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2. SIGLAS E CONCEITOS
ATB - Antibioticoterapia
BSA - Boletim de Silverman — Andersen
CC - Centro cirurgico
CPAP - Pressdo continua positiva em vias aéreas
DC - Débito cardiaco
IG - Idade gestacional
IMC - indice de massa corpérea
ITU - Infeccao de trato urinario
NP - Nutricdao parenteral
PICC - Cateter central de inser¢ao periférica
RG - Residuo gastrico
RHA - Ruido hidroaéreo
RN - Recém-nascido
SF - Soro fisiolégico
SOG - Sonda orogastrica
SP - Sala de parto
US - Ultrassonografia
UTIN - Unidade de Terapia Intensiva Neonatal
VM - Ventilagdo mecanica
VPP - Ventilagdo com pressdo positiva

Gastrosquise e onfalocele sdo os defeitos da parede abdominal mais comuns. Suas
prevaléncias sdo de 3 a 4/10.000 nascidos vivos/mortes fetais/natimortos/interrupcdes de
gravidezes.

GASTROSQUISE

A gastrosquise é definida como um defeito da parede abdominal lateral a inser¢do do cordao
umbilical, mais comumente a direita, com herniacdo do conteddo abdominal diretamente na
cavidade amnidtica (ndo ha membrana protetora), ocorrendo usualmente evisceracdo de
conteudo intestinal, e pode haver saida de outros érgdos abdominais.

Surge do fechamento incompleto das dobras laterais do embrido durante a 62 semana de
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idade gestacional. Essa anomalia congénita é geralmente isolada (apenas 15% estdo associadas a
outras anomalias). Dessa forma, estd pouco associada a sindromes genéticas, incluindo as
cromossomopatias. Ha uma correlagdo positiva com amioplasia e esquizencefalia/porencefalia,
gue sugere que sua etiologia estd relacionada com alterag¢des vasculares.

Apesar disso, sua etiologia ainda é desconhecida. A incidéncia é similar em fetos masculinos e
femininos e, ha maior chance em filhos de maes com menos de 20 anos (provavel associacdo com
estilo de vida — tabagismo, uso de drogas, consumo de alcool, IMC baixo e maior frequéncia de
ITU).

A herniagdo intestinal pode levar a vdrias anormalidades das algas devido ao
comprometimento do suprimento vascular mesentérico e ao processo inflamatério na parede
intestinal, decorrente da exposicao prolongada ao liquido amnidtico. Outras sequelas comuns na
gastrosquise sdo restricao de crescimento (30 a 60% dos casos), prematuridade (30 a 50% dos
casos) e Obito fetal (3 a 6% dos casos).

A gastrosquise classifica-se em: simples e complexa baseada na auséncia ou presenca de
atresia, estenose, perfuracdo, necrose, malrotacdo e volvo. No pré-natal essa distingdo,
frequentemente, ndo é possivel. Até 25% das gastrosquises sao complexas e, as criangas tém mais
complicagdes gastrointestinais, respiratdrias e infecciosas.

ONFALOCELE

A onfalocele define-se como uma herniacdo de conteido abdominal envolto em membranas
amnioperitoneais, ao nivel do corddao umbilical. O figado esta frequentemente herniado (em até
80% dos casos). Em aproximadamente 1/3 dos casos ocorre de forma isolada, porém estd
associada a uma alta incidéncia de aneuploidia cromoss6mica, especialmente as trissomias do 13
e 18. Associa-se a outras anomalias em 2/3 dos casos, incluindo anomalias cardiacas e defeito do
tubo neural.

A onfalocele pode ser classificada em pequena e gigante. Pequenas sdo aquelas que contém
somente alcas intestinais e ndo figado, e as gigantes sdo as que contém mais de 75% do figado ou
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um grande tamanho (> 5cm), ou um grande tamanho proporcionalmente ao abdome fetal, o que
é varidvel. Os defeitos pequenos, em especial de localizacdo central, tém maior associacdo com
outras anomalias e anormalidades cromossGmicas.

«\ 3

Imagem do arquivo pessoal da Dra. Paula Quinderé

Em ambos, gastrosquise e onfalocele, se o perfil de crescimento fetal, o doppler de artérias
umbilical e cerebral média e o volume de liquido amnidtico sdo normais, ndo ha orientacao de
antecipar o parto, que deve ser idealmente realizado com IG = 38 semanas na gastrosquise e I1G 2
39 semanas na onfalocele. O momento do parto e a indicagdo da via de parto é obstétrica (ndo ha
indicacdo formal de parto prematuro ou cesarea). Na onfalocele gigante, haveria recomendacao
de cesdrea pelo risco de distdcia, ruptura, infeccao e hemorragia.

Levar em consideracao a equipe multidisciplinar para o melhor planejamento do atendimento
imediato do bebé, ponderando, portanto, um parto abdominal programado em momento
oportuno. Na MEAC, a primeira opc¢ao é realizar a abordagem cirurgica logo apds o nascimento.

3. EXAMES DIAGNOSTICOS INDICADOS

DIAGNOSTICO PRE-NATAL:

Quase todos os casos de gastrosquise associam-se a aumento de alfa-fetoproteina sérica
materna, que também pode acontecer em outras anomalidades fetais, como onfalocele. Esse
achado indica minucioso exame ultrassonografico a procura de anormalidades anatémicas fetais.

A maioria dos casos pode ser detectado pelo US no final do primeiro trimestre (11 a 14
semanas) e certamente no segundo trimestre. Ao US, a gastrosquise aparece paraumbilical,
relativamente pequena, tipicamente 2 a 5 cm, geralmente a direita da linha média. A insercdo do
corddo umbilical é adjacente, separada do defeito e deve ser normal. Usualmente, somente o
intestino esta herniado, mas pode ocorrer saida do figado e estbmago também. O estdomago,
mesmo intra-abdominal, encontra-se mal posicionado. O intestino perde a cobertura da
membrana e flutua livremente no liqguido amnidtico. Podem-se encontrar, em até 25% dos casos,
anomalias gastrointestinais associadas como, malrotacdo, atresia, estenose, perfuracdo, necrose
e volvo.

Caso a onfalocele seja diagnosticada no ultrassom obstétrico, verificar se foi oferecido
diagnodstico pré-natal por meio de amniocentese e/ou cordocentese. Se ndo houve esse
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diagnéstico, solicitar avaliacdo da genética clinica que orientard a necessidade de exames

complementares.

Nos RN com anomalias congénitas multiplas e/ou estado grave sugere-se coleta

de caridtipo anterior a avaliacdo clinica pelo geneticista. No caso de RN com anomalias congénitas
multiplas, incluindo a gastrosquise, e/ou dismorfias craniofaciais sugere-se avaliagdo da genética

clinica.

4. TRATAMENTO INDICADO E PLANO TERAPEUTICO:
4.1. PRIMEIRAS MEDIDAS NA SP:

4.1.1.

4.1.2.

4.1.3.

4.1.4.
4.1.5.
4.1.6.

4.1.7.
4.1.8.

4.1.9.

4.1.10.

Seguir os passos da reanimacdo neonatal segundo o Programa de Reanimacao
Neonatal da Sociedade Brasileira de Pediatria. Se RN com boa vitalidade,
respirando ou chorando e com ténus em flexdo, realizar clampeamento tardio
do cordao umbilical. Na gastrosquise o contato pele a pele e a amamentagao na
sala de parto ficam prejudicados, pois é necessario proteger as algas intestinais
de maneira asséptica, ndo permitir perda de calor e umidade. Na onfalocele o
cirurgido pediatrico ndo é necessdrio da sala de parto. Remover RN para local
onde serdo realizados os primeiros cuidados da neonatologia e da cirurgia
pediatrica.

Evitar VPP prolongada com baldo auto-inflavel e mascara para reduzir distensao
de algas intestinais.

Manuseio asséptico do RN. Na gastrosquise devem ser feitos os cuidados de
antissepsia com alcas intestinais expostas apds nascimento, independente se
parto normal ou cesarea.

Cortar corddo umbilical a, pelo menos, 10 cm da base (facilitar manuseio do
cirurgido posteriormente).

Inserir SOG n2 8 ou 10 (para descomprimir estbmago). Aspirar conteldo gastrico
e instalar saco coletor.

Medir temperatura axilar do RN no 52 minuto de vida. Manter normotermia.
Manter via aérea pérvia e suporte ventilatdrio requerido de acordo com BSA.
Na gastrosquise, envolver as alcas intestinais em saco plastico estéril (para
controlar temperatura e hidratacao) e, fazer curativo para evitar que as alcas se
dobrem sobre o mesentério com comprometimento da irrigacdo. Na onfalocele
realizar curativo simples.

Providenciar acesso venoso periférico para ofertar hidratacdo (deve ser 50%
superior a basal) e antibidticos de amplo espectro (ampicilina + gentamicina),
assim que possivel.

Na MEAC nos casos de gastrosquise a primeira op¢do é realizar procedimento
cirargico logo ap6s o parto.

4.1.11.Se n3o for realizada cirurgia imediata, transportar o RN adequadamente em

incubadora de transporte.
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4.2. TRANSPORTE INTRA-HOSPITALAR:

4.3.

4.4.

4.2.1.
4.2.2.

4.2.3.

4.2.4.

4.2.5.

Manter SOG aberta.

Cuidado com posicionamento das alcas dentro do saco plastico estéril e curativo
— evitar torgao.

Se possivel, manter paciente em decubito lateral direito (para melhorar retorno
Venoso)

A VM deve ser indicada pela condicdo clinica do paciente, pois pode levar a
reducdo do DC e da circulagdo mesentérica.

Seguir as orientacdes de transporte intra-hospitalar seguro da Sociedade
Brasileira de Pediatria.

PRE-OPERATORIO NA UTI NEONATAL:

4.3.1.
4.3.2.
4.3.3.
4.3.4.
4.3.5.
4.3.6.
4.3.7.

4.3.8.
4.3.9.

4.3.10.

Preferir decubito lateral direito.

Manter saco plastico com curativo protegendo algas.

Manuseio de algcas sempre com técnica asséptica.

SOG calibrosa (SOG n2 8 em < 1.500g e SOG n? 10 nos maiores) aberta.

Suporte respiratério se necessario (Hood ou VM). Nao fazer CPAP.

Cota hidrica 50% maior que a habitual. Iniciar sédio no primeiro dia de vida.
Atencado a necessidade de reposicdo volémica até a corregao cirurgica, pois ha
perda de RG de grande volume.

Iniciar aminoacidos no primeiro dia de vida na nutricao parenteral.

Prescrever antibioticoterapia de primeira linha e reavaliar sua manutencao
diariamente.

Solicitar ecocardiograma com doppler, US abdominal e de vias urindrias,
especialmente nos pacientes com onfalocele.

PROCEDIMENTO CIRURGICO:
GASTROSQUISE:

4.4.1.
4.4.2.

4.4.3.

4.4.4.

4.4.5.

4.4.6.
4.4.7.

Anestesia geral conforme rotina do servico.

Irrigacdo ao com soro fisioldgico via retal para hidratacdo do meconio e pesquisa
de atresias através da eliminacdo do mesmo.

Colocacdo de campos cirurgicos apds retirada do saco plastico com curativo e
assepsia e antisepssia.

Lavagem das alcas intestinais com soro fisioldgico para remog¢dao mecanica do
liquido amnidtico (solucdo irritante).

Ordenha das alcas intestinais para reducdo de pressdo intra-abdominal e
pesquisa de atresias.

Reducdo manual anatébmica das algas (evitar tor¢oes).

Sintese por planos.
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Reducado estadiada:

Nos casos onde ndo se consegue reducdo primaria devido a tensdo da parede abdominal, para
evitar sindrome compartimental é utilizado silo, que permitirda uma reducao gradual a critério das
condicgdes clinicas e das alcgas. O silo € manufaturado com o saco pldstico videolaparoscépio, além
de sonda retal ou TOT para funcionar como anel de fixacdo em cavidade abdominal.

ONFALOCELE:

O fechamento da onfalocele ird depender das condi¢Bes clinicas associadas as possiveis
comorbidades, além do tamanho do defeito na parede abdominal.

Defeitos pequenos podem ser reparados nas primeiras 24-72 horas de vida. E feito através da
ressec¢do da membrana, reducao anatémica das algas intestinais, com fechamentos de fascia e
pele.

Os cuidados com onfaloceles gigantes envolvem uma combinacdo de silo ou epitelizacao da
membrana com solugbes tdpicas (alcool 70% + sulfadiazina de prata) com correc¢do tardia da
hérnia.

4.5. POS-OPERATORIO NA UTI NEONATAL:

4.5.1. Suporte respiratdrio conforme o planejamento cirurgico e condigdes clinicas.

4.5.2. Analgesia adequada (realizar escala de dor e iniciar opidide quando necessario).
Avaliar uso de curarizantes (geralmente, em pacientes com silo e nos submetidos
a fechamento primdrio).

4.5.3. Suporte hemodinamico (atenc¢do a hidratacado)

4.5.4. Suporte nutricional:

O ileo adinamico prolongado leva a residuo gastrico elevado, principlamte na
gastrosquise. Deve ser feita a descompressao gdastrica por SOG e reposicao do volume.

Assegurar um acesso venoso seguro, preferencialmente PICC.

NP precoce

Dieta oral assim que possivel. Iniciar a dieta trofica 10 mL/kg quando RG

amarelo/salivar e RHA presentes por 24 horas. Progredir lentamente conforme a

aceitacao.

A primeira escolha sempre é leite humano, preferencialmete cru (progressao
lenta da dieta). O objetivo é a alta em aleitamento materno exclusivo.

Procinéticos: casos selecionados (dismotilidade intestinal grave — associar dieta
em bomba)

4.5.5. Nos pacientes em uso de silo realizar reducdo didria e/ou conforme as condi¢cdes
clinicas e das alcas. Apds a redugdo total estadiada programa-se o fechamento
da parede abdominal. Deve-se ter especial atencdo com a sindrome
compartimental (observar diurese, aumento dos parametros ventilatorios e
alteracdo perfusdo de drgdos). Constitui-se de emergéncia cirurgica.

4.5.6. Evitar infecgBes. Uso criterioso de ATB (RN que reduziu facilmente algas e mae
sem risco para infecg¢do, suspender ATB no pds-operatdrio). Manter ATB durante
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uso do silo, pois aumenta risco de infeccdo)

4.5.7. Solicitar parecer da Genética nos seguintes casos: onfaloceles que nao fizeram
amniocentese/cordocentese no pré-natal; nas anomalias congénitas multiplas
seja na gastrosquise ou onfalocele e nos dismorfismos craniofaciais).

Atencdo: nas anomalias congénitas multiplas e/ou pacientes em estado grave, colher

cariétipo antes da avaliacdo clinica pelo geneticista.

4.5.8. Acolhimento dos pais (livre acesso a UTI, inclusdo nos cuidados, contato pele a
pele, estimulo a lactacdo). Solicitar parecer dos Cuidados Paliativos.
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