Acta Pediatr. Port., 1997; N2 1; Vol. 28: 514

Hérnia Diafragmatica Congénita.
Casuistica de 10 Anos
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Resumo

Os autores fizeram a revisdo dos casos de hérnia diafragmética congénita admitidos na Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais
do Hospital de Dona Estefania de Janeiro de 1984 a Dezembro de 1993 (10 anos). Neste periodo foram internados 53 recém-nascidos

(RN) com hérnia diafragmatica congénita tipo Bochdalek.

A pesquisa incidiu sobre os indices de gravidade clinicos, radiolégico, ventilatério, de oxigenacdo e mortalidade.
Em 54,7% dos RN houve asfixia neonatal. A dificuldade respiratéria teve inicio antes das 6 horas de vida em 43 dos RN (81.1%),

mas o inicio dos sintomas foi imediato em 31.

A hérnia localizava-se & esquerda em 77.4% dos casos. Em 5 casos ndo foi possivel a correc¢do cirdrgia do defeito diafragmatico.
A mortalidade global foi 47.2%. Dos 48 RN operados faleceram 20 (41.7%). Em todas as criangas que faleceram, excepto numa, houve
inicio imediato dos sintomas. A mortalidade dos RN com indice radioldgico >6 foi de 81.5%.

O indice ventilatério >1000 e o indice de oxigenacdo >40 tiveram valor preditivo de morte (mortalidade de 100% em ambos os casos).
Nesta casuistica, os achados que melhor se correlacionaram com o progndstico foram: inicio imediato dos sintomas, I.R. >6, I.V.> 1000

e 1.O.> 40.

Palavras-chave: Hérnia diafragmadtica congénita, recém-nascido, indices de gravidade.

Summary

The medical records of 53 consecutive congenital diaphragmatic hernia (CDH) admitted to Dona Estefania Hospital's NICU during
the last 10 years (from January 1st, 1984 to December 31st, 1993) were reviewed.

Clinical, radiographic, ventilatory and oxygenation scores and mortality rate were studied.

Neonatal asphyxia occurred in 54.7%. Forty-three (81.1%) newborns presented with respiratory distress within the first six hours of

life, but symptoms began in the delevery room in 31.

The hernia was present on the left side in 77.4% patients. Five out of the 53 infants were not operated on. Twenty out of 48 (41.7%)
submitted to surgical repair, died. All deaths but one, occurred in the group of infants with very early respiratory distress (immediately

after birth).
Mortality rate in newborns with X-ray score >6 was 81.5%.

All infants with ventilatory score >1000 died;so did infants with oxygenation score >40. Ventilatory score >1000 and oxygenation
score >40 were predictive factors of death (100% mortality in both cases).
In our study the main predictors of poor outcome were: onset of symptoms at birth, X-ray score >6, ventilatory score >1000 and

oxygenation score >40.

Key-words: Congenital diaphragmatic hernia, newborn, prognostic scores.

Introducao

A assisténcia ao recém-nascido com hérnia diafrag-
matica congénita (HDC), constitui uma das situagdes mais
dificeis das unidades de cuidados intensivos neonatais
(UCIN). Com efeito, a mortalidade mantém-se muito ele-
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vada, apesar da melhoria dos cuidados perinatais. Este
facto reflecte uma maior frequéncia do diagndstico pré-
natal !9, com orientag¢do da gravida para centros dispon-
do de cirurgia neonatal e cuidados perinatais diferencia-
dos, onde chegam actualmente um maior nimero de casos
de mau prognéstico. Para além do grau de hipoplasia
pulmonar e da gravidade da hipertensdo pulmonar persis-
tente (HPP) — factores determinantes do progndstico 710
— também um diagnostico precoce, avaliagdo ¢ programa-
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cdo cirdrgica correctas, assim como assisténcia intensiva
no pés-operatorio, sdo condigdes imprescindiveis para um
bom resultado V.

Dos 3 tipos de hérnia diafragmadtica — de Bochdalek,
de Morgagni e trans-hiatal — a primeira, ou seja a hérnia
postero-lateral, é de longe a mais frequente no RN %,
constituindo 85-90% do total dos defeitos diafragmaéticos.
E também a mais grave, pela repercussdo que tem no
desenvolvimento pulmonar ©V.

Tém sido referidos vdrios factores de gravidade, de
ordem clinica uns, como a presenga de hidrdmnios “®,
diagndstico pré-natal anterior as 25 semanas !>>%19_ exis-
téncia de asfixia neonatal, inicio dos sintomas antes das 6
horas de vida !9 e as anomalias congénitas associadas
(L1415 que, por vezes, sdo a causa de morte; outros, de
ordem clinico-radiolégica, como a localizacdo da hérnia,
tipo e volume dos 6rgdos herniados, existéncia de
pneumotérax e, ainda e sobretudo, como ja referimos,
o grau de hipoplasia pulmonar e de hipertensdao pulmonar.
A repercussdo funcional destas duas ultimas condigdes
pode ser avaliada através da determinag¢do dos seguintes
parAmetros: indice de oxigenagdo (1.0.), indice ventila-
tério (I.V.), PaCO2, PaO2 e dissociagdo alveolo-arterial
(DO2A-a).

O Hospital de Dona Estefania é centro de referéncia
para patologia cirirgica neonatal, recebendo RN com
anomalias congénitas da zona sul do Pais. Em caso de
diagnostico pré-natal de malformacdo, a gravida € dirigida
para a Consulta de Alto Risco, ou transferida para a
Maternidade do Hospital.

Com o intuito de conhecer globalmente os resultados
obtidos no tratamento da hérnia de Bochdalek, foi feita
a revisdo dos casos admitidos na UCIN do Hospital de
Dona Estefania.

Material e Métodos

De Janeiro de 1984 a Dezembro de 1993 foram admi-
tidos na UCIN do Hospital de Dona Estefania 53 recém-
-nascidos com hérnia diafragmadtica congénita tipo
Bochdalek.

Foi feita a revisdo dos processos clinicos destes RN,
incidindo a pesquisa sobre os indices de gravidade e mor-
talidade.

Os indices de gravidade estudados foram os seguin-
tes: presenga de asfixia (Indice de Apgar inferior ou igual
a 3 ao 1.2 minuto ou inferior ou igual a 6 aos 5 minutos),
idade de inicio dos sintomas, indice radiolégico (I.R.) de
Touloukian e Markowitz ¢, indice de oxigenacdo (1.0.),
e indice ventilatério (I.V.) (quadro I) e ainda a PaO2 pos-
ductal. Todos os valores sdo pré-operatdrios. Foram con-
siderados de mau progndstico os seguintes resultados:

LR>6; 1.0.>40; 1.V.>1000 e Pa02<50 mm Hg @o19),

A percentagem de pulmfo arejado foi avaliada por
médico radiologista, pela observagio da radiografia sim-
ples do torax.

O 1.0, o V. ¢ a PaO2 foram determinados apenas
em 31 RN jd que algumas das criancas, sobretudo nos
primeiros anos do estudo, foram admitidas na unidade
apds intervengdo cirdrgica ou s6 necessitaram de ventila-
¢do no pés-operatdrio e, em dois recém-nascidos, ndo foi
conseguido o cateterismo da artéria umbilical. Os RN foram
submetidos a ventilacdo mecanica convencional utilizando
ventiladores de pressdo Bourns BP-200 ou Bear Cub 2001.

Nos calculos estatisticos utilizou-se o teste de compa-
ra¢do de proporcdes e foram considerados significativos
valores de p<0.05.

Resultados

As caracteristicas da populacdo encontram-se repre-
sentadas no quadro II. Predominou o sexo masculino e
73.6% dos RN foram admitidos do exterior. Na figura 1
representa-se o nimero de casos, origem e evolucdo do
diagnéstico pré-natal ao longo dos anos, verificando-se
que o numero de criancas com HDC nascidas na mater-
nidade do hospital (MMC) tem vindo a aumentar progres-
sivamente.

Apenas em 39.6% das maes (21/53) foi realizada
ecografia durante a gravidez; em 10 destas (47.6%), foi
feito o diagnéstico pré-natal de hérnia diafragmadtica e em
2 casos o diagndstico foi anterior as 25 semanas. Houve
2 casos de hidrAmnios. Em 54.7% dos RN houve asfixia
neonatal.

A dificuldade respiratdria teve inicio antes das 6 horas
de vida em 43 RN (81.1%) mas, em 31 destes, o inicio
dos sintomas foi imediato.

A hérnia estava localizada a esquerda em 77.4% das
criancas e em 62.3% o estdmago localizava-se no térax.
No quadro III podem consultar-se os valores dos IR, 10O,
IV e Pa O2.

Em 35.8% dos RN foram detectadas outras anoma-
lias, discriminadas no quadro IV. Em 17% das criangas
havia anomalias cardiovasculares, das quais as mais gra-
ves foram: ventriculo esquerdo hipoplasico, ventriculo
direito de dupla saida, coartacdo da aorta com ventriculo
Unico e coartacdo da aorta isolada. As malformacdes do
aparelho digestivo foram atrésia do eséfago e imperfuragio
anal, atrésia das vias biliares e hérnia do hiato.

Em 5 casos (9.4%) ndo foi possivel a correcgdo cirur-
gica da anomalia por ndo terem sido atingidas as condi-
¢Oes de estabilidade necessdrias a sua realizacdo, tendo as
criangas falecido poucas horas apés a admissao.

No quadro V podemos analisar os indices pré-opera-
térios e a sua correlacdo com a mortalidade. O estudo
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estatistico mostrou-se significativo quando compardmos a
existéncia com auséncia de condicdo em qualquer dos
indices, nos 6bitos ou nos sobreviventes. A mortalidade
foi 82.8% nos RN com asfixia. Todas as criancas que
faleceram tiveram inicio imediato dos sintomas excepto
uma. A mortalidade foi 81.5% nos RN com L.R.>6. Todos
os RN que tinham, em simultaneo, 1.0.>40, IV>1000 e
I.R.>6 faleceram.

Na Fig. 2 pode ver-se a evolugdo da mortalidade com
a curva de tendéncia e, na figura 3, as causas de morte. A
mortalidade global foi 47.2%; nos RN com sintomatologia
antes das 6 horas de vida foi 55.6%; nas hérnias direitas
a mortalidade foi mais elevada — 67.7% versus 41.5%;
nos RN operados foi 41.7% (nos operados sem cardiopatia
grave 34,9%). A mortalidade devida exclusivamente a HDC
foi 37,8%.

Discussao

Ao longo do periodo do estudo verificou-se um au-
mento progressivo do nimero de casos transferidos «in
utero», traduzindo uma maior frequéncia de diagndstico
pré-natal e envio da gravida em tempo util para um centro
de referéncia. Tal facto nio se traduziu, no entanto, numa
melhoria de resultados, significando, antes, uma melhor
organizacdo dos cuidados perinatais, com diagndsticos
precoces que resultam no transporte «in utero» de fetos
com situacdes muito graves que anteriormente faleciam
no hospital de origem.

Apesar de o estudo abranger um periodo de 10 anos,
durante os quais a evolugdo nos cuidados de satide a gra-
vida e ao feto é de todos bem conhecida, com grandes
diferencas entre 1984 e 1993, impressionou-nos o peque-
no nimero de ecografias pré-natais na populacdo estuda-
da. A ecografia €, desde hd muito, um dos exames «obri-
gatérios» no seguimento da gravida e, sem ele, é impos-
sivel detectar algumas situagOes de risco fetal cujo prog-
nostico depende, em parte, do diagndstico pré-natal
(D.PN.). A percentagem de D.P.N. dos defeitos congéni-
tos do diafragma varia segundo os autores (%4629 Na
série de 55 casos publi-cada por Gurleen Sharland " houve
100% de D.P.N., sendo 30 (54.5%) diagnosticados antes
das 25 semanas. Na casuistica apresentada o diagnéstico
foi realizado em 47,6% das gravidas com ecografia, 20%
dos quais antes das 25 semanas.

Outro dado que, provavelmente, ndo tem sido valori-
zado ¢ a existéncia de hidrAmnios j& que, apenas em dois
casos, ele foi referido.

Numa tentativa de relacionar a idade de inicio dos
sintomas com o progndstico, foram analisados 0s casos
cujos inicio da sintomatologia ocorrera antes das 6 horas
de vida. Verificou-se, entdo, que, todas as criangas sinto-

maticas nesse periodo e que vieram a falecer, excepto
uma, tiveram inicio imediato dos sintomas, deixando
«vazio» de obitos o perfodo mediando entre o «inicio
imediato» e «antes das 6 horas de vida». Estes resultados
sugerem que o0 mais importante e significativo é, ndo o
«inicio dos sintomas antes das 6 horas de vida» como é
habitualmente considerado 7%, mas o inicio imediato
dos sintomas. Estas criancas sintomadticas ao nascer,
terdo sempre um indice de Apgar baixo apesar de reani-
macgao correcta.

A frequéncia e a gravidade das anomalias ndo pulmo-
nares nos RN com HDC impdem um exame cuidadoso
que deve incluir avaliacfo cardiaca e renal pré-operatoria.
A sua incidéncia na nossa casuistica é semelhante a refe-
rida por outros autores (?1419  As anomalias associadas
mais comuns em todas as séries, sdo as cardiacas (cerca
de 18%). A sua existéncia constitui um factor de mau
prognostico, podendo ser a causa da morte, como sucedeu
em cinco dos doentes da série estudada.

O indice radiolégico revelou ter um bom valor prog-
ndstico ja que 81.5% das criangas com indice >6 falece-
ram, como referido por outros autores ®. No entanto,
foram o indice de oxigenac@o e o indice ventilatério que
melhor se correlacionaram com a evolugéo, tendo mesmo
valor preditivo de morte os valores superiores a 40 e 1000
respectivamente.

Podemos concluir que os factores que melhor se
correlacionaram com o progndstico foram o «inicio ime-
diato dos sintomas», o indice de oxigenacio e o indice
ventilatdrio.

Nos dltimos anos tem vindo a impdr-se a ideia de que
a intervencdo cirdrgica sé deve ter lugar apds serem atin-
gidas as melhores condigdes ventilatérias "'***. Hoje,
parece 6bvio que nenhum RN deve ser enviado para o
bloco operatdrio, se essas condi¢des nio tiverem sido atin-
gidas. O «stress» cirtirgico num RN em acidose e hipdxia
condiciona, com muita probabilidade, um mau resultado,
qualquer que seja a patologia subjacente. No entanto, a
ventilacdo prolongada ndo vai corrigir a hipoplasia pul-
monar e, assim, alguns RN nunca chegario a intervencdo
cirdrgica. Nos outros, a melhoria de condi¢des serd devi-
da a reversdo do quadro de hipertensdo pulmonar. Isto
mesmo ¢é confirmado pelo trabalho de Michael Antunes
U8 ao estudar a importincia da capacidade residual fun-
cional (CRF) na HDC. Neste estudo, o autor conclui que,
RN com CRF normal ou préximo do normal e 10<25,
terdo evolucdo favordvel com terapéutica convencional;
RN com valores de CRF satisfatérios mas 1.O. muito ele-
vado, >40, sugerindo hipertensdo pulmonar grave, benefi-
ciardo de ECMO ou outras formas de ventilacdo ndo con-
vencional. Noutros RN, com valores muito baixos de CRF,
a mortalidade serd muito elevada devido a hipoplasia
pulmonar, independentemente do grau da hipertensao pul-
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monar, ¢ estas criangas ndo irdo beneficiar de qualquer
terapéutica incluindo ECMO. Para este autor a avaliacdo
pré-operatéria da CRF para além do seu valor prognds-
tico, seria fundamental na orientacdo terapéutica.

Em relacdo a mortalidade, vérias perspectivas podem
ser consideradas: mortalidade global; nos RN com inicio
dos sintomas nas primeiras 6 horas de vida; nos RN ope-
rados; finalmente, mortalidade por HDC propriamente dita
(hipoplasia pulmonar e auséncia de anomalias congénitas
ou complicacdes que justifiquem o 6ébito). Em cada estu-
do deverdo ser bem especificadas as circunstancias sub-
jacentes ao 6bito, de modo a possibilitar a comparagdo
de resultados.

A taxa de mortalidade nos RN com inicio dos sinto-
mas nas primeiras 6 horas de vida € superior a referida
por outros e certamente condicionada pela ventilacdo con-
vencional e pelas anomalias congénitas associadas. Nos
centros com possibilidade de efectuar terapéuticas ndo
convencionais (ventilagdo de alta frequéncia ou ECMO),
os resultados serdo melhores, mesmo nos casos com I.O.
e LV. elevados 1%1%),
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