégias para o enfrentamento, o que geralmente gera muita ansiedade.

2- O plano de cuidado depende da complexidade e da gravidade da doenca; das estruturas
disponiveis para satisfazer as necessidades de cada crianca e de sua familia. Assim, é funda-
mental conhecer a condi¢ao social e o nivel de escolaridade familiar, incluindo o potencial
de entendimento das orientacdes que sejam dadas ao cuidador principal.

3- No plano de cuidado devem ser abordadas as necessidades psicossociais e socioecon6-
micas das familias, buscando alternativas oferecidas pelo servico social, e, quando houver
necessidade, encaminhar para beneficios de programas de apoio de organizac¢des.

4- O desenvolvimento de medidas educativas para otimizar o cuidado: orientagdes gerais que
minimizam a busca pelos servicos de emergéncia, tais como: orientacdes para medicacdes
de uso crénico, medidas preventivas como vacinas, higiene e avaliagcao ambulatorial siste-
matica no seguimento apos a alta.

5- Orientagdes para interacdes de qualidade da familia (especialmente a mae e/ou cuidador
principal), com vinculos mais bem estabelecidos. Criando-se um programa de estimulagao
precoce, onde 0s pais possam atuar na estimulacao didria, com orientacao especifica con-
forme as necessidades.
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As orientacdes que promovem vinculos pais-bebés exercem influéncia positiva no desenvolvimento in-
fantil. Os primeiros trés anos de vida de uma crianca sdo um periodo-chave do desenvolvimento fisico, fisio-
l6gico, cognitivo e social. A relacao de apego do cuidador ao seu filho, com estabelecimento de vinculos de
qualidade, é importante para o desenvolvimento da crianca, podendo conferir uma influéncia positiva so-
bre a crianca ou ser uma fonte de risco (no caso de um vinculo mal estabelecido) (GIUSEPPINA et al., 2017).

Orientacdes aos cuidadores devem ser fornecidas de modo sistematico no seguimento ambula-
torial, em conjunto com as consultas periédicas de avaliacdo. Nos dois primeiros anos de forma mais
frequente, pois é quando ha maior receptividade para essa interacdo progressiva e estabelecimento
de vinculo duradouro (GIUSEPPINA et al., 2017; SILVEIRA et al.,2018)

Ha diversas propostas de intervencao que “empoderam mae e/ou cuidador principal”. O sistema Ca-
reToy é uma ferramenta inovadora de telerreabilitacdo, util no fornecimento de Intervencao Precoce
Intensiva, individualizada, cuja proposta é a realizacao das atividades domiciliares centradas na familia
e na crianga. O treinamento CareToy é inspirado pelo conceito de ambiente enriquecido e baseia-se
em atividades direcionadas a utilizacao objetivos e brinquedos, destinadas a incentivar as criancas
a realizar tarefas especificas. O treinamento pode ser monitorado remotamente e adaptado pela equi-
pe de reabilitacao de acordo com as necessidades de desenvolvimento especificas de cada crianca,
enquanto os pais brincam ativamente com seus filhos. Envolve basicamente a recuperacdo de ha-
bilidades motoras. Os programas de desenvolvimento que estdo associados a efeitos positivos nas
criancas sao muito heterogéneos. Isso implica que nosso conhecimento sobre os elementos efetivos
de uma intervencao ainda é limitado (GIUSEPPINA et al., 2017)

O que ja estd estabelecido é o conceito de que é necessario ensinar o cuidador a ser capaz de inter-
pretar as pistas comportamentais que a crianca fornece, respondendo de forma a cumprir as necessi-
dades emocionais e fisicas (SILVEIRA et al., 2018).

Alguns exemplos praticos

Promover vocalizacdes infantis (“mamanhes”); cantar e usar expressoes faciais, respeitando o estado
de estresse e de excitacdo da crianca. A“conversa explicativa’, por exemplo, referente a um procedimen-
to, como exame de sangue ou mesmo uma sondagem vesical, deve ser realizada com um lactente pré-
-verbal. A criancga de risco, ao desenvolver estratégias adaptativas para responder e regular o estresse
de forma independente, serd menos vulneravel a um estresse futuro (SILVEIRA et al., 2018)

Para estimulacdo cognitiva é fundamental aproximar-se e falar devagar com a crianca, cantando
baixo e mostrando partes do corpo. O uso de espelho para ver as semelhancas é muito importante para
a identidade. Objetos coloridos, como chocalho e mébile, que facam a crianca girar a cabeca 180 graus,
devem ser oferecidos de forma sistematica (SILVEIRA et al., 2018; LIU Y et al., 2018).

Aproveitar as atividades diarias, como o momento da higiene (banho, troca de fraldas) para esti-
mulacao. Nominar partes do corpo durante essas atividades do cotidiano é simples e pratico. Todas
as oportunidades de estimulacdo devem ser aproveitadas. A conversa “olho no olho” é uma forma
de captar a atencao (SILVEIRA et al., 2018).

Brincadeiras de cadé-achou, imitar atividades fisicas, risca e rabisca, jogos com cubos, bolas e encai-

xes, brinquedos e objetos com diferentes texturas estimulam a habilidade motora fina e a capacitagao
para a realizacdo da pinca (SILVEIRA et al., 2018).
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Atividades motoras amplas e finas envolvem o “brincar coma crian¢a”. Uso de bola para jogar, e até
na troca de roupas didria os pais podem fazer brincadeiras que estimulem (SILVEIRA et al., 2018; LIUY
etal, 2018).

Os pais sao aconselhados a reservar um tempo para a leitura de alguns livros todos os dias. Quan-
do estdo lendo esses livros, devem falar com a crianga sobre os sentimentos que aquela leitura deve
despertar: mostrar como é a expressao facial quando se esta feliz, com fome, com raiva, medo, etc. Fa-
lando repetidamente e reforcando a conquista de cada crianca quando apresenta o entendimento da
leitura. Esse exercicio cognitivo é evolutivo, uma vez que a dificuldade do contexto da leitura é maior
com avancar da idade. (ROBERTS et al., 2014; SILVEIRA et al., 2018; NADEEJA et al., 2018).

Quando um cuidador estd despreparado, pouco sensibilizado a frequentar as consultas de segui-
mento e, por consequéncia cronicamente desorganizado, sem interagir e participar adequadamente
das atividades e das necessidades didrias da criancga, os processos tipicos de regulacao didatica da
crianca ndo ocorrem. De forma que, diante de niveis cronicamente altos de estresse que nao sejam
resolvidos com sucesso pelo cuidador, essa crianga ird desenvolver estratégias minimas ou mal adap-
tativas e com prejuizo adicional ao neurodesenvolvimento. O bem-estar emocional e a competéncia
social fornecem uma base sélida para o surgimento de habilidades, e precisam de reforco positivo
para adequar a trajetéria do desenvolvimento desta crianga com maior risco. Os primeiros anos sao
importantes pré-requisitos para o sucesso na escola e, mais tarde, no local de trabalho e na comuni-
dade, dai a importancia do cuidado precoce centrado em orientar a familia para suporte da criancga
(MORGAN et al., 2014; ROBERTS et al., 2014).

Ha evidéncias de que interacdes pais-filhos de alta qualidade exercem influéncia positiva no desen-
volvimento social e cognitivo da crianga.

Como o seguimento ambulatorial € uma extensao dos cuidados perinatais, o grupo de profissio-
nais da saude deverd acompanhar a crianca e sua familia desde durante a internacdo neonatal, traba-
Ihando a reducao do stress parental, melhores vinculos pais-bebé. Além disso, nas etapas evolutivas
do desenvolvimento da crianca, promover estimulos especificos para cada fase e, principalmente, en-
volvendo aspectos motores, cognitivos e de linguagem.

Recomendacoes

- Orientacbes para interacoes de qualidade da familia (especialmente a mae e/ou cuidador
principal), com vinculos mais bem estabelecidos desde a UTI Neonatal e no seguimento
apresentam impacto positivo no neurodesenvolvimento motor (Grau de recomendacao A
e nivel de evidéncia 1B).

— Orientacdes oportunas envolvendo cuidadores exercem influéncia positiva nos aspectos
neurocognitivos (Grau de recomendacao B e nivel de evidéncia 2B).
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