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CARTA AO EDITOR

Mario Cicero Falcao

AO EDITOR,

A hérnia diafragmatica congénita (HDC) ocorre em cerca
de 1 em cada 3.300 nascimentos vivos. E um defeito
congénito do diafragma com herniacdo das visceras
abdominais para dentro do térax. O desenvolvimento
pulmonar anormal leva a hipoplasia e hipertensdo
pulmonar, que sdo as principais determinantes de
morbidade e mortalidade para esses pacientes.®

Entre 2015 e 2019, 83 pacientes com HDC foram
internados no Centro de Terapia Intensiva Neonatal-2
(CTIN-2) do Instituto da Crianga e Adolescente do Hospital
das Clinicas da Faculdade de Medicina da Universidade
de Sdo Paulo (HCFMUSP), Sédo Paulo, Brazil. Destes, 42
(50,6%) tiveram alta hospitalar e foram inscritos em uma
clinica especializada de acompanhamento ambulatorial,
onde seis pacientes (14.2%) usaram sildenafil. Os demais
36 pacientes apresentavam pressao pulmonar normal e,
portanto, ndo havia indicagdao para o uso de sildenafil.

O CTIN-2, alinhado com as diretrizes mais atualizadas,
utiliza protocolos sistematizados para abordar a HDC.(*?)
Este protocolo é multidisciplinar e comeca com a internagao
do recém-nascido logo apds o nascimento na sala de
cirurgia ou centro obstétrico. Inclui ressuscitagdo na sala
de parto, transferéncia para o CTIN-2 para monitoramento,
assisténcia ventilatoria, acessos venosos arteriais e
centrais, tratamento medicamentoso da hipertensdo
pulmonar, controle de fluido, medidas de conforto e
redugdo de dor.®

Todas essas medidas visam ndo apenas estabilizar o
recém-nascido para correcdo cirdrgica do defeito congénito,
mas também para permitir uma recuperacdo adequada no
periodo pos-operatdrio, aumentando sua sobrevivéncia.
Além disso, esses recém-nascidos sdao encaminhados
para uma clinica especializada de acompanhamento
ambulatorial.

As principais caracteristicas das criangas sob sildenafil
apos alta hospitalar foram as seguintes: 83,3% eram
do género masculino, 100% nasceram por cesariana,
peso médio ao nascer de 3058.3 + 306.2 gramas,
idade gestacional de 38.3 + 1.0 semanas, e em relagdo
ao cariotipo, trés apresentavam 45XY, um apresentava
mosaicismo (46X0/46XY) e duas familias ndo concordaram
com o teste. Como pode haver uma associagdo da HDC
com trissomia, especialmente 18 e 21, recomenda-se
efetuar o cariétipo fetal rotineiramente.®

Com relagdo ao tipo de HDC, cinco criancas (83,3%)
apresentavam o defeito no lado esquerdo e todas
precisavam de um retalho protético durante a cirurgia
para reparar o diafragma. Foram encontradas anomalias
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congénitas em trés (50%) casos diferentes (hipoplasia
do istmo aodrtico, ventriculomegalia e hidrocefalia).

A Tabela 1 mostra as doses de sildenafil utilizadas,
assim como o tempo de uso e a evolugdo da hipertensao
pulmonar medida por ecocardiograma.®

Segundo o Canadian Congenital Diaphragmatic Hernia
Collaborative," o tratamento da hipertensao pulmonar
nos casos de HDC consiste em utilizar as seguintes
drogas: oxido nitrico inalado - indicado no tratamento da
hipertensao pulmonar sem disfungdo ventricular esquerda,
mas na auséncia de resposta clinica e/ou ecocardiograma,
seu uso deve ser descontinuado (evidencia de nivel
II); milrinone - droga de escolha no tratamento da
hipertenséo pulmonar com disfuncéo cardiaca (evidencia
de nivel I); sildenafil - usado na hipertenséo pulmonar
refrataria ao dxido nitrico e/ou em conjunto com dxido
nitrico (evidéncia de nivel II); prostaglandina E - usada
para manter o ducto arterioso patente e reduzir a carga
direita em recém-nascidos com hipertensao pulmonar e
insuficiéncia ventricular direita ou em iminente fechamento
do ducto arterioso (evidencia de nivel II).

Apos a fase de instabilidade, as drogas de escolha por
via enteral para tratamento da hipertensdo pulmonar sao
o sildenafil e o bosentan.® Em nosso pais, o sildenafil é
escolhido ao invés do bosentan por causa dos elevados
custos envolvidos.

Apds varias controvérsias, o sildenafil foi liberado
para controlar a hipertensdo pulmonar neonatal nas
seguintes condi¢es: como adjuvante para 6xido nitrico
inalado ou para facilitar o desmame, como tratamento
primario da hipertensdo pulmonar persistente do recém-
nascido quando éxido nitrico ndo estiver disponivel
ou for contraindicado e como primeira opgao no
tratamento cronico da hipertensdo pulmonar na displasia
broncopulmonar e HDC.7/#9

Em nossa amostra, 14,2% das criangas receberam
sildenafil apos alta hospitalar (média de 144 dias), com
doses entre 2 e 4 mg/kg. Em um estudo similar, Behrsin
et al.*% reportaram que 17% das criangas usaram a droga
apos alta hospitalar em uma dose de 8 mg/kg/dia, com
mediana de 342 dias. Isso mostrou uma consisténcia
na dose, mas com um periodo muito maior de uso do
sildenafil, provavelmente devido as comorbidades além
da hipertensdo pulmonar. Além do mais, a descontinuagdo
do sildenafil foi gradual (0.5 mg/kg/semana) no estudo
australiano,'® o que nao foi realizado em nossa amostra
porque a droga foi descontinuada e ndo houve efeito rebote
na hipertensdo pulmonar, mostrando que a descontinuagdo
ndo era necessaria. Nosso protocolo ndo estabelece um
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Tabela 1. Doses variaveis de sildenafil utilizadas e tempo de uso e evolugdo da hipertensdo pulmonar.
PSAP-ecocardiograma

na alta hospitalar

PSAP-ecocardiograma na
descontinuacéo do sildenafil

Caso Dose de sildenafii Tempo de uso
(g/kg/dose) (dias)
1 4 71
2 2 124
3 2 266
4 2 77
5 2 120
6 2 210

(mmHg)
85 Auséncia de sinais indiretos de HP*
70 PASP = 31 mmHg
73 Auséncia de sinais indiretos de HP*
65 Auséncia de sinais indiretos de HP*
58 Auséncia de sinais indiretos de HP*
60 Auséncia de sinais indiretos de HP*

PSAP = pressdo sistdlica arterial pulmonar; HP = hipertensdo pulmonar. *Sinais indiretos de HP no ecocardiograma
= dilatagdo da artéria pulmonar, mudangas na movimentagdo da valvula pulmonar e padrdo da curva da velocidade

de fluxo de saida no ventriculo direito.®

tempo especifico para o isso do sildenafil, pois isso
depende da reversdo da hipertensao pulmonar.

Os efeitos colaterais do sildenafil foram categorizados
em gastrointestinais (diarreia, dispepsia), vasculares
(epistaxe, ruborizagdo, dor de cabeca) e neuroldgicos
(visdo anormal, hiperatividade, insénia, mialgia,
pirexia),(? mas tais eventos ndao foram observados nos
registros médicos acerca do uso do sildenafil.

Concluindo, a prescrigao de sildenafil para controle da
hipertensdo pulmonar foi eficaz e ndo mostrou nenhum
efeito colateral. Vale citar que varios desses efeitos

colaterais sdo subjetivos (dispepsia, dor de cabega,
hiperatividade, visdo anormal, mialgia, pirexia) e dificeis
de avaliar e/ou medir em lactentes jovens, pois podem
passar desapercebidos na visita de acompanhamento.
Assim, nessas criangas, deve-se perguntar sobre todos
os efeitos colaterais acima e relatar a respeito para
que uma acao apropriada seja tomada.

Vale salientar que este é o primeiro relato brasileiro
descrevendo o uso ambulatorial do sildenafil para
tratamento de hipertensdo pulmonar em criangas
com HDC corrigida.
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