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RESUMO | O objetivo deste estudo é analisar o perfil
clinico-hospitalar de neonatos com o diagndstico de
hérnia diafragmatica congénita (HDC), no periodo de
2008 a 2018 em um hospital de referéncia materno-infantil.
Trata-se de um estudo transversal e analitico descritivo,
que incluiu principalmente dados de prontuarios com os
codigos Q79.0, Q79., J986, K44 e K44.0 da Classificacao
Internacional de Doencas (CID-10). Os critérios de exclusdo
de prontuarios foram o diagndstico de outros tipos de hérnia
diafragmatica, sem o aspecto congénito; a internacdo em
unidades que nao fossem UTI Neonatal; e a idade no ato
de internacdo igual ou superior a 29 dias. Analisou-se um
total de 25.602 prontuarios, dos quais 14 corresponderam a
HDC. O acometimento por género foi de 71,43% masculino
(10 casos) e 2857% feminino (4), com 21,34% das
localizacdes de HDC tipo Bochdalek a direita (3) e 78,57%
a esquerda (11). Todos 0s neonatos deste estudo passaram
por ventilacdo mecanica invasiva (VMI) 9,21 + 555 dias.
A cirurgia foi indicada em 11 casos (78,57%), com vias de
acesso por toracotomia em 4 (36,36%) e por laparotomia
subcostal em 7 (63,64%), todos com uso de dreno toracico
homolateral ao hemitérax. O tempo total de internacéo
foi de 19,42 + 15,36 dias. Observou-se a evolugdo de alta
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melhorada em oito pacientes (5714%) e o obito de seis
(42,86%), com idade de 6,19 + 4,79 dias, sem referéncia de
acompanhamento do desenvolvimento neuropsicomotor
posteriormente. Ocorreram baixas incidéncias de casos
por ano, e o género de acometimento, as malformacodes
associadas e o tempo de VMI foram semelhantes a outras
populacdes no mundo.

Hérnias Diafragmaticas Congénitas; Recém-
Nascido; Fisioterapia.

ABSTRACT | The aim of this study is to analyze the clinical
and hospital profile of newborns diagnosed with Congenital
Diaphragmatic Hernia (CDH) from 2008 to 2018 in a maternal
and child reference hospital. It is a cross-sectional and
descriptive analytical study, which mainly included data
from medical records with the codes Q79.0, Q79., J98.6,
K44 and K44.0 of the International Classification of Diseases
(ICD-10). The exclusion criteria of medical records were the
diagnosis of other types of diaphragmatic hernia, without
the congenital aspect; hospitalization in units that were not
Neonatal ICUs; and the age at admission equal to or greater
than 29 days. A total of 25,602 records were analyzed, of
which 14 corresponded to CDH. The gender involvement
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was 71.43% male (10 cases) and 28.57% female (4), with 21.34% of
Bochdalek-type CDH located on the right (3) and 78.57% on the
left (11). All newborns in this study underwent invasive mechanical
ventilation (IMV) 9.21 £ 5.55 days. Surgery was indicated in 11
cases (78.57%), with thoracotomy access routes in four (36.36%)
and subcostal laparotomy in seven (63.64%), all using a chest
tube homolateral to the hemithorax. The total hospital stay was
19.42 +15.36 days. There was an improved discharge evolution in
eight patients (5714%) and the death of six (42.86%), with ages
around 6.19 + 4.79 days, with no follow-up of neuropsychomotor
development afterwards. There were low incidences of cases per
year, the gender involvement, the associated malformations and
the IMV time were similar to other populations in the world.

Congenital Diaphragmatic Hernias; Newborn;
Physiotherapy.

RESUMEN | El objetivo de este estudio es analizar el perfil clinico-
hospitalario de neonatos diagnosticados con hernia diafragmatica
congénita (HDC) en el periodo de 2008 a 2018 en un hospital de
referencia materno-infantil. Este es un estudio transversal, analitico-
descriptivo, realizado con base en datos de historias clinicas con
los codigos Q79.0, Q79., J986, K44 y K44.0 de la Clasificacion

INTRODUCAO

A hérnia diafragmitica congénita (HDC) é um
defeito caracterizado pela presenga de 6rgios abdominais
dentro da cavidade toricica fetal, com prevaléncia de
1:2.000 gestagoes e incidéncia 0,8-5:10.000 nascidos
vivos. A HDC representa cerca de 8% das malformagdes
vistas em recém-nascidos (RN), podendo se associar a
outras malformacdes, como anomalias cardiacas, do tubo
neural, cromossdmicas ou renais'?.

A patologia advém da nio-evolugdo da membrana
diafragmatica, que tem seu desenvolvimento normal
iniciado entre a quarta e a oitava semana de gestagdo. Essa
desordem tem consequéncias pés-natais, como hipoplasia
pulmonar e hipertensio pulmonar, além de morfologia
anormal da vasculatura pulmonar. A HDC culmina em
indicadores de elevada morbidade e mortalidade em torno
dos 50-60%, e individuos com esse quadro necessitam de
cuidados especializados intensivos™*.

Os tratamentos sdo marcados por diversas vertentes,
pré-natais e pés-natais,como o uso de firmacos, abordagens
cirtrgicas e estratégias de assisténcia ventilatoria, para a
melhora sistémica e de sobrevida®.

Internacional de Enfermedades (CIE-10). Los criterios de exclusion
de las historias clinicas fueron el diagndéstico de otros tipos de
hernia diafragmatica sin el aspecto congénito; hospitalizacion en
unidades que no sean UCI neonatales; y edad de ingreso igual o
mayor a 29 dias. Se analizaron un total de 25.602 registros, de los
cuales 14 correspondian a HDC. Entre el género afectado, el 71,43%
fue el género masculino (10 casos) vy el 28,57% el femenino (4),
con un 21,34% de las ubicaciones de la HDC de tipo Bochdalek
a la derecha (3) y un 78,57% a la izquierda (11). Todos los recién
nacidos en este estudio estuvieron bajo ventilacion mecanica
invasiva (VMI) por 9,21£5,55 dias. La cirugia estuvo indicada
para 11 casos (78,57%), con vias de acceso por toracotomia para
4 (36,36%) y laparotomia subcostal para 7 (63,64%), todos con
sonda toracica homolateral al hemitdrax. La estancia hospitalaria
total fue de 19,42+15,36 dias. Se observd una mejor evolucion del
alta en ocho pacientes (5714%) y muerte de seis (42,86%) con
6,19+4,79 dias de edad, sin referencia de seguimiento del desarrollo
neuropsicomotor posteriormente. Hubo baja incidencia de casos
por afo; y el género que acomete, las malformaciones asociadas y
el tiempo de VMI fueron similares a otros estudios de la literatura.

Hernias Diafragmaticas Congénitas; Recién Nacido;
Fisioterapia.

No que tange as pesquisas nacionais, o Brasil dispoe de
poucos estudos que abordam a HDC, tanto em caracteristicas
populacionais quanto clinicas, fato que pode estar associado
a dimensdo geogréfica do pais e a disparidade de distribui¢io
de recursos e tecnologia. O estado do Pard, incorporado
ao Ambito amazodnico, é composto de particularidades
sociais, culturais e geograficas, cuja representatividade
mostra-se baixa atualmente frente ao panorama nacional
e internacional. Outrossim, a caracterizagdo da patologia na
regido mostra-se importante para a descri¢io dos processos
de abordagem clinica no norte do pais, despontando
possibilidades de mudanga e adaptagio ao contexto.

Diante do levantado, o objetivo desta pesquisa foi
descrever o perfil clinico-hospitalar de neonatos com o
diagnéstico de HDC em hospital de referéncia no estado
do Pard em atendimento materno-infantil de 2008 a 2018.

METODOLOGIA
Trata-se de estudo transversal e analitico descritivo,
com dados dos prontudrios com o diagnéstico de HDC no

periodo de 1 de janeiro de 2008 a 31 de dezembro de 2018.
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A amostra foi constituida de prontudrios do setor
de neonatologia arquivados na Geréncia de Dados do
Paciente da Fundagio Santa Casa de Misericérdia do Para
(FSCMP), sendo caracterizada como néo probabilistica
por conveniéncia. Foram incluidos para anilise todos
os prontudrios de UTI Neonatal com os seguintes
c6digos do Cédigo Internacional de Doengas (CID-
10): Q79.0 (hérnia diafragmatica congénita); Q79.1
(outras malformagdes congénitas do diagramdtica); J986
(transtornos do diafragma); K44 (hérnia diafragmitica)
e K44.0 (hérnia diafragmética com obstru¢do, sem
gangrena). Os cédigos nio correlacionados diretamente
com a doenga foram utilizados para reduzir a possibilidade
de perda amostral, uma vez que houve a utilizagdo de dados
secunddrios com um longo periodo de tempo. Foram
excluidos os prontudrios de neonatos internados em outras
unidades do hospital que ndo fossem UTI Neonatal, com
idade no ato de internagio igual ou superior a 29 dias e/
ou descri¢do incompleta de dados.

Utilizou-se uma ficha de caracteristicas clinico-
hospitalar, organizada pelos autores, de acordo com:
cédigo de identifica¢do alfanumérico, necessidade de
internagio em UTI, idade gestacional, idade corrigida,
género, etnia, procedéncia, intercorréncias no parto,
malformagdes associadas, hipertensdo pulmonar sistémica,
surgimento de complicag¢bes, necessidade de suporte
ventilatério invasivo (VMI), ventilagio mecanica nio
invasiva (VIMNI), suporte de oxigénio suplementar, assim
como o tempo de utilizagdo de cada uma das terapéuticas.

Ainda avaliou-se a existéncia e o tipo de abordagem
cirirgica,a idade do neonato na abordagem, intercorréncias
cirrgicas e assistenciais, o status vital de alta, o tempo total
de internagio, idade e peso durante a alta, acompanhamento
do desenvolvimento.

Para anilise estatistica, as varidveis categéricas foram
apresentadas como frequéncias e as numéricas por meio de
medidas de tendéncia central (média) e dispersio (desvio-
padrdo). Na andlise estatistica inferencial utilizou-se o
teste do qui-quadrado (x2) para anilise de uma amostra. J4
para andlise de duas amostras independentes, utilizou-se o
teste G (Contingéncia). Todo o processamento estatistico
foi realizado nos softwares Epi Info 3.5.1 e BioEstat 5.3,
adotando nivel alfa de significincia de 5% (p-valor < 0,05).

RESULTADOS

A partir do recorte de tempo, obteve-se junto a

Geréncia de Dados do Paciente da FSCMP um total de
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25.602 prontudrios, com média de 2.327 por ano. Desse
total, 14 prontudrios obedeciam aos requisitos da pesquisa,
12 (85,7%) apresentando o cédigo CID-10 Q790 e dois
(14,3%) o codigo K440. Nio se obteve prontudrios com
os cédigos Q79.1,J986 e K44 em unidades de internagio
neonatal, tampouco apresentando idade no ato de
internagio superior a 28 dias ou prontudrios incompletos.
Dessa maneira, a pesquisa seguiu sem exclusoes.

Tabela 1. Principais caracteristicas neonatais de 2008 a 2018,
(N=14). Belém, Pard, 2019

Caracteristicas neonatais Média e desvio-padrao

|dade de internacdo 4,50 + 5,22 dias

|dade gestacional (Capurro) 37,78 £ 2,9 semanas

Peso (gramas) 2.894,64 + 516,30

APGAR 1min 5523
APGAR 5 min 7914
Regido de procedéncia N (%)
Mesorregido metropolitana de Belém 7 (50%)
Mesorregido do nordeste Paraense 4 (28,57%)
Mesorregido do sudeste Paraense 2 (14,28%)
Mesorregiao do Marajo 1(714%)

Cerca de 50% dos prontudrios procederam da
regido metropolitana de Belém, apresentando idade de
internagio de 4,50 + 5,22 dias e idade gestacional pelo
método Capurro de 37,78 + 2,19 semanas (Tabela 1).
As proporg¢des de acometimento as caracteristicas de
sexo foram: 10 (71,43%) masculino e quatro (28,57%)
feminino, correspondendo a 2,5:1, sem significincia
estatistica (p=0,18). As localizagbes da hérnia foram
relatadas como do tipo Bochdalek, sendo 3 (21,43%) a
direita e 11 (78,57%) a esquerda (Figura 1).

CLASSIFICACAO DA HERNIA
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Figura 1. Classificacado da hérnia diafragmatica congénita quanto ao
Sexo e caracteristica de acometimento, (N=14). Belém, Pard, 2019



As malformagdes associadas encontradas foram 3 casos
de hipoplasia pulmonar, um caso de cardiopatia congénita
e dois casos de suspeita de sindrome de Down (SD), sendo
descritas neste trabalho como anomalias cromossomicas.
Todos os neonatos deste estudo passaram por intubagio
orotraqueal com exposi¢io média de 9,21 + 5,55 dias.
Quando testada a associagio entre o tempo de VMI e a
ocorréncia de extubagdo utilizando o teste G, o resultado
nio foi estatisticamente significante (p=0,09). Portanto,
ndo hd associag¢io entre as varidveis analisadas.

O tratamento com VMNI como parte do desmame
ventilatério pés-cirtrgico ocorreu em 6 casos (42,86%),
contabilizando 0.92 + 1,32 dias de terapia. A oxigenoterapia
foi utilizada em 10 casos (71,43%), com a média de dias
de 3,38 + 3,98.

Nesta série de casos (Tabela 2), trés evoluiram
para 6bito (21,43%) no grupo de 14 neonatos durante
a estabilizag¢do pré-cirdrgica, sendo todos de HDC a
esquerda, dois do sexo masculino e um do feminino. A
cirurgia corretiva foi indicada em 11 casos (78,57%), com
idade de 7,35 + 6,23 dias no ato do reparo.

Tabela 2. Principais caracteristicas clinico-hospitalares de 2008 a
2018 (N=14), Belém, Par3, 2019
Caracteristicas cirurgicas Média e desvio-padrao (N=11)
Idade no ato cirdrgico 7,35 + 6,23 dias
Idade no dbito 8,66 + 6,11 dias

Tipo de operacdo N=11 (100%)

Laparotomia subcostal 7 (63,64%)
Toracotomia 4 (36,36%)
Obitos N=11 (100%)
Pré-cirdrgico 3(21,43%)
Pdés-cirdrgico 3(21,43%)
Caracteristicas de alta N=14 (100%)
Alta melhorada 8 (5714%)
Obito 6 (42,86%)

Tempo total de internacdo 19,42 + 15,36 dias

As vias cirdrgicas de acesso foram quatro (36,36%) por
toracotomia e sete (63,64%) por laparotomia subcostal,
sendo inserido dreno tordcico homolateral ao hemitérax
com o defeito diafragmdtico. Ademais, ocorreram trés
(21,43%) 6bitos pés-cirtrgicos, todos de neonatos do
género masculino, com idade de 8,66 + 6,11 dias, sendo
dois de HDC a direita e um a esquerda.

O tempo total de interna¢io em ambiente hospitalar
desses neonatos foi de 19,42 + 15,36 dias. Observou-se
evolugio de alta melhorada oito (57,14%) pacientes e
ébito de seis (42,86%), com idade de 6,19 + 4,79 dias. Em
nenhum prontudrio houve referéncia de acompanhamento
do desenvolvimento neuropsicomotor apds a intervengio
cirdrgica e/ou alta hospitalar.

DISCUSSAO

A idade gestacional e peso do grupo foram semelhantes
aos de outras populagdes ao redor do mundo, como os
encontrados em estudo com 119 neonatos em Sydney
(Australia), que obteve a idade gestacional de 37.9 + 2.5
semanas e o peso de 2,990 + 650g°.

Em outro estudo, com 330 pacientes na cidade da
Filadélfia (Estados Unidos), visando uma analise comparativa
das caracteristicas da HDC do lado direito versus esquerdo,
obteve-se idade gestacional de 37 semanas para o grupo com
defeito a esquerda e de 36 semanas para o grupo a direita.
Nesse estudo, destacou-se que o peso de nascimento dos
RN com defeito a esquerda foi significativamente maior’.

Quanto a caracterizagdo com a frequéncia de
acometimento do defeito ao género, obteve-se maior
expressividade no sexo masculino (71,43%), sem um
padrio de significincia estatistica (p=0,18) esperado
(p-valor<0,05). O dado corrobora a caracterizagio
de criangas vivas com HDC de 28 centros cirtrgicos
pedidtricos no Reino Unido e Irlanda, onde se observou
1,5 vezes mais nascimentos de HDC do sexo masculino
em relagdo ao feminino®.

Esses dados também sdo semelhantes aos obtidos por
autores brasileiros’ que, por meio de andlise de ¢bitos
HDC em um servigo de referéncia em cirurgia pedidtrica
da regido Sul do Brasil, obtiveram 42 (60%) casos do sexo
masculino, em um total de 70 pacientes.

A prevaléncia de hérnia péstero-lateral (Bochdalek) —
que se verifica neste estudo a partir da ocorréncia em 100%
dos neonatos analisados, sendo 3 (21,43%) a direitae 11
(78,57%) a esquerda, com predominio de HDC a direita
em meninos — ¢ semelhante a outros estudos, em que hd
uma maior incidéncia de hérnias de aspecto péstero-lateral
de 70-75%, com proporgio de 85% esquerda, 13% a direita
e 2% bilateral®. Este fato ¢ reiterado com o achado de
56 (17%) de HDC a direita, sendo 31 (51%) destes do
sexo masculino’.

No que corresponde 2 hipertensio pulmonar (HP)
e hipoplasia pulmonar, estas mostram-se intimamente
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ligadas ao prognéstico de morbidade e mortalidade. A
partir de avaliagdo em escala multicéntrica de fatores de
risco a mortalidade em RN com HP com sete hospitais
de seis paises asidticos, concluiu-se que HP e hipoplasia
sdo agravantes significativos, que aumentam o risco de
mortalidade neonatal™.

A HP e a clinica respiratéria de 0-24 meses de idade
em criangas com HDC concluiu que as complicagoes da
HP e dificuldades respiratérias tendem a diminuir com o
passar do tempo e o desenvolvimento da crianga. Observa-
se uma baixa frequéncia de piora da HP apés os 6 meses
de idade, sem associagdo significativa a necessidade de
novas hospitalizagoes'.

As malformagaes cardiacas e hipoplasia pulmonar sio
achados comuns na HDC, advindas de caracteristicas da
vasculatura pulmonar nessa injuria, como o espessamento
dos vasos nas camadas média e adventicia, a presenca de
leito vascular hipoplasico com arborizagio reduzida e a
resposta ndo convencional da artéria/arteriola pulmonar
a sinais fisiolégicos e farmacolégicos, logo culminando
em sobrecarga cardiaca'™.

Neste estudo, tem-se o resultado de dois casos de
suspeita de SD associado a HDC, ambos com evolugio
para 6bito. A partir de um levantamento de 14 anos para
a caracteriza¢@o dos riscos de mortalidade neonatal na
populagdo com SD%, concluiu-se que ocorriam maiores
6bitos no grupo de SD com HDC. Ademais, o estudo
destaca que o diagnéstico unicamente de HDC ja é um
preditor de alta mortalidade.

No que tange a cirurgia corretiva, observou-se a sua
indicagdo em 11 (78,57%) casos, com idade de 7,35 + 6,23
dias no ato do reparo. Este tempo para corre¢io contraria
o concluido com a populagio de Belgrado, no sudeste da
Europa, onde 29 (69%) neonatos passaram por correc¢io,
principalmente, no segundo, terceiro e quarto dia de vida'¢.
Em estudo com populagio da regido Sul do Brasil, os
dados também divergem dos achados neste estudo: 26
(45,6%) neonatos foram operados no primeiro dia e 31
(54,4%) do segundo ao quarto dia de vida’.

Quando avaliada a influéncia de tempo para a corregio
cirdrgica de HDC com 477 pacientes, concluiu-se que o
momento do reparo parece nio afetar a sobrevida em 90
dias, independentemente da gravidade de acometimento
do defeito. Mas, destaca-se que pacientes com gravidade
“moderada” podem se beneficiar da cirurgia em 48
horas, reduzindo a duragio da ventilagdo, oxigénio e
hospitalizagio!.

Ja sobre a técnica cirdrgica utilizada, tem-se que nesta
pesquisa todos os individuos passaram por intervencoes
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para corre¢ido com via de acesso abertas de toracotomia
(n=4, 36,36%) e laparotomia subcostal (n=6, 63,64%),
sendo as operagdes mais comuns'®'8,

O uso de dreno tordcico homolateral ao hemitérax
com o defeito diafragmaitico foi observado em todos
os individuos participantes deste estudo. Essa pritica
¢ contraindicada como rotina pds-operatéria pelo
Consenso Europeu, visto que o derrame pleural apés
o reparo ¢ de rdpido preenchimento, em que o dreno
promove contaminagio do espaco pleural sem beneficios
e, ainda, culmina na aceleragio da expansio do pulmio
ipsilateral. Nao obstante, sua avaliagio deve ser criteriosa
e indicada apenas apéds o procedimento cirtirgico em casos
de comprometimento da fungio pulmonar e ventilagdo®.

Os desfechos clinicos obtidos com prevaléncia de
oito (57,14%) pacientes com evolugdo de alta melhorada
e seis (42,86%) o6bitos foi semelhante ao observado em
populagio da regido Sul do Brasil, com 38 (54,6%)
sobreviventes e 36 (45,7%) 6bitos’. J4 internacionalmente,
ha estudos que se opdem a essa média, com variagdo de
6bitos de 20,1% em seis centros de UTI neonatais®.
Pode-se inferir que as possibilidades de diagnéstico, o
acompanhamento pré-natal, a qualidade de estrutura de
recepgdo e assisténcia imediata desses casos sdo pontos
determinantes para as diferengas numeéricas.

Niao foi observado acompanhamento do
desenvolvimento infantil apés a alta hospitalar, fato que
alarma quanto a vigilancia em longo prazo, uma vez que
estes apresentam riscos de complicagées respiratérias
advindas tanto da hipoplasia pulmonar e HP, quanto
de lesdes decorrentes da cirurgia, VMI agressiva,
refluxo gastroesofigico, riscos de deficit motores e
osteomioarticulares.

Como ja comentado, existe uma estreita relagdo
embrioldgica entre os pulmdes, a caixa tordcica e o
diafragma. Dessa maneira, dentro da fisiopatologia da
injuria, é razoavel esperar deformidades da parede tordcica
e da coluna toracica®.

A caracterizagdo quanto a frequéncia e severidade de
escoliose, deformidades da parede tordcica e abdominal
ap0s reparo cirurgico foi realizada em estudo de 1989
a 2012. Nele concluiu-se que escoliose e deformidade
tordcica eram comuns em criangas com CDH grande e
que a técnica operatéria ndo pareceu afetar a incidéncia
deformidades esqueléticas posteriomente*. Assim, este
¢ um ponto de observancia aos profissionais da drea da
saide quando em contato de avaliagdo com esse publico.

No que diz respeito ao tempo total de internagio,
obteve-se como resultado o total de 19,42 + 15,36 dias,



divergente do encontrado por outros estudos, de 12 dias"
e 33 + 24 dias no grupo sem uso de ¢xido nitrico (ONi),
67 = 40 dias no grupo responsivo ao ONi e 32 + 32 dias
para o grupo nio responsivo ao uso de ONi*.

Autores destacam que a necessidade de suportes
avancados de estabiliza¢do, como o ONj, e uso de tela
para o reparo do defeito diafragmitico influenciam no
aumento de permanéncia na UTI, sendo um fator de
piores expressoes de desenvolvimento global da crianga®.

Este estudo apresentou limitagoes importantes quanto
abusca por meio do CID-10 por um pequeno quantitativo
amostral, mesmo com a inclusdo de outros CID-10 que
nio correspondiam diretamente a patologia em sua forma
congeénita. O fato suscita a suposigdo da existéncia de erros
de registro durante o nascimento e percurso de internagio
dos pacientes, como a auséncia de alteragio do CID-10
mesmo ap6s a identificagio correta da patologia de base
e/ou associada.

Expde-se, também, como fator limitador o levantamento
realizado em um unico centro de atendimento materno
infantil, estimulando a possibilidade de abrangéncia de
novas pesquisas em outros centros de referéncia a0 mesmo
publico tanto na regido Norte, quanto em outras regioes
do Brasil.

CONCLUSAO

Foram observadas baixas frequéncias de casos
registrados por ano, assim como aspectos de género
de acometimento e malformagdes associadas muito
semelhantes a outras pesquisas ao redor do mundo.

Sobre a terapéutica de abordagem para tratamento,
observou-se o uso majoritirio de VMI. Os desfechos
clinicos dos casos foram semelhantes aos observado
na regido Sul do Brasil, e o tempo total de internagio
divergiu de todos os estudos encontrados — supde-SE
que as principais razdes para esse fato sio as diferencas
de suporte assistencial e de gravidade de acometimento
da patologia.
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