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RESUMO: O presente artigo € uma reviséo
sistematica de literatura com consulta as
bases de dados PubMed e LILACS. Foram
selecionados 10 artigos que estavam
em conformidade com a proposta. A
Hérnia diafragmatica congénita (HDC) é
caracterizada pela auséncia ou por uma
falha no fechamento do diafragma apés a
idade gestacional de 10 semanas, idade na
qual ja deveria ter seu processo de formagao
completo e sem defeitos. Sua etiologia ainda
€ pouco elucidada, mas presume-se que
seja multifatorial. Essa comunicagdo entre
cavidades permite que 6rgdos abdominais
se movam para o térax, pressionando os
pulmdes e impedindo seu desenvolvimento
adequado. As principais consequéncias da
HDC sao graus variaveis de hipoplasia e
de hipertensdo pulmonar, refluxo gastro-
esofagico e obstrugéo intestinal, cursando
com alta morbidade e mortalidade. Para
diagnoéstico precoce e manejo eficaz dos
casos, se faz fundamental a identificagéo
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e estudo dos meios diagnoésticos, como ultrassonografia e Ressonancia Magnética; das
principais intervencdes médicas pré (Oclusdo Traqueal Endoluminal ou “FETO”) e pos-
natais (Oxigenacéo por Membrana Extracorp6rea ou “ECMQO”), além de protocolos atuais de
oxigenacédo e manejo do pH apds o nascimento.

PALAVRAS-CHAVE: “Hérnia Diafragmaética Congénita”; “Hipoplasia Pulmonar”; “Hipertensao
Pulmonar”; “ECMO”; “FETQO”.

CONGENITAL DIAPHRAGMATIC HERNIA: GENERAL OVERVIEW AND
MEDICAL INTERVENTIONS

ABSTRACT: The present article is a systematic literature review with consultation of PubMed
and LILACS databases. 10 articles were selected that were in accordance with the proposal.
Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is characterized by the absence or failure of the
diaphragm to close after 10 weeks of gestational age, an age at which it should have already
completed its formation process without defects. Its etiology is still poorly elucidated, but it
is presumed to be multifactorial. This communication between cavities allows abdominal
organs to move into the thorax, putting pressure on the lungs and preventing their proper
development. The main consequences of CDH are variable degrees of pulmonary hypoplasia
and hypertension, gastro-oesophageal reflux and intestinal obstruction, leading to high
morbidity and mortality. For early diagnosis and effective management of cases, it is essential
to identify and study the diagnostic means, such as ultrasound and Magnetic Resonance
Imaging; the main prenatal (Fetal Endoscopic Tracheal Occlusion or “FETO”) and postnatal
medical interventions (Extracorporeal Membrane Oxygenation or “ECMOQO”) and current
protocols for oxygenation and pH management after birth.

KEYWORDS: “Congenital Diaphragmatic Hernia”; “Pulmonary Hypoplasia”; “Pulmonary
Hypertension”; “ECMO”; “FETO”.

11 INTRODUGAO

A Hérnia Diafragmatica Congénita (HDC) & um defeito congénito do diafragma que
ocorre em cerca de 1:3000 nascidos-vivos, sendo decorrente de uma falha na separagéo da
cavidade abdominal e da cavidade toracica durante estagios criticos do desenvolvimento
embrionario. Assim, permite-se que os 6rgdos da cavidade abdominal herniem para a
cavidade toracica, impedindo o desenvolvimento normal do pulméao ipsilateral ao defeito,
0 que leva também ao desenvolvimento inadequado dos bronquiolos terminais, alvéolos
e vasos pulmonares, cursando com severa faléncia respiratoria, hipoplasia pulmonar e
hipertensdo pulmonar ao nascimento. Acomete predominantemente recém-nascidos do
sexo masculino (1,5:1), mas n&o ha diferenca na incidéncia entre ragas. Anatomicamente,
€ mais frequente a ocorréncia da hérnia péstero-lateral (ou de Bochdalek), com a maioria
ocorrendo a esquerda (80%). Ocorre em menor frequéncia a direita, bilateralmente,
anteriormente (ou de Morgagni) ou centralmente. Cerca de 30% dos pacientes apresentam
anomalias cromossdmicas associadas, tais como trissomia do 13 ou do 18 ou outros
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defeitos associados, sendo os mais frequentes os cardiacos.

A patogénese da HDC é complexa e pouco compreendida ainda, sendo
provavelmente de origem multifatorial. O desenvolvimento do diafragma ocorre por volta
da 4® até a 12% semana de gestacao, derivado de estruturas embrionarias como o septo
transverso e o folheto pleuroperitoneal, que se fundem em condi¢des normais, juntamente
do crescimento do mesentério do esdfago e de tecido muscular que cresce a partir da
parede do corpo. A unidao dessas estruturas é responsavel por formar a parte muscular do
diafragma, que deve estar totalmente formada por volta da 9% semana de gestacdo. Caso
essas estruturas ndo passem pelo processo adequado de fusdo, da-se origem as hérnias
diafragmaticas congénitas, na qual as visceras contidas na cavidade abdominal herniam
para a cavidade toracica, de modo que os 6rgaos abdominais presentes dentro do térax
(geralmente figado, estdbmago e intestino) atuam como massas que impedem que o pulmao
cresga, comprimindo o 6rgdo e comprometendo seu desenvolvimento adequado. Essa
compressao leva a hipoplasia pulmonar bilateral, pois ha desvio do mediastino e também
ocorre compressao do pulméo contralateral. Também ha hipertrofia da camada média das
arteriolas pulmonares e aumento da resisténcia vascular pulmonar, processo responsavel
por levar a hipertensdo pulmonar que, conforme sua gravidade, pode levar a persisténcia
do padréao fetal de circulagao, acidose metabdlica, respiratéria e morte neonatal.

Ha uma hipétese que postula que a causa da HDC seja a hipoplasia pulmonar
primaria, ocorrendo antes da formacéo do diafragma, tendo como precedentes alteracdes
ambientais e genéticas. Por sua vez, essa alteracdo pulmonar levaria a malformagéo
diafragmatica. Como consequéncia, o pulméo ipsilateral do defeito diafragmatico ainda
sofreria com a interferéncia causada pela compressdo do parénquima pulmonar pelos
6rgéos herniados.

21 METODOLOGIA

A revisao de literatura foi realizada por meio de consultas as bases de dados
PubMed e LILACS, com as palavras-chave: “congenital diaphragmatic hernia”, e com
os filtros: “Books and Documents, Review, Systematic Review, in the last 10 years,
English, Portuguese, Humans”, obtendo-se 324 resultados na plataforma Pubmed e 20
na plataforma Lilacs. Foram selecionados 10 artigos para a confec¢éo de uma revisao de
literatura sistematica. Os critérios para sele¢éo dos artigos foram: estar escrito em lingua
portuguesa ou inglesa, ter sido escrito entre os anos 2012 e 2022, ser um relato de caso ou
capitulo de livro e estar em conformidade com a proposta do trabalho.
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31 DISCUSSAO

l. Fisiopatologia das complica¢cdes

Ha trés principais complica¢des em razao do nao fechamento do diafragma na oitava
semana de vida embrionaria: Herniag@o do intestino para a cavidade toracica, hipoplasia
associada a hipertensdo pulmonar e deformidade cardiaca. O intestino, que estava em
processo de crescimento no corddo umbilical, retorna ao abdome na décima semana e
hernia para a cavidade toracica devido a presséo intra-abdominal. Estando no térax, o
intestino ndo sofrera seu processo natural de rotacéo e fixagéo intra-abdominais e passara
a comprimir os pulmdes. Essa compressao acaba causando parada de desenvolvimento
em fases variadas, resultando na hipoplasia pulmonar.

A hipoplasia pulmonar caracteriza-se por um numero reduzido de bronquiolos e de
alvéolos (menos pneumacitos Il e consequente menos surfactante). Além de o numero
das artérias ser inferior ao normal, elas tém menor di@metro e parede muscular espessa,
dificultando a troca de gases respiratorios. Estas modificagbes do espaco aéreo originam
alteragcbes nos vasos pulmonares, diminuicao do numero desses vasos, hiperplasia da tunica
média, extenséo periférica do musculo para as arteriolas intra-acinares e espessamento
da tunica adventicia. A hipertrofia da parede das pequenas artérias pulmonares provoca
um aumento da resisténcia vascular pulmonar e condiciona hiperreactividade arteriolar,
levando ao aparecimento de hipertensédo pulmonar e persisténcia da circulacao fetal, com
manutencgéo do shunt direito-esquerdo via forame oval e canal arterial, apés o nascimento.
A hipoplasia pulmonar e as altera¢des vasculares sdo mais intensas no pulmao ipsilateral
mas também sdo observadas, em menor grau, no pulméo contralateral, dependendo do
grau de desvio do mediastino.

Il. Métodos diagnésticos dos diferentes tipos de HDC

A HDC classifica-se em Hérnia de Bochdalek, hérnia de Morgagni e hérnia do Hiato
Esofagico. A clinica e o exame fisico sdo fundamentais para o diagnostico, que deve ser
rapido e preciso.

De forma geral, o diagnéstico é geralmente um achado inesperado na ecografia
morfoldgica de rotina realizada no segundo trimestre. Assim, o diagndstico pré-natal pode
ser feito em 40-90% dos casos pela Ultrassonografia, a partir da 18% semana de gestacgéo,
embora ha referéncias que citam a possibilidade de detec¢éo da HDC por ecografia com 15
semanas de gestacao. Polidramnio materno esta presente em até 80% dos casos, devido ao
acotovelamento do es6fago abdominal ou do estdmago que impede que ocorra degluticdo
e absorgdo do liquido amniético pelo feto. A radiografia simples de torax e abdome no
pbés-natal mostrara imagem de algas intestinais no térax, desvio do mediastino e pouco
gas no abdome. O exame radiolégico simples, em alguns casos, pode ser confundido
com imagem de cistos pulmonares congénitos. A hipertens&o pulmonar é confirmada pelo

Medicina: competéncias técnica, cientifica e ética na area da saude 2 Capitulo 17

182



ecocardiograma.

Em relagédo a clinica e ao exame fisico, no periodo pés-natal, ha insuficiéncia
respiratéria nas primeiras 24 horas de vida, abdome escavado associado a assimetria
torécica, hipotenséo arterial por movimentacao da traquéia e grandes vasos ao lado da
hérnia, com obstrucdo do retorno venoso ao coracdo, gerando hipertensdo de cabeca
e pescoco. Na ausculta, ha auséncia de murmurio vesicular unilateralmente, bulhas
cardiacas translocadas e presenca de ruidos hidroaéreos no térax. Em casos que néo séo
diagnosticados durante o periodo pré-natal, o lactente ird apresentar, no periodo pds-natal,
uma clinica compativel com o exame fisico supracitado, em franco estresse respiratério
agudo.

Para diagnosticar os diferentes tipos de HDC, busca-se identificar a singularidade
de cada um dos tipos. No caso da Hérnia de Bochdalek, os achados ecogréaficos que
sugerem o seu diagnoéstico sdo: nos cortes transversais do térax no plano de quatro
camaras do coracao, é visualizado a existéncia de desvio do coragdo e do mediastino,
além da presenga de estdbmago, algas intestinais ou figado. J& nos cortes longitudinais,
€ visto a auséncia de integridade da hemicupula diafragmatica esquerda e/ ou direita.
Além dos achados ecograficos, sé@o sinais indiretos de hérnia de Bochdalek a presenca
de movimentos paradoxais das visceras abdominais para o hemitérax ipsilateral durante
0s movimentos respiratorios, a auséncia de visualizagdo do estbmago ou da vesicula biliar
no abdome, a posicdo andmala do estémago ou da vesicula biliar, do figado ou da veia
umbilical no abdome e a presencga de polidramnio.

Na hérnia de Morgagni, geralmente existe herniagdo do figado. O estémago pode
permanecer abaixo do diafragma e pode ocorrer ascite, derrame pleural ou derrame
pericardico. H4 um certo grau de dificuldade para identificar herniacdo do figado para
a cavidade torécica, devido a semelhanca na ecogenicidade entre o figado e o pulmé&o.
Assim, a utilizagcdo do Doppler a cores e do Doppler espectral para verificar a presenca
da veia porta ao nivel ou acima do diafragma é uma ferramenta interessante para realizar
o diagnéstico desse tipo de hérnia. Além disso, a visualizagdo da veia porta ao nivel ou
acima do diafragma e a presenca de estdmago intratoracico em posi¢do posterior séo
considerados, por alguns autores, os melhores fatores preditivos para a presencga de figado
intratoracico. A Ressonancia Magnética Nuclear (RMN) para confirmar a presenca de
figado intra-toracico pode ser utilizada apés a utilizagédo das técnicas de Doppler referidas;
e a visualizagédo por fluxometria Doppler dos vasos mesentéricos estendendo-se para a
cavidade toracica também confirma o diagnostico de HDC.

As hérnias de hiato sdo raras na crianca. Os sintomas sé@o semelhantes aos dos
adultos com dor retroesternal e vomitos. Na hérnia paraesofagica, quando ha uma grande
porcéo do estdbmago intratoracica, poderé ocorrer um volvo géstrico e suas consequéncias.
Nem sempre ocorre refluxo gastroesofagico quando existe hérnia de hiato. O diagnostico

¢é feito pela radiografia contrastada do eséfago e estémago que evidenciaréa a herniacéo
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gastrica.
lil. Oclusao Traqueal Endoluminal (FETO)

FETO (Fetoscopic endoluminal tracheal occlusion) ou Oclusdo Traqueal Fetal € uma
cirurgia que deve ser indicada para apenas alguns casos de HDC. Primeiramente, devem
ser analisadas as chances do bebé sobreviver sem a intervengéo intra-uterina, ou seja,
quando os marcadores de gravidade estdo presentes. Sdo eles: quando parte do figado
também sobe para o térax e/ou a relagcdo da area do pulmao pelo perimetro da cabeca é
desfavoravel. Estes marcadores séo os achados ecograficos identificados nas hérnias em
que uma grande quantidade de visceras abdominais subiu para o térax, causando intensa
obstrucéo ao adequado desenvolvimento pulmonar, tornando o caso potencialmente fatal
apods o nascimento. Nestas situagcbes, onde o bebé nao tera praticamente nenhuma chance
de sobreviver, tenta-se a Oclusédo Traqueal Fetal para expandir o pulmao

Para realizar o procedimento FETO, a gestante é submetida a anestesia peridural
e sedagdo, enquanto o feto & submetido a anestesia geral. Através da puncéo da pele do
abdome materno, é introduzido o fetoscopio e um micro cateter introdutor acoplado ao
baldo vazio. Por visualizagdo direta, navega-se na bolsa amniética e, através da boca do
feto, chega-se a laringe e introduz-se o conjunto fetoscopio-microcateter-baldo na arvore
traqueobrénquica. Progride-se até a bifurcagdo dos brénquios, confirmando-se a posicdo
traqueal. Em seguida, recua-se o conjunto até uma posicdo imediatamente inferior a
laringe, onde o balédo ¢ inflado e destacado do microcateter, que permanece neste nivel
e oclui a traqueia. O liquido, entao retido nos pulmdes, induz o aumento pulmonar. Essa
cirurgia dispensa incisoes e é classificada como minimamente invasiva.

A Oclusao Traqueal Fetal s6 foi realizada em humanos apés uma série de testes com
conclusdes positivas em animais. Nesses testes, foi comprovado que a cirurgia garantiu
o desenvolvimento e a recuperagdo dos pneumocitos tipo Il e producdo do surfactante
pulmonar ainda durante o periodo intrauterino.

O tempo de gestagdo também impacta na decisdo pela realizagdo da cirurgia,
normalmente feita entre a 26* e a 29 semana. A retirada do Baldo Endotraqueal ocorre
entre a 32% a 34® semana de gestagdo, porque o tratamento prolongado pode levar a
diminuic@o de pneumocitos tipo Il e da produgéo do surfactante pulmonar. Sabe-se, ainda,
que o baldo causa leves alteragbes na traqueia, com mudangas inflamatérias locais, e
defeitos epiteliais limitados, como diminui¢éo da superficie de contato com o ar.

Iv. Oxigenacao por Membrana Extracorpérea (ECMO)

AHDC consiste em uma das indicagbes mais comuns para iniciar ECMO (Oxigenacgéo
por Membrana Extracorp6rea), dado que essa modalidade terapéutica extracorp6rea
possibilita a estabilizagdo temporéria do paciente em faléncia pulmonar e/ou cardiaca.

Fatores pos-natais associados a hipertensdo pulmonar grave (baixo PaO2), a
hipoplasia pulmonar (alto PaC0O2), ao defeito grande requerendo reparo com patch, a
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disfungéo ventricular e a necessidade de agentes vasoativos e/ou ECMO estdo associados
a uma maior mortalidade. A mortalidade geral, no entanto, é significativamente maior
em comparacdo com a relatada em grandes centros onde a oxigenacdo por membrana
extracorpérea esté disponivel.

As indicacbes comuns para ECMO em bebés com HDC incluem hipotensado
refrataria secundaria a disfuncédo sistélica do ventriculo esquerdo, saturagdo pré-ductal
<80% refrataria a manipulagdo do ventilador e a terapia médica, indice de oxigenacao >
40, pico de presséo inspiratorio > 25cm, resisténcia aos hipotensores pressoéricos, escape
de ar grave e acidose mista (pH < 7,2). O uso de ECMO geralmente € restrito a bebés com
peso maior que 2 quilos e idade gestacional > 34 semanas, na auséncia de hemorragia
intracraniana significativa, de anomalias cromossOmicas ou de outras anomalias congénitas.

O diagnéstico pré-natal de HDC, as melhores modalidades de testes de imagem e o
uso de ecocardiografia fetal podem fornecer informagdes que ajudam a determinar o sucesso
da sobrevida e a necessidade de ECMO. A ressonancia magnética tem demonstrado valor
preditivo superior ao ultrassom na avaliag@o do volume pulmonar, sendo que percentual do
volume pulmonar previsto (PPLV) < 15% e volume pulmonar total (TLV) < 20 mL parecem
ser fortes preditores de desfecho ruim e de maior uso da ECMO. Além disso, a avaliagdo
precoce da fungéo cardiaca por ecocardiografia em recém-nascidos com HDC mostra que
a diminuicdo da funcdo cardiaca € um preditor melhor para a necessidade de ECMO do
que a gravidade da hipertensdo pulmonar. Ainda, a idade gestacional no parto pode ser
inversamente correlacionada com a necessidade de ECMO e herniagdo hepatica indica
possivel maior defeito no diafragma, com maior impacto no desenvolvimento pulmonar e
com maior probabilidade de necessidade de uso do suporte de vida extracorporeo.

Em contrapartida, pacientes com uma PCO2 < 70 mmHg pré-ECMO n&o possuem
uma boa taxa de sobrevida, mesmo com uso do suporte de vida extracorpéreo. Portanto,
a decisao de oferecer ECMO para um paciente com faléncia pulmonar é desafiadora, pois
ainda nao apresenta resultados positivos em muitos casos e acrescenta muitos custos ao
tratamento.

A respeito de possiveis complicagdes, estudos identificam como grupo de maior
risco para desenvolvimento de refluxo gastroesofagico os sobreviventes de HDC que
passaram por ECMO, além de que o tempo de ventilagéo e o uso de ECMO s&o preditores
significativos de futuras deficiéncias neurolégicas. Mesmo assim, a melhoria na sobrevida
desses pacientes mostra uma tendéncia promissora. Estudos mostram que o uso da ECMO
permitiu a reversao da hipoxia, da hipercapnia e da acidose, podendo o pulmao permanecer
em repouso por varios dias, o que pode diminuir a hipertensdo local e a restauracdo da
capacidade de trocas gasosas. O colapso cardiopulmonar que acompanha insuficiéncia
ventricular esquerda grave na HDC tem sido, entdo, melhor tratado com ECMO.

Por fim, é recomendada a transferéncia materna para um centro com capacidade
de uso de ECMO antes do parto, visto que pode melhorar a sobrevida dos recém-nascidos
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mais gravemente afetados.
V. Manejo da Oxigenacéao

Devido a hipoplasia e hipertensao pulmonares, os portadores de HDC sao de dificil
manuseio ventilatério, além de apresentarem shunt direita-esquerda, hipoxia, hipercapnia
e acidose mista como consequéncia da hipertensao pulmonar. O manejo pés-natal evoluiu
nos ultimos anos e hoje inclui ventilagdo com parametros baixos, hipercapnia permissiva,
reparo cirurgico postergado para ap0s estabilizagéo clinica, e uso de 6xido nitrico inalatorio
(iNO), ventilagao oscilatéria de alta frequéncia (HFOV) e ECMO como terapias de resgate.

E recomendado que o parto ocorra em um centro totalmente equipado, capaz de
realizar a ressuscitagdo do recém-nascido. Ainda na sala de parto, lactentes com HDC
grave devem ser intubados. A mascara ventilatéria deve ser evitada por levar a distenséo
gastrica das visceras intra-toracicas. Também a fim de evitar complicagbes causadas por
distenséo gastrica, pode se realizar a descompresséo gastrica via tubo de succ¢éao ou por
insercao de sonda orogastrica.

A hipertensdo pulmonar é reconhecida como a maior causa de morbi-mortalidade
em recém-nascidos com HDC, e hoje se entende que a HDC é uma emergéncia fisiologica,
e néo cirlrgica, de modo que 0 manejo adequado inicial da HDC é primariamente voltado
para o controle da hipertensdo pulmonar. A meta abrangente do cuidado inicial é prover
oxigenacdo e ventilagdo sem causar mais dano aos pulmdes mal-desenvolvidos ou
desencadear vasoespasmos. Isso significa que se aceita taxas de saturacao de oxigenacéo
menores e hipercapnia enquanto tenta se manter o pH acima de 7,2. Também inclui controle
meticuloso da ventilagdo mecanica.

A ventilagdo mecéanica na HDC segue o principio da ventilagdo com parametros
baixos, que incorpora o controle do pico da presséo de insuflagédo, limitando a presséo
da ventilagcdo enquanto tolerando uma saturagédo de oxigénio de 85% e uma elevagéao da
pCO2 no sangue (hipercapnia permissiva). Essa estratégia promove adequada oxigenagéo
enquanto evita injuria aos pulmdes pela pressao positiva. Em criangas com hipertenséao
pulmonar resistente, permitir uma PCO2 de 40-60 mmHg (hipercapnia permissiva) melhorou
ataxa de sobrevida, possibilitando um manejo com volume e pressdo menores na ventilagdo
mecanica. Varios estudos mostraram melhores resultados com essas estratégias, apesar
de usar diferentes modos de ventilagdo.

Ventilacao de alta frequéncia (HFOV) também tem sido muito utilizada, pois permite
adequada oxigenacéo e eliminacdo de CO2 com baixas pressées, reduzindo o risco de
barotrauma iatrogénico, tendo apresentado resultados favoraveis em lactentes com HDC,
além de representar um padrdo mais proximo da respiracdo fisiologica do lactente. A
(HFOV) tem sido utilizada no manejo perinatal como “terapia de resgate” antes do uso de
ECMO e como estratégia ventilatoria primaria para melhorar a sobrevivéncia de pacientes
com HDC.

Medicina: competéncias técnica, cientifica e ética na area da saude 2 Capitulo 17

186



Pressdo sanguinea adequada é importante para uma perfusdo adequada do
parénquima pulmonar e do restante do corpo. Hipertensdo pulmonar severa pode levar a
faléncia do lado direito do coragédo em criancas pequenas, o que resulta em um ciclo vicioso
em que ha aumento da resisténcia vascular pulmonar, redugéo da perfusdo pulmonar e
piora da acidose e da oxigenacdao. O manejo da faléncia do coragéo direito consiste no
uso de inotrépicos (sendo dopamina o agente mais comum) e redugdo da carga pos-
ventricular por meio de vasodilatadores, sendo os principais o 6xido nitrico inalatério (iNO)
e sildenafil. A terapia com iNO n&o mostrou redug¢édo na necessidade de ECMO nem na
mortalidade em HDC em estudos publicados, enquanto o sildenafil mostrou-se promissor
como vasodilatador pulmonar, com resultados positivos em pequenos numeros de séries
de casos de HDC; no entanto, a disponibilidade do medicamento e sua eficacia terapéutica
podem ser afetadas pela absorcéo irregular pelo trato gastrointestinal. Nenhum estudo
randomizado prospectivo mostrou melhora em pacientes com HDC grave com 0 uso
dessas medidas.

Atualmente, prioriza-se a estabilizacao pré-operatéria, optando pela realizagdo da
cirurgia somente ap0s otimizagéo do estado respiratério e cardiaco.

VL Manejo cirargico

O planejamento do reparo cirurgico na HDC depende da estabilidade clinica do
lactente, em especial da estabilidade respiratéria e cardiaca, no que se refere saturacao
pré-ductal adequada, normotenséo, estabilidade do pH sanguineo e pressdo da artéria
pulmonar inferior a presséo sistémica.

O objetivo do procedimento é o reparo da falha diafragmatica, sendo que a
técnica utilizada depende da extenséo da falha e da quantidade de contetdo herniado. O
fechamento primario do diafragma € viavel em 60 a 70% dos casos, onde realiza-se uma
incisdo subcostal para que se realize o correto reposicionamento das visceras herniadas e
fechamento da falha livre de tens&o. Em casos onde o defeito € mais extenso, € necessario
o uso de um material de sintese, como telas de politetrafluoretileno. Outros tipos de material
tém sido estudados para corrigir o defeito, mas ainda néo existem estudos que demonstrem
a superioridade de um tipo especifico.

O pés-operatério da corregao da HDC necessita de cautela, dado o risco de insucesso
da cirurgia e recidiva da hérnia. Fatores de risco importantes incluem defeitos de grande
extensdo, uso de técnica minimamente invasiva e a necessidade de remendo protéico,
sendo que em 50% dos casos pode haver ruptura precoce do remendo. Complicagbes pos-
operatérias relacionadas ao procedimento, como o quilotérax, pneumotérax e a sindrome
do compartimento abdominal, também demandam um diagnéstico cuidadoso, podendo ser
potencialmente fatais a depender da gravidade do caso.
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41 CONCLUSAO

A Hérnia diafragmatica congénita (HDC) é uma condi¢éo desafiadora que afeta o
desenvolvimento pulmonar adequado e pode ter consequéncias graves para 0os recém-
nascidos afetados. Apesar dos recentes avancos no tratamento e da aparente melhoria
na sobrevida desses pacientes nas Ultimas décadas, as taxas de mortalidade e morbidade
continuam altas, evidenciando a necessidade de aprofundar o conhecimento sobre a
abordagem ideal para as criangas afetadas.

A suspeita clinica precoce e o conhecimento da patologia sdo fundamentais para um
diagnostico preciso e oportuno, tanto no periodo pré-natal quanto no pés-natal. Atualmente,
exames como a ecografiamorfologica e a ultrassonografia permitem o diagnostico intrauterino
rapido e preciso, ampliando as possibilidades de intervengéo. A técnica FETO tem sido
utilizada em casos selecionados para expandir os pulmdes do feto antes do nascimento. No
periodo pés-natal, 0 manejo avangado visa controlar a hipertensao pulmonar e otimizar a
oxigenacao, recorrendo a estratégias como ventilagao com paradmetros baixos, hipercapnia
permissiva e ventilagdo oscilatoria de alta frequéncia (HFOV).

Além disso, o melhor entendimento da hipoplasia do ventriculo esquerdo e da
disfungdo miocardica associadas a HDC permitiram melhorias no manejo hemodinamico
e do pH. As técnicas cirargicas minimamente invasivas e o suporte de vida extracorporeo
(ECMOQO) também tém sido explorados para reduzir a morbidade em recém-nascidos
frageis. E essencial que esses procedimentos sejam realizados em centros altamente
especializados, com equipe médica experiente e infraestrutura adequada.

O continuo trabalho conjunto entre profissionais de diferentes especialidades
e a pesquisa cientifica sdo cruciais para avancar no entendimento e tratamento dessa
complexa condicdo, proporcionando melhor cuidado e prognéstico para as criangas com
HDC. A realizagdo desta revisdo sistematica permitiu sintetizar e analisar criticamente
evidéncias cientificas disponiveis sobre a HDC. Essa abordagem rigorosa e imparcial
oferece uma visdo abrangente do estado atual do conhecimento, servindo como base para
orientar tomadas de decis6es informadas por profissionais da satde, educadores e outros,
contribuindo para fortalecer o conhecimento e melhorar a abordagem terapéutica da HDC.
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