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Onfalocele gigante: Uma nova abordagem para reparo primario
no periodo neonatal utilizando toxina botulinica

Giant omphalocele: A novel approach for primary repair in the neonatal period
using botulinum toxin
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RESUMDPO

Introducao: onfalocele gigante (OG) é uma condicao complexa para a qual muitas alternativas terapéuticas foram desenvolvidas; no
entanto, nao ha consenso sobre qual o melhor tratamento. Os beneficios e eficacia da toxina botulinica A (TBA) no reparo de grandes
defeitos da parede abdominal em adultos foram comprovados, e o relato de uso em criangas cresceu recentemente. O objetivo
deste estudo é descrever uma nova técnica para reparo primario de OG utilizando TBA durante o periodo neonatal e relatar nossa
experiéncia inicial. Métodos: os pacientes foram acompanhados de agosto de 2020 a julho de 2022. A TBA foi aplicada na parede
abdominal lateral nos primeiros dias de vida, seguida de correcao cirtrgica do defeito abdominal. Resultados: enquanto aguardavam
a cirurgia, os pacientes tiveram minima manipulacdo, sem ser exigida ventilacdo mecénica, permaneceram em alimentacao enteral
plena e mantiveram contato com os pais. A linha média foi aproximada sem tensdo e sem necessidade de técnicas adicionais ou uso
de prétese. Os pacientes receberam alta com o defeito reparado. Conclusao: essa abordagem representa um meio-termo entre o
reparo estagiado e o tratamento ndo-operatério. Ndo requer intervengdes agressivas no inicio da vida, permitindo a manutencdo
do vinculo materno-infantil e a alta do paciente com defeito reparado sem a necessidade de uso de técnicas adicionais ou protese.
Acreditamos que esta técnica deva ser considerada como um novo possivel recurso no manejo desta complexa condicéo.

Palavras-chave: Hérnia Umbilical. Toxinas Botulinicas. Recém-Nascido. Parede Abdominal. Técnicas de Fechamento de Ferimentos
Abdominais.

e um saco hernidrio volumoso (geralmente com a
presenca do figado), com uma importante desproporcao

INTRODUCAO

Aonfalocele ¢ um defeito congénito da parede
abdominal que ocorre devido a persisténcia da
herniacdo fisioldgica do intestino médio’. O tamanho
do defeito, bem como o contetido do saco herniario
sdo variaveis, podendo se apresentar desde pequenos
defeitos contendo visceras ocas, até defeitos maiores
contendo visceras macicas.

Sua prevaléncia é estimada entre 1 a
3,8/10.000 nascidos-vivos?, e até 80% dos pacientes
apresentam malformacdes associadas, mais comumente
as cardiovasculares®. As malformacbes associadas sao
determinantes em tornar o tratamento da onfalocele um
desafio.

A onfalocele gigante (OG) é considerada uma
variacdo mais complexa do espectro e é caracterizada
pela associacdo de um grande defeito de parede (>5cm)

visceroabdominal®. Pacientes com OG frequentemente
apresentam hipoplasia pulmonar, o que pode aumentar
significativamente a  morbimortalidade  neonatal,
especialmente quando associada a outras anomalias>®.

Existem duas principais estratégias para a
conducdo da OG: fechamento cirlrgico estagiado e
fechamento nao-operatério tardio. No entanto, nao
ha consenso e ha evidéncias para sustentar ambas as
abordagens’® sendo a escolha guiada pela apresentacao
clinica, comorbidades do paciente e preferéncia do
cirurgiao.

Recentemente, o uso da toxina botulinica
A (TBA) no reparo de hérnias abdominais com perda
de dominio na populacédo adulta tem se tornado mais
frequente, e ja4 se mostrou que sua utilizacdo facilita

o fechamento da parede abdominal®. Na populacao

1 - Universidade Federal do Rio Grande do Sul, Programa de Pos-Graduagdo em Medicina: Ciéncias Cirurgicas - Porto Alegre - RS - Brasil 2 - Hospital
de Clinicas de Porto Alegre, Departamento de Cirurgia Pedidtrica - Porto Alegre - RS — Brasil 3 - Hospital de Clinicas de Porto Alegre, Departamento de
Cirurgia Geral - Porto Alegre - RS - Brasil 4 - Universidade Federal do Rio Grande do Sul, Departamento de Cirurgia - Porto Alegre - RS — Brasil

Rev Col Bras Cir 50:e20233582


https://orcid.org/0000-0002-0507-3861
https://orcid.org/0000-0002-0601-8389
https://orcid.org/0000-0003-4675-1830
https://orcid.org/0000-0002-8595-3518
https://orcid.org/0000-0002-9105-6354
https://orcid.org/0009-0001-7467-1021
https://orcid.org/0009-0005-9744-4517
https://orcid.org/0000-0002-5848-3725
https://orcid.org/0000-0003-2356-2789
https://orcid.org/0000-0002-6820-0813
https://orcid.org/0000-0002-9882-5443

Rombaldi

Onfalocele gigante: Uma nova abordagem para reparo primario no periodo neonatal utilizando toxina botulinica

pediatrica, nosso grupo descreveu 0s primeiros €asos
na literatura do uso de TBA em criancas com hérnias
ventrais secundarias a onfalocele, com resultados seguros
e favoradveis*'. Embora alguns autores também tenham
descrito o uso de TBA, foram em associacdo com outras
técnicas, e em criancas de maior idade''?, sendo esta, a
primeira descricdo detalhada e relato do uso isolado de
TBA em neonatos para correcdo primaria de OG.

O objetivo deste estudo é descrever a técnica e
a metodologia de aplicacdo da TBA em pacientes com OG
durante o periodo neonatal e relatar a experiéncia inicial,
resultando favoravelmente no fechamento primério da
parede abdominal sem o uso de técnicas adicionais ou
proteses.

METODOS

Foi obtido consentimento por escrito dos
responsaveis legais dos pacientes. Este estudo foi
aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa em 20
de outubro de 2022 (CAAE 62606922.7.0000.5327,
parecer 5.711.519).

Técnica de aplicacao da TBA
Técnica de injecao

A aplicacdo da TBA foi realizada sob sedacao na
Unidade de Neonatologia, sob orientacao ultrassonografica
e em condigdes estéreis. Foi optado por utilizar uma agulha
espinhal neonatal, podendo também ser utilizada ou uma
agulha regular de 25mm x 0,7mm (22G 1/4).

O transdutor do ultrassom foi posicionado
transversalmente na parede abdominal lateral para
obtencdo de imagem em plano (Figura 1A).

As trés camadas de musculos foram infiltradas
com TBA: obliquo externo, obliquo interno e transverso do

abdome (Figura 1B).
Sitios de injecao

Seis sitios foram marcados, trés em cada lado
da parede abdominal lateral (Figura 1C).

Os sitios devem ser cuidadosamente escolhidos
com base nas imagens do ultrassom, onde o cirurgido
pode visualizar as trés camadas de musculo e alcancar

a posicdo mais lateral possivel. O sitio mais cranial é
geralmente subcostal, ao nivel da 9% costela, podendo
ser ainda mais lateral, sobre as 10% a 122 costelas. O sitio
mais caudal esta ao nivel ou ligeiramente acima da crista
iliaca, e o sitio médio é o mais lateral, na distancia média
entre os dois primeiros®.

-l

3 A

Figura 1. Técnica de aplicacdo de TBA na parede abdominal lateral de
um recém-nascido com OG. (A) O transdutor é colocado transversal-
mente e a agulha no sentido medial-lateral. (B) Imagem do ultrassom
com as trés camadas musculares diferenciadas e posicionamento correto
da agulha; branco: musculo obliquo externo, amarelo: musculo obliquo
interno, vermelho: musculo transverso do abdémen. (C) Pontos azuis
representam os locais de injecéo.
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Dosagem e diluicao

Existe uma dosagem correta para cada grupo
muscular', mas atualmente ndo ha evidéncias da dose
ideal de TBA necessaria para se atingir o relaxamento
maximo da musculatura abdominal do paciente
pediatrico. Com base nas experiéncias de outros autores'4,
escolhemos a dose mais alta relatada como segura, de 10
a 15U/kg.

Devido ao espaco limitado para infiltracao,
um volume de 1 a 2ml em cada sitio foi geralmente
suficiente. Com base no peso do paciente, a dose total
foi calculada e diluida em um volume de 6 a 12ml e
distribuida igualmente entre os seis locais. Um volume
excessivo pode causar mais dor e comprometer as
imagens de ultrassom.

Momento para fechamento

O fechamento definitivo foi planejado entre 30
e 45 dias ap6s a aplicacdo da TBA®.

Durante este periodo, sdo realizados curativos
com sulfadiazina de prata', gaze estéril e ataduras,
com compressao leve a cada troca. As trocas sao mais
frequentes nos primeiros dias devido a secrecdo de
membrana, mas podem ser espacadas quando se inicia a
escarificacdo e a epitelizacdo da membrana.
Fechamento definitivo da parede abdominal

Sob anestesia geral e uso de cefazolina
profilatica, o paciente foi colocado em posicdo de decubito
dorsal. Foi colocado um cateter Foley e uma SNG, dois
acessos venosos periféricos, um acesso venoso central
pode ser utilizado se necessario.

Uma incisdo mediana abaixo do defeito
foi realizada para se entrar na cavidade abdominal.
Através da abertura e protecdo dos érgdos internos, o
saco remanescente foi separado da pele em toda a sua
circunferéncia, e as aderéncias cuidadosamente liberadas.

A incisdo mediana foi
cranialmente até o processo xifoide, e as bordas do
defeito delimitadas e expostas. Realizou-se uma busca
ativa de ma-rotacdo e o procedimento de Ladd conforme
necessario.

entdo estendida

Os retalhos adipocutaneos foram dissecados
lateralmente até que haja espaco suficiente e o aspecto
de “espartilho” se desfaca e a linha média seja facilmente
aproximada com pincas (Figura 2C). Neste momento,
a monitorizacdo hemodinadmica do paciente, da PIA e
dos padrées de ventilacdo sdo cruciais para garantir a
seguranca do fechamento da parede abdominal. Caso
haja sinais de comprometimento, devem-se considerar
outras técnicas para o reparo do defeito.

Sutura com pontos interrompidos de PDS 2-0
foi realizada, e a pele fixada a aponeurose com suturas
Vicryl 5-0. A pele foi fechada com sutura intradérmica
com fio absorvivel.

Um dreno pode ser colocado se houver
disseccao excessiva da pele.

Os pacientes retornaram a UTI Neonatal e
antibioticos profilaticos foram administrados por 24
horas. A decisdo de extubar foi baseada nas necessidades
ventilatorias e a critério clinico. Nao é requerida sedacao ou
paralisia muscular caso a PIA esteja em niveis adequados
e a nado tiverem ocorrido grandes aumentos da pressdo
de pico ventilatéria durante o fechamento. A alimentacdo
oral foi iniciada imediatamente ap6s a extubacao.

RESULTADOS

Descricao do caso 1

Paciente do sexo feminino, nasceu em nossa
instituicdo com 38 semanas de idade gestacional,
pesando 2.530g, com diagndstico pré-natal de onfalocele
gigante O defeito da parede abdominal media cerca de
8,5cm em sua extensdo lateral, e o diametro maximo
do onfalocele era de 11cm (Figura 2A). O saco continha
mais de 50% do figado, estdbmago e intestino delgado.
Uma sonda nasogastrica (SNG) foi colocada, e um
curativo estéril inicial com gaze e ataduras foi realizado.
O ecocardiograma observou dextrocardia, comunicacdo
interatrial do septo secundum de 4,6mm com shunt da
esquerda para a direita e um ducto arterioso patente
de 2,3mm com shunt da esquerda para a direita. A
ultrassonografia abdominal e o cariétipo eram normais.
A alimentacao enteral foi iniciada no 3° dia de vida. TBA
(Botox®) foi aplicado no 4° dia de vida. Uma dose total
de 12U/kg de TBA foi usada. Curativos com sulfadiazina
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de prata, gaze estéril e ataduras foram feitos com
compressao leve e foram trocados com maior frequéncia
na primeira semana (a cada 2-3 dias) e uma vez a
cada 5-7 dias na ultima semana antes do tratamento
cirdrgico. Durante o periodo entre a aplicacdo de
TBA e a correcado cirlrgica, o paciente permaneceu
em ar ambiente, com alimentacdo enteral completa
e aleitamento materno, sem necessidade de nutricao
parenteral (NP) ou antibiéticos. A correcdo cirlrgica foi
realizada 32 dias apos a aplicacdo de TBA (Figura 2B).
O procedimento transcorreu sem intercorréncias e o
fechamento primario foi possivel sem a necessidade de
técnicas adicionais ou uso de tela (Figura 2C), com uma
pressao intra-abdominal (PIA) final de 6 mmHg e um
excelente resultado imediato (Figura 2D). A extubacdo
ocorreu no 1° poés-operatério e a alta apds 9 dias
devido a uma leve aversao oral, com um tempo total de
internacdo de 43 dias.

Figura 2. Documentacao fotogréfica do caso 1. (A) OG no momento
do nascimento, medindo 11cm em seu didmetro maximo e defeito ab-
dominal de 8,5cm em seu aspecto lateral. (B) Aspecto do defeito no dia
da correcao cirdrgica, 32 dias apds a aplicacdo deTBA. (C) Linha média
fechada sem tenséo e sem a necessidade de técnicas adicionais ou o
uso de protese. (D) Resultado estético imediato.

Descricao do caso 2

Paciente do sexo masculino nascido com 35
semanas e 2 dias de idade gestacional pesando 2.100g. O
defeito da parede abdominal media 8cm em sua extensao
lateral, e o diametro méaximo do onfalocele era de 12cm
(Figura 3A), contendo mais de 50% do figado, estémago
e intestino delgado. O ecocardiograma demonstrou uma
persisténcia de duto arterioso e aneurisma de septo
interatrial, e a ultrassonografia abdominal observou
dilatacdo bilateral leve da pelve renal. Hérnias inguinais
bilaterais foram observadas ao nascimento. Nao foram
observadas outras malformacdes importantes e o cariétipo
era normal. Foram aplicadas 14U/kg de TBA (Botox®) no
2° dia de vida. Os curativos foram feitos da mesma forma
gue no outro paciente e a alimentacdo enteral completa
foi alcancada no 7° dia de vida. Enquanto aguardava
a correcdo cirdrgica, o paciente permaneceu em ar
ambiente, predominantemente alimentado com leite
materno, sem necessidade de NP ou antibidticos, sem
necessidade de cateter venoso e em contato com seus
pais. O paciente foi levado ao procedimento cirdrgico
dias ap6s a aplicacdo de TBA (Figura 3B). O fechamento
primario foi possivel sem o uso de técnicas adicionais ou
proteses (Figura 3C) e um dreno laminar foi posicionado
no subcutaneo (Figura 3D). As hérnias inguinais foram
corrigidas no mesmo tempo cirdrgico. O paciente foi
extubado no poés-operatédrio imediato e a alimentacao
oral iniciada. Os drenos foram removidos e o paciente
recebeu alta no 5° dia pds-operatédrio. O tempo total de
internacao foi de 45 dias.

Seguimento pos-operatorio

No acompanhamento de 24 meses, o primeiro
paciente nao apresentou complicacdes e nenhum sinal
de recorréncia (Figura 4A).

A segunda apresentou  dois
granulomas relacionados as suturas que drenaram
espontaneamente e nao necessitaram de tratamento
adicional. No acompanhamento de 8 meses, o paciente
apresentou bom desenvolvimento infantil, sem outras
complicacées nem sinais de recorréncia (Figura 4B).

Ambos 0s pacientes apresentaram
desenvolvimento dentro dos padrées da

crianca

infantil
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normalidade, e as familias demonstraram extrema
satisfacdo tanto durante o tratamento como com o
resultado cirtrgico.

Figura 3. Documentacdo fotogréfica do caso 2. (A) OG no momento
do nascimento, medindo 12cm em seu didmetro méximo e defeito ab-
dominal de 8cm em seu aspecto lateral. (B) Aspecto do defeito no dia
da correcdo cirlrgica, 37 dias ap6s a aplicagdo de TBA, com um defeito
de 6cm. (C) Aproximacao da linha média sem tensdo. (D) Resultado
cosmeético imediato.

Figura 4. Seguimento de longo prazo. (A) Caso 1: resultado de acom-
panhamento de 24 meses sem sinais de recidiva. (B) Caso 2: resultado
de acompanhamento de 8 meses sem sinais de recidiva.

DISCUSSAO

Apesar de décadas de estudo e da descricdo
de diversas técnicas, o tratamento da OG ainda é objeto
de debate. Atualmente, duas estratégias principais
estdo disponiveis: fechamento cirirgico estagiado e
o fechamento nao-operatério tardio, e ha dados na
literatura para apoiar ambas as abordagens’#.

O fechamento nao-operatoério
geralmente é feito com a realizagdo de curativos e agentes
topicos que estimulam a escarificacdo e epitelizacao

tardio

da membrana da onfalocele, e é seguido por um
fechamento tardio®'>. Os principais beneficios incluem
um menor tempo para alimentacdo enteral completa e
baixa morbidade.

Vérias técnicas para fechamento cirurgico
estagiado foram descritas para promover a reducao
completa do contetdo da OG como a colocacao de silos
cirdrgicos'®, silos externos ndo cirtrgicos'’, expansores
de tecido intra-abdominais'® e métodos de compressao
externa'. Todas estas técnicas sdo seguidas por uma
intervencdo cirtrgica adicional para o fechamento final.
Os principais beneficios dessa abordagem incluem um
menor tempo fechamento da parede e alta hospitalar
com defeito corrigido.

A maioria das técnicas de fechamento cirtrgico
exigem mais de um procedimento sob anestesia geral, e
estespacientesgeralmente requeremventilagdéo mecanica,
sedagdo e/ou paralisia muscular ao longo do processo,
sabidamente repercutindo no neurodesenvolvimento no
longo prazo®.

Além disso, todos esses métodos, incluindo
a abordagem nado-operatéria, geralmente necessitam a
aplicacdo de técnicas adicionais no momento da cirurgia,
como separacdo de componentes, retalhos de pele ou
fascia, terapia de pressdo negativa e/ou utilizacdo de
proteses® 172023 A adicao de qualguer uma dessas técnicas
aumenta significativamente a morbidade cirlrgica, as
complicacdes pds-operatorias e as taxas de recidiva'@?*.

Os beneficios e a eficacia da aplicacdo da TBA
para o reparo de grandes defeitos da parede abdominal
em adultos ja foram relatados anteriormente®, e ha
evidéncias do seu uso para outros fins em criancas e
neonatos'#?>,
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Recentemente, relatamos os primeiros casos na
literatura da aplicacdo de TBA em criancas com hérnias
secundarias a OG*'°. Os resultados positivos despertaram
nosso interesse no uso exclusivo de TBA, principalmente
em neonatos.

Em ambos os casos relatados neste artigo,
a aproximacdo da linha média foi facilmente obtida,
mesmo na regido subxifoidal onde o defeito geralmente é
maior, ha menos aponeurose e a rigidez da caixa toracica
podem dificultar o fechamento.

Ambos 0s pacientes requereram minima
manipulacdo, necessitando sedacdo apenas durante
a aplicacdo da TBA. Foram mantidos em alimentacao
enteral completa desde a primeira semana de vida,
inclusive com leite materno e em contato préximo com
0s pais.

Apenas  complicacoes foram
observadas, e o resultado estético foi favoravel em
ambos os casos. Ndo foram observadas reacoes adversas
relacionadas ao uso da TBA, uma vez que sao raras'*. No
entanto, quando ocorrem, geralmente sdo transitorias
ou leves, enquanto reagdes adversas graves sao raras
e dependem do grupo muscular aplicado, estando
associadas a doses mais altas'#?4?’. A complicacao mais
preocupante é a dificuldade respiratéria, embora, nesse
caso, 0s pacientes ja estejam na UTI Neonatal e possam
ser ativamente monitorados e rapidamente manejados
se tais efeitos forem observados. Deve-se ter cuidado
ao administrar TBA em pacientes utilizando certos
medicamentos que podem potencializar os efeitos da
toxina como por exemplo aminoglicosideos ou relaxante
muscular ndo-despolarizante, ou em casos nos quais possa
resultar na piora de alguma condicao pré-existente'326,

O tempo para a correcao cirdrgica pode
variar. O inicio da acdo da TBA parece ser dentro de 48
horas da aplicacdo, mas seu pico pode ocorrer entre 1
e 4 semanas'*?8. De acordo com estudos em adultos, a
maioria dos grupos indica a correcdo cirdrgica entre 30
e 45 dias ap6s a aplicacdo da TBA?, e a cirurgia realizada
aproximadamente 1 més apos a injecdo de TBA parecer
ser a mais efetiva para o reparo de hérnias ventrais?.
Portanto, com base na experiéncia destes autores,
optamos por intervir cerca de 30 dias ap6s a aplicacao.

Embora tenha sido possivel facilmente
aproximar a linha média sem técnicas adicionais como

menores

separacdo dos componentes abdominais ou o uso de
proteses, recomendamos haver disponivel uma tela
biolégica caso o fechamento priméario ndo seja possivel
ou em caso de repercussdes hemodinamicas no momento
da aproximacao da linha média.

A nossa técnica representa um meio-termo
entre as técnicas de fechamento cirlrgico estagiado e as
de fechamento tardio. Ndo exige intervencoes agressivas
precoces e o paciente recebe alta o defeito reparado,
com alta probabilidade de fechamento primario sem a
necessidade de técnicas adicionais ou préteses. Embora
existam outros relatos na literatura sobre o uso de TBA
em criancas com OG, todos sdo pacientes com um
defeito ventral secundério em idade mais avancada*'-'?,
portanto, este é o primeiro artigo a relatar esta abordagem
em neonatos e a primeira descricao detalhada da técnica
nesta populacao.

Reconhecemos que os pacientes em nosso
estudo ndo apresentavam malformacdes cardiovasculares
ou hipoplasia pulmonar significativa, o que certamente
contribuiu para o resultado favoravel. No entanto, isto
ndo anula o fato de esta abordagem levar a um processo
mais ameno até o fechamento ao ndo exigir intervencoes
agressivas e invasivas.

A aplicacdo de TBA na parede abdominal é
uma técnica relativamente simples que pode ser realizada
em qualquer centro, considerando a disponibilidade de
TBA e equipamento de ultrassom. O uso de ultrassom
é mandatorio para a adequada visualizacdo da agulha e
infiltracdo da toxina, minimizando possiveis complicacoes.

Devido a complexidade da OG, sempre havera
espaco para o desenvolvimento de novas técnicas ou
aprimoramento das ja existentes. O objetivo deste estudo
foi descrever a nossa técnica para abordagem da OG
e relatar a primeira experiéncia da literatura com uso
da TBA em neonatos, apresentando uma ferramenta
adicional para a conducéo desta complexa condicdo. No
entanto, essa técnica ainda é muito nova e encorajamos
estudos para confirmacao de seus beneficios e resultados
de longo prazo.
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ABSTRACT

Introduction: Giant omphalocele (GO) is a complex condition for which many surgical treatments have been developed; however, no
consensus on its treatment has been reached. The benefits and efficacy of botulinum toxin A (BTA) in the repair of large abdominal
wall defects in adults has been proven, and its reported use in children has recently grown. The goal of this study is to describe a novel
technique for primary repair of GO using BTA during the neonatal period and report our initial experience. Methods: patients were
followed from August 2020 to July 2022. BTA was applied to the lateral abdominal wall in the first days of life followed by surgical
repair of the abdominal defect. Results: while awaiting surgery, patients had minimal manipulation, without requiring mechanical
ventilation, were on full enteral feeding, and in contact with their parents. The midline was approximated without tension and without
the need for additional techniques or the use of a prosthesis. Patients were discharged with repaired defects. Conclusion: this approach
represents a middle ground between staged and the nonoperative delayed repairs. It does not require aggressive interventions early in
life, allowing maintenance of mother-child bonding and discharge of the patient with a repaired defect without the need for additional
techniques or the use of a prosthesis. We believe that this technique should be considered as a new possible asset when managing this
complex condition.

Keywords: Hernia, Umbilical. Botulinum Toxins. Infant, Newborn. Abdominal Wall. Abdominal Wound Closure Techniques.
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