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RESUMO

A hérnia diafragmaética congénita (HDC) é uma doenca embriolégica com defeito
derivado da fusdo incompleta do septo transverso, pregas pleuroperitoneais, mesentério
esofagico, e musculos da parede do corpo. Tal anomalia pode estar localizada em
qualquer lugar do diafragma, mas geralmente esta localizado na regido posterolateral,
mais conhecida como hérnia de Bochdalek (HB), que é caracterizada por um defeito
congénito situado na porcdo posterolateral do diafragma por obliteragdo incompleta de
forame situado nesta regido. Esse tipo em especifico corresponde a até para 95% dos
casos. Segundo estudos abordados, foi observada a necessidade de intervencao cirdrgica
definitiva para HDC, visto que essa doenca resulta no deslocamento de Orgéos
abdominais, que pode corroborar em combinagdes de hérnia de intestino, estbmago e/ou
figado. Assim, desenvolve-se um efeito de massa na cavidade tordcica do neonato
acometido, reduzindo seu crescimento pulmonar 0 que gera, em diferentes graus, uma
provavel hipoplasia pulmonar e concomitantemente hipertensdo pulmonar, que sdo as
principais causas de morbidade pos-natal grave e mortalidade. Através dos estudos
analisados foi possivel verificar que a HDC continua a ser uma das anomalias
congénitas mais temidas nas Unidades de Terapia Intensiva Neonatal (UTIN). E o
tratamento efetivo baseia-se no reparo cirurgico da hérnia diafragmatica pela sua
realizacdo por meio do acesso abdominal, toracico ou por ambos. Aumentando assim a
taxa de sobrevivéncia dos neonatos acometidos por essa ma-formacao fetal.

Palavras-chave: Hérnia Diafragmatica, Hérnia Congénita, cirurgia geral, Hérnia de
Bochdalek (HB).

ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is an embryologic defect resulting from
incomplete fusion of the transverse septum, pleuroperitoneal folds, esophageal
mesentery, and body wall muscles. Such anomaly can be located anywhere in the
diaphragm, but it is usually located in the posterolateral region, better known as
Bochdalek's hernia (HB), which is characterized by a congenital defect located in the
posterolateral portion of the diaphragm due to incomplete obliteration of the foramen
located in this region. This specific type corresponds to up to 95% of cases. According to
the studies discussed, the need for definitive surgical intervention for CDH was observed,
since this disease results in the displacement of abdominal organs, which can corroborate
combinations of bowel, stomach and/or liver hernias. Thus, a mass effect develops in the
thoracic cavity of the affected neonate, reducing their lung growth, which generates, in
different degrees, a probable pulmonary hypoplasia and concomitant pulmonary
hypertension, which are the main causes of severe postnatal morbidity and mortality. .
Through the analyzed studies, it was possible to verify that CDH remains one of the most
feared congenital anomalies in Neonatal Intensive Care Units (NICU). And the effective
treatment is based on the surgical repair of the diaphragmatic hernia by means of
abdominal, thoracic or both. Thus increasing the survival rate of neonates affected by this
fetal malformation.

Keywords: Diaphragmatic Hernia, Congenital Hernia, general surgery, Bochdalek's
Hérnia (BH’s).
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1 INTRODUCAO

A hérnia diafragmética congénita (HDC) é uma doenca rara, com a incidéncia
relatada de 1:2.500 a 1:4.000 nascidos vivos, representando 8% das principais anomalias
congénitas. Uma hérnia diafragmatica pode ser classificada em dois tipos: congénita ou
secundaria a traumas. Por certo, a hérnia congénita se desenvolve através do forame de
Bochdalek, que ocasiona o inadequado fechamento de membrana pleuroperitoneal na
porcdo postero-lateral diafragmatica (DA COSTA, 2022). Tal anomalia é infrequente em
adultos, mas quando identificada, de modo geral, € mais comumente visualizada na regido
esquerda do diafragma. Pois acredita-se que o figado pode ter um papel de protecdo nessa
regido do abdome. No entanto, acaba prejudicando devido a formacgdo da hérnia
(TORRES, 2019).

A maioria dos HB presentes sdo diagnosticados precocemente e, devido a sua
influéncia em  6rgdos vizinhos, com algum elemento de desconforto
cardiorrespiratorio. No entanto, alguns pacientes permanecem assintomaticos até que
sejam mais velhos. A propor¢do dos defeitos pode ser pequena o suficiente para conter
gordura retroperitoneal ou grande o suficiente para permitir a herniacdo de 6rgéos intra-
abdominais. Portanto, os elas geralmente apresentam algum elemento de sofrimento apds
0 nascimento ou nos primeiros anos de vida (GN AYANE, et al, 2017).

Avancos tecnoldgicos nos ultimos 30 anos favoreceram o diagnostico pré-natal, a
cirurgia intraGtero, o manejo clinico e cirurgico neonatal. A exemplo da ventilacao de alta
frequéncia, ventilacdo mecénica, CPAP (pressdo positiva continua nas vias aéreas)
convencional, ciclado e Oxyhood destinados ao tratamento dos recém-nascidos com
HDC. Tais ferramentas médicas oferecem o controle hemodindmico do recém-nascido
até que seja possivel a correcdo cirurgica (CARMO et al, 2019).

H& um extenso debate acerca do momento ideal para a cirurgia pos-natal. Todavia
a maioria dos estudos internacionais propdem que a reparacao cirargica do defeito
diafragmatico seja feita apos a estabilizacédo clinica. Os recém-nascidos que fizeram a
correcdo cirurgica pés-natal o mais precocemente, ou seja, com menos de 10 dias de vida,
apresentaram o melhor prognostico em nosso estudo, foi possivel também uma menor
taxa de complicacdes cirdrgicas quando comparadas as descritas por Colvin et al (2019).

Mesmao apds esses avancos tecnoldgicos terem aumentado a taxa de sobrevivéncia
entre os acometidos, essa doencga, ainda sim, apresenta uma alta taxa de mortalidade.
Dessa maneira é essencial o avango nos estudos da cirurgia reparadora no campo

neonatal, ja que o desenvolvimento da mesma tem permitido a sobrevivéncia de muitos
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casos graves (CARMO et al, 2020). O presente trabalho tem como objetivo mapear as
publicacdes cientificas acerca da corregdo cirirgica como tratamento em casos de hérnia

diafragmatica.

2 REVISAO BIBLIOGRAFICA

A primeira hérnia diafragmatica foi descrita por Ambroise Paré, em 1575, no qual
foi visto que sua apresentacdo ocorre normalmente na infancia, com incidéncia em
neonatos, variando de 1:4000 a 1:7000. O diagndstico nas primeiras oito semanas de vida
representa 5 a 25% de todas as HB, um dos defeitos congénitos do térax mais comuns
(LAKSHMINRUSIMHA, VALLI, 2020). Em 1902, o primeiro caso de corre¢do cirurgica
bem-sucedida foi realizado por Heidenhain em um paciente de 19 anos e, atualmente,
essa anormalidade fetal na parede abdominal é passivel de correcdo cirdrgica pés-natal
apresentando bons resultados. Em outras condi¢6es, a taxa de sobrevivéncia depois da
cirurgia pos-natal é relativamente pobre (BRAGA et al., 2017).

O quadro clinico dos recém-nascidos com HDC que geralmente se relaciona com
complicacao sdo os que cursam com hipertensdo pulmonar persistente neonatal (HPPN)
grave, insuficiéncia respiratoria hipoxia e a disfuncdo cardiaca. Com o reconhecimento
da correlacdo dos sistemas pulmonar e cardiovascular, especialmente no contexto de
fisiologia anormal, nota-se a necessidade da intervencdo cirdrgica para o tratamento dessa
doenca. A hipoplasia pulmonar e a Hipertensdo pulmonar sdo as principais causas de
morbidade e mortalidade pds-natal (SPAGGIARI et al., 2013).

Diante das literaturas disponiveis para a analise desses quadros, foram observados
fatores associados ao prognostico ruim da hérnia diafragmatica congénita (HDC). Esses
fatores estdo subdivididos entre pré-natais e pds-natais. Dentre eles, os fatores pré-natais
sdo: baixo volume pulmonar fetal, anomalias associadas (especialmente cardiacas),
polihidramnio, cariétipo anormal e figado localizado no térax podem estar associados a
menor sobrevida. E os fatores pds-natais estdo associados a hipertenséo pulmonar grave
(baixa Pa0y), hipoplasia pulmonar (alta PaCO3), grande defeito que requer reparo com
tela, disfuncéo ventricular e necessidade de agentes vasoativos e/ou ECMO. Tais fatores
estdo associados a maior mortalidade (LAKSHMINRUSIMHA, VALI, 2020).

Ao se diagnosticar, no momento do pre-natal, a HDC é necessaria uma avaliagédo
fetal cuidadosa por ultrassonografia (USG), ressonancia magnética e ecocardiografia
fetal, pois essa pesquisa pode identificar varios preditores prognosticos dos desfechos do

neonato, que incluem herniacdo de figado na cavidade torécica, avaliacdo do volume
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pulmonar evidéncia de hipoplasia do ventriculo esquerdo (VE) e quaisquer anomalias
congénitas associadas. (LAKSHMINRUSIMHA, VALLI, 2020). Vale se ressaltar que,
atualmente, 46 a 97% dos casos podem ser diagnosticados na ecografia pré-natal antes da
25° semana de gestacdo (NETTO A, 2010).

Ainda no que se diz respeito aos achados da HDC nos exames de imagem, é
importante discorrer sobre 0s achados no raio X da doenga em neonatos. De acordo com
a literatura de Bagtaj (2004) a precisdo diagnostica com a radiografia de torax chega a
49% e o encontro de algas intestinais com ar, por vezes com niveis hidroaéreos e desvio
do mediastino, sdo sinais tipicos de HDC ao raio X. Na figura 1, por exemplo, é possivel
identificar a diferenca do achado clinico normal e patoldgico caracterizado pela

apresentacdo anormal do conteudo visceral no térax.

Figura 1: Radiografia de térax normal e contrastado evidenciando o conteddo de visceras no tdrax

Fonte: COELHO A, 2018.

No que se diz respeito a apresentacdo clinica no quadro em neonatos observa-se
habitualmente taquipneia, tiragem intercostal e supraclavicular e cianose no periodo pos-
natal imediato. Além disso, pode-se observar apresentacdo de abdome escavado,
dependendo do nivel de evolugdo da hérnia e da assimetria toracica (FERREIRA, 2015).
Na ausculta o murmurio vesicular pode nao ser audivel no lado acometido. Para ndo haver
confusdo de diagndstico devido esse desaparecimento, uma radiografia de térax e
abdome, mostrando as algas intestinais no hemitorax, finalmente estabelece o diagnéstico
(GALLINDO, 2015).
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O diagndstico da Hérnia de Bochdalek nos adultos ¢ dificil, pois 25% deles séo
assintomaticos, portanto, ha subdiagnostico (ZHOU, 2014). Os pacientes que geralmente
obtém o diagnostico sem sinais clinicos, sdo diagnosticados de forma incidental por
radiografia simples de torax, que é a opcao propedéutica mais acessivel na avaliacdo do
diafragma e da cavidade toracica. E o seu tratamento inclui reducéo do contetido da hérnia
para a cavidade peritoneal e reparo do defeito diafragmético. Na atualidade usa-se
comumente técnicas menos invasivas, como laparoscopicas, as quais garantem aos
pacientes baixas taxas de complicacdes (YAMUR, 2015). Possibilitando assim que 0s
individuos submetidos ao procedimento apresentem evolucdo satisfatéria no pos-
operatdrio imediato e tardio.

Segundo Jani et al., (2009) com a evolugéo na publicacdo dos trabalhos pode-se
verificar que as técnicas utilizadas para o tratamento da HDC no feto explicaram que
propiciou 0 aumento da incidéncia de parto prematuro e amniorrexe prematura,
caracterizada pela rotura das membranas antes do inicio do trabalho de parto. Além disso,
ha que se destacar também que a utilizagdo do fetoscopio € um dos principais fatores para
o desenvolvimento de ruptura da membrana amniética. Ou seja, a escolha pela corre¢édo
cirurgica pés-natal é a escolha mais adequada.

O tratamento cirdrgico apresenta a reducdo do contetdo da hérnia e o fechamento
do defeito diafragmatico. A hérnia pode ser tratada por meio de abordagens toracicas ou
abdominais, as quais fazem o uso da técnica minimamente invasiva ou aberta, bem como
simples sutura livre de tensdo do defeito com suturas ndo absorviveis (herniorrafia) ou
reparo com tela (hernioplastia) (AYANE, WALSH, SHIFA, ET AL, 2020). Em casos
especificos, mais complicados, essas duas abordagens podem ser combinadas. Embora
possa se comparar 0s resultados de ambos os exames toracicos e abdominais, a
modalidade de escolha é uma questdo de preferéncia e experiéncia pessoal, pois ndo ha
estudos randomizados que mostrem a superioridade de qualquer um dos métodos.
(AYANE, WALSH, SHIFA, ET AL, 2020).
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Figura 2: Manejo na sala de parto da hérnia diafragmatica congénita (HDC).
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Fonte: LAKSHMINRUSIMHA, VALL, 2020.

Conforme indicado na figura 2, observa-se um dos tratamentos para a HDC, que
¢ 0 manejo na sala de parto. Nessa alternativa de tratamento, o que acontece
fisiologicamente € que o estresse oxidativo desempenha um papel importante nas duas
maiores causas da morbidade p6s-natal: patogénese da hipertensdo pulmonar e na lesdo
dos pulmdes hipoplésicos na doenca. O clampeamento tardio do corddo umbilical,
também é outra medida crucial nessa alternativa visto que limita o barotrauma (com
baixas pressdes ventilatdrias) e restringe a FiO2 para atingir a SpO2 pré-ductal, entre 85-
95%. Essa € uma estratégia importante também para limitar o estresse oxidativo na HDC.
CTC; clampeamento tardio do corddo umbilical; PEEP (positive end-expiratory
pressure), pressao expiratoria final positiva (LAKSHMINRUSIMHA, 2020).
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Figura 3: Manejo pés-natal de hérnia diafragmatica congénita (HDC) na UTIN.
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Fonte: LAKSHMINRUSIMHA, VALL, 2020.

NO inalado —~ NENHUMA EVIDENCIA

Na figura 3, observa-se 0 manejo pés-natal da HDC na UTI neonatal, que é de
extrema necessidade manter a saturacdo de oxigenacdo pré-ductal na faixa de 85-95%.
Além de priorizar a ventilacdo convencional com baixa PEEP, outra estratégia importante
é a hipercapnia permissiva, caracterizada por uma estratégia de ventilagdo mecénica
envolvendo reducdo do volume corrente (4-8 mL/kg) sem alteracdo da frequéncia
respiratoria (COIMBRA R, SILVEIRO C, 2001).

Em suma o tratamento das HDC é cirurgico e consiste na reducdo dos 6rgdos
herniados e fechamento do orificio diafragmatico, priméario ou com auxilio de préteses
sintéticas, sobretudo em grandes corre¢cdes ou locais com pouco tecido em seu limite
posterior, logo, as proteses constituem boa opgdo. Por ocasionar a exposicao de 6rgaos
intra-peritoneais a tela, é preferida a utilizagdo das de polytetrafluoroetileno-PTFE para a
finalizacdo adequada da correcdo (OLIVEIRA, RODRIGUES, 2007).

3 CONCLUSAO
Em busca do tratamento da hérnia diafragmatica congénita e suas complicagdes

foi observada a necessidade de intervencédo cirargica definitiva, j& que a doenca pode
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causar complicagdes em outros 6rgdos abdominais além do acometido pela herniacéo.
Dessa maneira, € preciso, de inicio, a realizacdo efetiva do pré-natal, j& que ele representa
papel fundamental na prevencao e/ou deteccdo precoce da hérnia diafragmatica e é de
grande importancia, uma vez que permite 0 acompanhamento do feto, além de orientar
os pais e familiares quanto as possiveis manifestacdes e complicagdes. Além disso, é
fundamental, diante do diagnostico, programar o tempo adequado para a correcao
cirurgica o mais breve possivel com equipes de neonatologia e cirurgia pediatrica
disponiveis para os cuidados imediatos com o recém-nascido (RN). Para, assim, aumentar
a sobrevida dos pacientes que sdo afetados por essa anormalidade. Além disso, no que se
diz respeito a HD em adultos a suspeita é essencial com intuito de fazer diagnostico e
tratamento precoces, que sdo essenciais para evitar a ocorréncia de desdobramentos que

comprometem ainda mais a satde do paciente em questao.
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