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RESUMO

A gastrosquise & um defeito congénito da parede abdominal anterior, em geral situado a
direita da insercdo normal do cordao umbilical e através do qual ocorre a herniacdo de 6rgaos
abdominais, mais frequentemente as ansas intestinais. Como resultado, hd uma exposicédo
direta destes 6rgdos ao liquido amnidtico, que constitui um potencial agente irritativo e
prejudicial. Em termos epidemiologicos, verifica-se atualmente um menor ndmero de
casos/ano em virtude das melhorias no diagnéstico pré-natal, variando a sua incidéncia entre
0,5 — 4,5 casos por 10 000 nados vivos. Coloca-se a hipotese de haver associacdo com alguns
fatores de risco como a idade materna jovem, baixo estrato socioecondémico, bem como a
ingestdo de alguns farmacos, &lcool e tabaco. As cromossomopatias ou malformagdes
associadas sdo raras, sendo que, a existirem, geralmente afetam apenas o trato gastrointestinal
(atresia ou estenose intestinal). O diagndstico pré-natal permite a prepara¢do do parto num
centro especializado e subsequente intervencdo cirurgica precoce, minimizando, desta forma,
0 risco de sequelas.

Atualmente, a melhoria dos cuidados neonatais e 0 aparecimento de novas estratégias no
tratamento cirargico desta patologia, permitiram um aumento da sobrevida e uma melhoria no
prognostico, sendo a atual taxa de sobrevivéncia superior a 90% nos paises desenvolvidos.

O principal objetivo deste artigo de revisdo consiste em descrever as principais opgoes
terapéuticas cirargicas atualmente aceites para a gastrosquise, que incluem o encerramento
primario ou estadiado, e abordar novas técnicas como o encerramento plastico ou por pressao
negativa (sistema de vacuo). Concomitantemente, procedeu-se a uma andlise critica de alguns
casos clinicos obtidos a partir da base dados do Hospital Pediatrico - Centro Hospitalar da
Universidade de Coimbra (CHUC).

Palavras-chave: Defeito da parede abdominal anterior; Gastrosquise; Diagndstico;

Tratamento; Progndstico.

ABSTRACT

Gastroschisis is a congenital anterior abdominal wall defect, generally located to the right
with the umbilical cord normally inserted and through which the herniation of abdominal

organs occurs, most commonly the intestinal loops. As a result, there is a direct exposure of



these organs to the amniotic fluid, which constitutes a potential irritant and harmful agent.
Epidemiological data sugests that there is actually a smaller number of cases / year due to
improvements in prenatal diagnosis, and its incidence varies from 0.5 to 4.5 cases per 10 000
live births. It has been hypothesized the association with certain risk factors, such as young
maternal age, low socioeconomic strata and the intake of certain drugs, alcohol and tobacco.
The chromosomal or associated malformations are rare, and, if there is any, usually it only
affects the gastrointestinal tract (intestinal atresia or stenosis). Prenatal diagnosis allows for
the preparation of the delivery in a tertiary center and subsequent early surgical intervention,
thereby minimizing the risk of sequelae.

Currently, improved neonatal care and the emergence of new strategies in the surgical
treatment of this disease, resulted in increased survival and improved prognosis, with the
current rate of survival greater than 90% in developed countries.

The aim of this review article is to describe the main surgical treatment options currently
accepted for gastroschisis, including primary or staged closure and address new techniques,
like plastic closure or negative pressure (vacuum system). Concomitantly, it is presented a
critical analysis of some clinical cases obtained from the database of the Paediatric Hospital -
Hospital of the University of Coimbra (CHUC).

Keywords: Anterior abdominal wall defect; gastroschisis; diagnosis; treatment; prognosis.



INTRODUCAO

A gastrosquise representa o defeito congénito mais frequente da parede abdominal
anterior. Embora tenha sido relatada pela primeira vez em 1733, por Calder, sé em 1977 foi
possivel distingui-la concretamente das outras malformacdes congeénitas da parede abdominal
anterior. Apesar dos grandes avangos técnico-cientificos, que permitiram uma extraordinéria
queda da morbi-mortalidade, ha, ainda hoje, aspetos que nos sdo desconhecidos, quer em
relacdo a etiologia, quer a melhor forma de lidar com a patologia e suas complicacdes no
periodo perinatal. Por outro lado, deve ser tido em conta 0 aumento da incidéncia desta
patologia neonatal no diagnostico pré-natal, pelo que € importante aplicar esforgos no sentido
da sua melhor caracterizacgdo e tratamento.

No tratamento cirdrgico da gastrosquise destacam-se atualmente duas modalidades
terapéuticas: o encerramento primario (com ou sem protese) e o encerramento estadiado (com
a colocacdo de silo). Mais recentemente, técnicas como 0 encerramento plastico e o
encerramento diferido com utilizagdo da terapia com pressdo negativa (vacuo), revelaram-se
eficazes, seguras e apresentam algumas vantagens relativamente as técnicas ja descritas.

Nesta tese € realizada uma revisdo bibliografica da gastrosquise procurando, sobretudo,
contextualizar os recentes avancos no conhecimento da patologia e sistematizar as diferentes
alternativas terapéuticas. Apresentam-se alguns casos clinicos do Hospital Pediatrico de
Coimbra, sendo feita uma analise critica dos mesmos com base nos pressupostos apresentados

ao longo da revisao.

OBJETIVO

O principal objetivo deste artigo de reviséo consiste em descrever as principais opcoes
terapéuticas cirdrgicas atualmente aceites para a gastrosquise, que incluem o encerramento
primario ou estadiado, e abordar novas técnicas como o encerramento plastico ou por pressao
negativa (sistema de vacuo). Concomitantemente, procedeu-se a uma analise critica de alguns
casos clinicos obtidos a partir da base dados do Hospital Pediatrico - Centro Hospitalar da
Universidade de Coimbra (CHUC).



MATERIAIS E METODOS

Foi realizada uma pesquisa de artigos cientificos publicados e referenciados na
MEDLINE/PUbMED desde 2004 a 2014, com a introducdo das palavras-chave gastroschisis
diagnosis, gastroschisis treatment, gastroschisis outcomes e artigos prévios a essa data que
pareceram relevantes para esta revisdo. Foi igualmente feita uma revisdo bibliografica em
livros da especialidade.

Para a apresentacdo dos casos clinicos, procedeu-se a consulta de processos clinicos e
registos eletronicos, dos quais foram colhidos os dados relativos ao acompanhamento pré-
natal, nascimento e evolucdo no pds-parto e poés-operatorio dos recém-nascidos com
gastrosquise.

O estudo foi aprovado pela comissio de Etica da Faculdade de Medicina da
Universidade de Coimbra, respeitando ao longo do seu percurso as recomendacbes de

confidencialidade médica.



REVISAO DA LITERATURA

Gastrosquise

A gastrosquise, também conhecida por laparosquise, € um dos defeitos congénitos da
parede abdominal anterior mais comuns. Este defeito de localizagdo para-umbilical, permite a
herniacdo extraperitoneal de visceras abdominais sem, contudo, existir envolvimento do
corddo umbilical. (1) Outros tipos de defeitos congénitos da parede abdominal anterior
incluem: o onfalocele, a hérnia do corddo umbilical, a extrofia da cloaca (onfalocelo infra-
umbilical, extrofia da bexiga e anus imperfurado) e a pentalogia de Cantrell (onfalocele supra-
umbilical, fenda do esterno, anomalia intracardiaca, hérnia diafragmética e defeito
pericardico).

O defeito parietal para-umbilical tem geralmente cerca de 2-4 centimetros e surge
predominantemente & direita do corddo umbilical normalmente inserido, através do qual ha
exteriorizacdo das visceras intactas, que flutuam livremente no liquido amnidtico. A acdo
deste Gltimo é potencialmente irritativa (pH = 7,0) e, juntamente com a possivel isquemia
provocada pela constricdo ao nivel do defeito, podem causar inflamacdo local, dando ao
intestino um aspeto edemaciado e ruborizado, com espessamento da parede. H& muitas
aderéncias periviscerais e as ansas intestinais podem estar cobertas por uma
pseudomembrana, composta por colagénio e fibrina (“peeling”). Todos esses fatores causam
encurtamento e espessamento do intestino e mesentério, havendo um elevado risco de
estrangulamento ao nivel do defeito parietal. Além disso, o intestino apresenta uma peristalse
diminuida e um desequilibrio significativo da absorcdo de nutrientes. (1) A ndo
rotacdo/malrotacdo intestinal (do duodeno até ao reto) acompanha sempre a gastrosquise,
aumentando o risco de volvo. (2)

A gastrosquise com presenca de outras anomalias, principalmente de localizagdo
gastrointestinal, denomina-se de gastrosquise complexa. Dentro destas anomalias, destacam-
se a atresia intestinal (maioritariamente envolvendo o intestino delgado), a perfuracéo e o
enfarte das ansas, resultante do volvo intestinal in Gtero ou da trombose vascular. (2) Estas
complicagdes podem, por sua vez, levar a estados de malabsor¢do, dismotilidade ou sepsis,
sendo que uma elevada propor¢éo de gravidezes sdo complicadas por algum grau de restricdo
do crescimento intrauterino (RCIU), representando este um fator preditivo de mau



prognostico. (3, 4) A gastrosquise ocorre preferencialmente em mées jovens e esta associada a
uma elevada incidéncia de parto pré-termo espontaneo. (5)

Dependendo do tamanho do defeito da parede abdominal, se este for suficientemente
largo, é possivel que o estdmago e/ou bexiga estejam também herniados, assim como as
trompas uterinas e ovarios (no RN do sexo feminino), e testiculos e corddo espermético (no
RN do sexo masculino). O defeito parietal raramente se localiza & esquerda do cordéao
umbilical. (6)

Epidemiologia

Estima-se que a incidéncia da gastrosquise seja cerca de 0,5 — 4,5 casos por 10 000
nados vivos. (4) Alguns estudos sugerem que a incidéncia, no diagnostico pré-natal, tem
vindo a aumentar nas Ultimas duas décadas, embora isso se possa dever, em parte, a melhoria
técnico-cientifica que permite uma melhor distin¢do entre a gastrosquise e o onfalocele.

Apesar dos grandes avancos, quer ao nivel de diagnostico pré-natal, quer ao nivel de
tratamento no pos-parto, a mortalidade € ainda cerca de 5 a 10%. (3) No entanto, nem sempre
vem discriminado na literatura se tais valores incluem, ou ndo, as mortes intrauterinas e
aquelas devidas a interrupcdo voluntéria da gravidez. A morbilidade é fortemente influenciada
pela presenca de patologia intestinal concomitante ao nascimento, isto €, atresia, necrose,
perfuracdo ou volvo. (5)

O risco de recorréncia familiar € de 4,7%. (7)

Em paises subdesenvolvidos, a mortalidade pode atingir os 43%, sendo a sépsis

neonatal a principal causa de morte. (8)

Fatores de risco

A gastrosquise é frequentemente associada a idade materna jovem (inferior a 20 anos),
nuliparas e com baixo estatuto socioeconémico e educacional. (9) Adicionalmente, também
foi considerado que o uso da aspirina, ibuprofeno e pseudoefedrina, durante o primeiro
trimestre da gravidez, poderia estar relacionado com a patofisiologia vascular da gastrosquise.

O élcool, tabaco e drogas também parecem aumentar o risco de teratogenicidade. (1, 4)
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A etnia parece ter um papel na mortalidade dos recém-nascidos (RN), sendo que
aqueles de raga negra ttm uma menor taxa de sobrevivéncia quando comparados com 0s
caucasianos. (4) Porém, também este aspeto pode ser confundido pelas condicdes
socioecondmicas eventualmente subjacentes.

A ocorréncia familiar da gastrosquise tem sido reportada por diversos autores. No
entanto, raramente hd um padrédo genético identificavel, ndo estando associada com anomalias
cromossomicas ou outras malformacdes.

Importa referir que apenas a idade materna jovem apresenta um forte nivel de
evidéncia, sendo que para os restantes, a associacdo &€ ambigua ou com baixo nivel de

evidéncia. (10)

Anomalias e complicacdes associadas

Até hoje, ndo foram identificados genes especificos relacionados com os defeitos
congénitos da parede abdominal anterior. A sindrome de Beckwith-Wiedemann é a mais
comummente associada a estes defeitos. (11)

E infrequente existirem outras anomalias ou malformacdes associadas a gastrosquise —
gastrosquise simples. No entanto, quando ocorrem, geralmente localizam-se apenas no trato
gastrointestinal, sendo a atresia e/ou estenose intestinal as mais comuns, seguidas da necrose,
perfuracdo ou volvo — gastrosquise complexa. (1, 12) De facto, em cerca de 6.9 — 28% dos
RN com gastrosquise, coexiste atresia ou estenose intestinal, sendo esta, em 80% dos casos,
de localizagéo jejuno-ileal. A sua origem parece resultar de uma baixa vascularizacao arterial
do intestino delgado durante o desenvolvimento da gastrosquise ou, mais comummente, por
volvo e compressdo do pediculo vascular mesentérico no estreito defeito parietal. (1, 13)
Outras malformacdes associadas, mais raras, incluem a criptorquidia, diverticulo de Meckel,
vesicula biliar hipoplasica, hidronefrose, duplicacdes intestinais (1, 14) e a sindrome da banda
amnidtica, na qual a gastrosquise, ou malformacdes da parede toracica, estdo associadas a
anomalias dos membros, meningocelo, anomalias genitais, atresias intestinais e anomalias do
corddo umbilical. (13)

Estas malformagdes associadas aumentam a morbilidade, mas é expectavel uma taxa
de sobrevivéncia superior a 90% (12). No entanto, podem ser a causa de permanéncia
prolongada numa unidade de cuidados intensivos neonatais (UCIN), do aumento do nimero

de dias para atingir a alimentacdo enteral total, das multiplas intervengdes cirurgicas e de
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complicagdes neonatais, incluindo sépsis, enterocolite necrotizante (ECN) e sindrome do
intestino curto. (5)

Etiologia

O abdomen desenvolve-se na 42 semana de gestacdo, pela invaginagdo do embrido,
quer em direcdo céfalo-caudal quer médio-lateral. (11) As pregas laterais encontram-se na
linha média anterior, abrangendo o saco vitelino, onde criam o espaco pleuroperitoneal.
Entretanto, a prega cefélica desce, trazendo o coracdo da sua posi¢do original, distal ao
cérebro, para a linha média, juntamente com o septo transverso. (11) Também a prega caudal
ascende em direcéo cefélica, trazendo a bexiga (ou alantoide) da sua localizacdo distal prévia.
(11) Mais tarde, a linha média contrai a volta do saco vitelino, formando o corddo umbilical.
Da 6% a 10® semana, ha uma herniacdo transitoria do intestino (hérnia fisioldgica) devido ao
seu répido crescimento. Posteriormente, o intestino retorna a cavidade peritoneal, e a
primeira, segunda e terceira por¢des do duodeno, tal como o colon ascendente e descendente,
vao-se fixando nas suas posicOes retroperitoneais, a medida que se observa a rotacdo em
sentido anti-horério. (11)

A etiologia da gastrosquise é ainda desconhecida, propondo-se um modelo
multifatorial, que tem origem num acidente vascular intrauterino. (4) Neste ponto surgem,
todavia, duas teorias explicativas. Uma sugere que a oclusdo intrauterina da artéria
onfalomesentérica direita, associada a enfarte, é seguida de uma rotura do anel umbilical e
eventracdo intestinal. (1) Esta teoria também corrobora a associacdo entre a gastrosquise e a
atresia intestinal (11), havendo estudos retrospetivos que mostraram um aumento do nimero
de casos de gastrosquise/atresia com 0 uso de drogas vasoconstritoras, incluindo a efedrina,
pseudoefedrina, cocaina e tabaco. (15) Uma segunda teoria avanca com a hip6tese de que a
involucédo da veia umbilical direita causa necrose da parede abdominal, levando a um defeito
localizado a direita do corddo umbilical.

Outras teorias, ndo vasculares, incluem: ndo herniacdo do intestino dentro do cordéao
umbilical e rotura da parede abdominal devido ao aumento rdpido do volume; rotura
intrauterina de um onfalocele; faléncia na formagdo da mesoderme na parede abdominal
anterior; faléncia da fuséo das pregas laterais na linha média. (11)

Estdo descritos casos na literatura de gastrosquise a esquerda do corddo umbilical ou
“em espelho”. (16)
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Diagnostico pré-natal e parto

Em condigbes normais, muitos dos defeitos da parede abdominal podem ser
diagnosticados in utero ap6s as 10-12 semanas de gestacdo, quando o intestino médio do feto
retornou a cavidade peritoneal. (2) No caso da gastrosquise, 0 diagnéstico pré-natal pode ser
realizado através da ecografia de rotina e avaliagdes séricas ou amniocentese. A ecografia é o
exame de imagem de primeira linha usado durante a gravidez porque é ndo invasivo, rapido,
permite um exame ao feto em tempo real e pode ser repetido sem qualquer risco para a mée
ou para o feto. (1) Faz, alias, parte do Programa nacional de vigilancia da gravidez a
realizacdo de ecografia em todas as mulheres gravidas as 10-12, 20-22 e 32-34 semanas, para
que seja feito um correto estudo da morfologia fetal e, assim, despistar eventuais alteracdes.
)

A ecografia pré-natal as 20 semanas tem uma sensibilidade diagnostica de,
aproximadamente, 83% (17) e uma especificidade de 95% (1) para a gastrosquise. Usando a
ecografia transvaginal, o diagnostico pode ser feito mais precocemente, as 12 semanas de
gestacdo. (1) A parede abdominal anterior € melhor representada na sec¢do axial. A sua
avaliacdo é ocasionalmente complicada pela flexdo fetal dos membros. O interior da parede
abdominal anterior ¢ dificil de observar porque a densidade é a mesma das restantes visceras
abdominais, excetuando quando o feto tem ascite, 0 que ndo é frequente. (1) O diagnostico
diferencial pré-natal, baseado na ecografia, deve incluir: onfalocele, extrofia da bexiga, lesdo
quistica do corddo e quistos do Uraco. (14)

Os achados ecograficos sugestivos de gastrosquise incluem a herniacdo intestinal em
relacdo com a parede abdominal anterior, 0 espessamento da parede e as ansas intestinais
suspensas livremente no liquido amnidtico. O intestino pode ser identificado pelas suas
caracteristicas peculiares: como ndo esta coberto por nenhuma membrana visivel
ecograficamente, aparece como uma massa de bordos irregulares. Geralmente os 0rgaos
herniados sdo o intestino delgado e o célon, mas pode ocasionalmente existir herniacdo do
estdbmago, figado, vesicula biliar, baco, Utero, ovario, testiculos ectépicos e bexiga,
principalmente se o defeito for de grandes dimensdes. Por vezes, podem ser descritos sinais
de obstrucdo intestinal: ansas dilatadas (intra ou extraperitoneais) com didmetro superior a 17
mm e peristalse aumentada. (1) Um diametro de ansa intestinal maior que 17 mm sugere uma
distenséo significativa e um diametro superior a 11 mm esta geralmente associado a elevado

risco de complica¢fes pos-natais. (1)
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A presenca de oligohidramnios pode ser detetada em cerca de 25% dos casos,
enquanto que o polihidramnios ocorre em 3,6%. O oligohidramnios correlaciona-se,
provavelmente, com o sofrimento fetal e pode também estar associado a uma elevada taxa de
complicagdes a nivel intestinal. Por outro lado, o polihidramnios deve sugerir a possibilidade
de obstrugéo ou atresia intestinal. (4)

As dimensdes do defeito parietal variam geralmente entre 2 a 4 centimetros e o cordao
umbilical ndo apresenta alteragdes. A perfuracdo intestinal pode causar calcificacdo e
formacdo de um pseudoquisto intramesentérico extra-abdominal. (1)

Se existirem anomalias associadas, podem ser detetadas através da ecografia pré-natal,
especialmente no 3° trimestre, podendo-se observar aumento do didmetro do intestino e
espessamento sugestivos de obstrucao vascular. O Doppler a cores também tem sido utilizado
para avaliar a circulacdo mesentérica. (18) A ecografia 3D, complementar a ecografia 2D,
pode ajudar a identificar malformacdes subtis e a planear a terapéutica pos-natal. (19) Além
disso, as anomalias estruturais associadas podem ser detetadas através da ecografia detalhada,
estando presentes em até 36% dos casos de gastrosquise. (4)

Se a gastrosquise for suspeitada, é altamente recomendada a realizacdo de exames
seriados, com vista a detetar alteracfes no tamanho e espessura do intestino, bem como no
diametro do defeito da parede abdominal. (2) Um espessamento e dilatacdo significativos do
intestino, especialmente associados a uma diminui¢do no diametro do defeito parietal, podem
ser motivos para realizar o parto precocemente, a fim de evitar a isquemia intestinal. (2)

E importante realgar que a ecografia ¢ um exame dindmico e, por isso, dependente do
médico que a realiza. Para tentar minimizar este problema, e como complemento ao
diagnostico imagioldgico, sdo utilizados outros exames, como o doseamento da alfa-
fetoproteina e/ou da acetilcolinesterase. A elevacdo sérica da alfa-fetoproteina no 2° trimestre
de gravidez serve de rastreio para malformacGes como a gastrosquise. Trata-se de uma
proteina produzida pelos tecidos fetais e secretada tanto no soro fetal como no materno. A
concentracdo maxima € atingida a 142 semana de gravidez. O seu principal papel consiste no
transporte de hormonas e outras substancias necessarias para 0 normal desenvolvimento fetal,
sendo também encontrada no liquido amnidtico, urina e liquido cefalorraquidiano. No caso da
gastrosquise, como as visceras flutuam livremente no liquido amnidtico, o nivel de alfa-
fetoproteina estd aumentado, tanto no sangue materno, como no liquido amnidtico. A
gastrosquise pode, assim, ser suspeitada em resultado de um valor elevado de alfa-

fetoproteina, estando presente em 77-100% dos casos. (1) Num estudo que incluiu 23 fetos
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com gastrosquise, foi detetada, no segundo trimestre de gestacdo, uma elevacdo da alfa-
fetoproteina 9,42 vezes o valor normal. (20) A acetilcolinesterase estava elevada em 80% dos
casos. (21) A amniocentese permite detetar elevacBes nas concentracdes de alfa-fetoproteina e
acetilcolinesterase no liquido amnidtico que, na auséncia de mielomeningocelo, tém
apresentado correlagdo com a presenca de gastrosquise (11).

O diagndstico pré-natal assume desta forma, um papel importantissimo, por duas
razdes principais: permite o planeamento do parto hum centro com cuidados neonatais e com
cirurgia pediatrica, e possibilita aos pais a preparacdo para intervencdes posteriores ao
nascimento. (4) De facto, uma andlise prognostica recente concluiu que o parto realizado num
centro perinatal, com acesso imediato a unidade de cuidados intensivos neonatais nivel 3 e
cirurgia pediatrica, se associou a uma reducdo global no risco ajustado de morbilidade,

guando comparado com o parto num hospital comunitario. (13, 22)

As decisdes peri-parto tém sido alvo de debate, ndo havendo atualmente consenso em
relacdo & melhor forma de o realizar, se por cesariana ou parto vaginal. E, por isso, de elevada
importancia que a familia seja acompanhada por uma equipa multidisciplinar, incluindo a
obstetricia, neonatologia e cirurgia pediatrica, por forma a adaptar o método de atuacéo ao
caso em concreto. (2)

Argumentos a favor da cesariana por rotina defendem que, ao ser realizada, ird ocorrer
uma menor reacao fibrinosa exsudativa na face serosa do intestino e, consequentemente, um
melhor estado p6s-parto do mesmo (11), além de que o parto vaginal pode lesionar o intestino
exposto. No entanto, os estudos realizados ndo mostraram diferengas significativas entre os
dois métodos (11, 23, 24), pelo que a decisdo deve ficar ao cuidado do médico obstetra
assistente e da mée. E, contudo, consensual, que a cesariana eletiva é preferivel a cesariana de
emergéncia, uma vez que implica um menor risco de complica¢fes para a mae e para 0 RN.
(12)

No que diz respeito a0 momento do parto, as evidéncias permanecem igualmente
dubias. Tem sido colocada a hipdtese de que a idade gestacional e a dilatacdo intestinal intra-
abdominal (DIIA) possam ter um papel significativo na fisiopatologia da lesdo intestinal pos-
natal. Alguns estudos fazem a associacdo entre a elevada DIIA e a gastrosquise complicada
por atresia ou necrose intestinal, pelo que se conclui que apresenta efeitos deletérios. (25)
Certos centros advogam um parto mais precoce numa tentativa de reduzir a inflamacéo e

lesbes no intestino, derivadas da exposi¢do prolongada ao liquido amnidtico ou ao
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compromisso vascular das ansas intestinais herniadas devido a constricdo exercida pelo
estreito orificio na parede abdominal anterior. (3)

As alteracBes inflamatorias tendem a ocorrer no fim da gestacdo e podem ser
atribuidas a mudancas do pH ou elevagéo dos niveis de meconio, urina ou ambos, no liquido
amniotico. (5) Evidéncias suportam o papel das citocinas e mediadores pré-inflamatorios
(incluindo a interleucina-6 e interleucina-8) do liquido amnidtico na lesdo do plexo nervoso
mioentérico e células intersticiais de Cajal (células pacemaker do intestino) na gastrosquise.
(13, 26, 27) No entanto, outros autores sugerem que os efeitos positivos da maturacéo fetal do
intestino, nos estadios finais da gravidez, ttm maior influéncia na motilidade e progndstico
neonatal, comparados com os efeitos negativos da exposi¢do prolongada ao liquido
amnidtico. (25)

Como o edema e a inflamacdo aumentam durante a gravidez, o parto pré-termo ou a
troca de liquido amnidtico durante o 3° trimestre de gestacdo, sdo considerados, por alguns
autores, como possiveis solucdes para mitigar esses efeitos. (1, 5) Num grande nimero de
casos, 0 nascimento pode ser induzido com sucesso as 36-37 semanas de gestacdo,
provavelmente devido a natural tendéncia inerente para o nascimento prematuro. (28) De
facto, mesmo sem intervencdo, o parto pré-termo é comum, e cerca de 38% dos partos
vaginais planeados acabam por ser realizados por cesariana de emergéncia, devido a suspeita
de hipoxia intrauterina. (12, 14) Alguns autores apoiam o parto pré-termo baseando-se na
aparéncia do intestino distendido e espessura do mesmo, determinada pela ecografia pré-natal.
A presenca de distensdo intestinal correlaciona-se com um mau progndstico, incluindo
sofrimento e até a propria morte fetal. (29) Por outro lado, argumentos contra o parto precoce
chamam a atencdo para o risco acrescido de complicacGes relacionadas com a prematuridade,
especialmente a sindrome de dificuldade respiratéria e a taquipneia transitoria do recém-
nascido. (3, 12) Foi também descrito que o baixo peso a nascenca influencia negativamente o
prognostico: RN com peso inferior a 2 Kg necessitaram de mais dias de ventilador e nutri¢do
parenteral quando comparados com aqueles bebés cujo peso foi superior a 2 Kg. (30) No
entanto, num outro estudo, concluiu-se que o parto pré-termo (< 37 semanas de gestacédo)
correlacionou-se com um maior risco de morbilidade, que néo se verificou com RN pequenos
para a idade gestacional (< percentil 10 de peso para a idade gestacional). (23)

De facto, cada vez mais se constata que a disfuncéo intestinal na gastrosquise tem uma
etiologia multifatorial, e ndo simplesmente relacionada com a duracdo da exposi¢do do

intestino ao liquido amniotico ou manifesta evidéncia de inflamagdo do intestino.
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Gastrosquise e onfalocele

O diagnostico diferencial mais comum da gastrosquise € a rotura do onfalocele. Este

ultimo deve ser excluido, aquando do nascimento, atraves do exame das visceras, localiza¢do

para-umbilical do defeito, insercdo normal do corddo umbilical e outras anomalias associadas.

Outros diagndsticos diferenciais possiveis sdo: herniacdo fisiologica do intestino, hérnia

umbilical, extrofia da bexiga e extrofia da cloaca. (1)

A gastrosquise e a onfalocele s&o os dois defeitos congénitos mais comuns da parede

abdominal anterior. Atualmente, sdo ambos frequentemente diagnosticados através das

analises de rotina maternas e da ecografia pré-natal, sendo a localizacdo do defeito e a

presenca/auséncia de uma membrana amniética a rodear a viscera herniada a chave para a sua

diferenciacdo (13, 31). As principais diferencas estdo apresentadas na seguinte tabela (Tabela

1):

Tabela 1 - Principais diferencas entre Gastrosquise e Onfalocele (adaptado) (14, 31)

Caracteristica Gastrosquise Onfalocele
Localizacéo do| A direita do corddo | Anel umbilical
defeito umbilical intacto

Tamanho do defeito

Pequeno: 2 —4 cm

Grande: 2 -10 cm

Viscera herniada

Intestino, podendo também

Intestino +/- figado

incluir bexiga, anexos e

outros.
Saco peritoneal Ausente Presente
Rotacdo intestinal Ma rotacéo Ma rotacéo
Motilidade Gl Ileos adindmico Normal

Anomalias associadas

Incomum (< 10%): atresia

Comum (50%)

intestinal
Sindromes associados | Nenhum Beckwith-Wiedemann; Trissomia
13-15, 16-18, 21; Pentalogia de
Cantrell
Intervencdo cirdrgica | Urgente N&o urgente

Fatores progndsticos

Condicéo do intestino

Anomalias associadas

Idade Materna Jovens Média
Parto Vaginal Vaginal/Cesariana
Sobrevida 90% 30 — 70%, dependendo das

anomalias associadas

Legenda GI: Gastro-intestinal
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Em termos progndsticos, a caracteristica mais importante ndo advém do defeito em si,
mas da taxa diferencial de anomalias associadas. O risco de uma anomalia estrutural ou
cromossomica num RN com onfalocele excede os 50%, nos com gastrosquise raramente
existem anomalias associadas, exceto uma incidéncia aumentada de atresia intestinal. Dessa
forma, o prognostico a longo prazo para RN com onfalocele é frequentemente determinado
pelas anomalias associadas, enquanto o0 RN com gastrosquise tende a atingir um crescimento

e desenvolvimento normal durante a infancia. (13)
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Tratamento e Abordagem Inicial

A abordagem inicial ao recem-nascido, antes da correcdo cirargica propriamente dita,
é absolutamente fundamental para garantir um bom prognostico.

O tamanho do defeito da parede abdominal, bem como a extensdo do contetdo
herniado, através desse defeito, para o saco amniotico, afetam significativamente o
prognostico no pos-parto. (4) Nicholas et al. descreveram a restricdo do crescimento
intrauterino (RCIU) e exteriorizacdo do figado como fatores preditivos de mau progndstico.
(32)

Ap0s o parto, ha perda significativa de dgua por evaporacdo e de calor dada a maior
area de superficie de contacto com o exterior devido a exteriorizacdo do intestino. Por esse
motivo, o objetivo inicial deve ser obter um acesso intravenoso apropriado para administracéo
de fluidos e garantir um mecanismo que mantenha a normal termogénese. (2, 13) O intestino
exposto e a drenagem por sonda nasogastrica podem resultar numa perda de fluidos e
proteinas até 30 mL/Kg/dia. (14) Dai que os RN com gastrosquise apresentam hipovolémia e
é necessaria ressuscitacdo imediata com fluidos por via intravenosa (120 mL/Kg/dia) para
compensar as perdas hidroeletroliticas e proteicas. Para manter a pressdo oncética plasmatica,
pelo menos 25% do fluido administrado deve ser dado na forma de coloide. (14) A
fluidoterapia deve ser guiada e vigiada com base no estado hemodinamico, débito urinario,
perfusdo tecidual e a acidose metabdlica corrigida, se presente. O pulso, a pressdo arterial e a
glicemia sdo também avaliados, e a vitamina K administrada. O acesso intravenoso pode,
inicialmente, ser obtido a nivel periférico, porém, os RN com gastrosquise necessitam
geralmente de um acesso venoso central. (2) Assim que este é instituido, é desejavel iniciar
antibioterapia empirica de amplo espetro, como uma penicilina (por exemplo, ampicilina 100
mg/Kg/dia) ou um aminoglicosideo (por exemplo, gentamicina 7,5 mg/Kg/dia) desde o pré-
operatorio até ao término da alimentacdo parenteral, para evitar o risco de infe¢do e sépsis.
(12, 14) Deve ser feita intubacdo e ventilacdo, se necessario. A descompressdo gastrica
através da colocacdo de uma sonda nasogastrica é importante para prevenir a distensdo
intestinal e aspiragdo para a arvore respiratoria. A colocagdo de um cateter vesical é
recomendada, para descomprimir a bexiga e monitorizar o débito urinario. (12, 14) O
intestino herniado é entdo envolvido numa gaze aquecida e embebida em solugdo salina
(usualmente 9 mg/mL), e colocado numa posi¢cdo central da parede abdominal, com o RN
posicionado em decubito lateral direito, para evitar a torcdo do mesentério ou congestao
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venosa. Seguidamente, deve ser envolvido com um involucro plastico, que vai desde a axila
até aos pés, a fim de reduzir as perdas por evaporacao e instabilidade térmica. Seguidamente,
é essencial realizar um exame fisico minucioso do RN, para excluir a coexisténcia de outras

anomalias, em particular a atresia, necrose ou perfuracao intestinal. (13)

Técnicas de encerramento

Concluida a abordagem inicial, o passo seguinte no tratamento da gastrosquise
engloba, genericamente, duas modalidades: reducdo e encerramento primario, ou reducéao
estadiada com aplicacao de silo e encerramento tardio/secundério. (11) O objetivo primordial
do tratamento é retornar a(s) viscera(s) herniada(s) para a cavidade abdominal, tentando
minimizar o risco de lesdo(s) desta(s), devido a trauma direto ou por aumento da pressao
intra-abdominal. (13)

Em 2004 foi descrita uma técnica sem sutura para o encerramento da gastrosquise: o
encerramento plastico, tendo a sua seguranca sido confirmada por diversos centros. (33) Mais
recentemente, tem-se aplicado o tratamento diferido com pressdo negativa (vacuo) a casos de
gastrosquise, revelando-se uma técnica com potencial promissor.

Atualmente, ndo existem critérios de selecdo claros que permitam optar por uma ou
outra técnica, ja que a superioridade de cada uma delas tem sido alvo de debate. (33) A
sobrevivéncia global ronda os 90-95%, ndo tendo sido demonstrada qualquer diferenca
usando uma ou outra modalidade de tratamento cirargico. Pelo contrério, esta taxa é
maioritariamente influenciada pelas anomalias associadas, atresia intestinal, isquemia ou
sindrome do intestino curto. Alguns estudos referem que a medicdo da pressdo intra-
abdominal, quer vesical ou gastrica, podem auxiliar a tomada de decisdo, sendo a favor do

encerramento primario uma pressdo intra-abdominal menor ou igual a 20 mmHg. (11)

Encerramento primario

Historicamente, 0 encerramento primario urgente da gastrosquise foi eleito como
procedimento padrdo e de eleigdo para a maioria dos casos. Esta posi¢do foi suportada por
multiplos estudos retrospetivos, que compararam o progndéstico utilizando o encerramento
primario e o encerramento estadiado. (13) No entanto, apos analise mais detalhada, foram

detetados diversos viés de selecdo, uma vez que apenas RN instaveis, com elevado grau de
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lesdo intestinal ou cujo defeito tinha grandes dimensbes, eram selecionados para
encerramento estadiado. (13)

Segundo Prem Puri, no seu tratado de cirurgia pediatrica (2), o procedimento cirdrgico
deve envolver os seguintes passos, apés a aplicacdo das medidas de ressuscitacdo/abordagem
inicial:

e Anestesia geral, incluindo relaxamento muscular, para apropriada abordagem
intraoperatoria. O intestino e parede abdominal anterior devem ser preparados com,
por exemplo, uma mistura aquecida de solucdo salina e iodopovidona (diluidas numa
proporcdo 50/50). O corddo umbilical deve ser clampado e atado 2-3 cm acima da

parede abdominal, pelo que o excesso deve ser removido (Fig. 1).

2w
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Figura 1 Laqueacdo do corddo umbilical e preparacéo para a cirurgia. (2)

e Como o defeito da parede abdominal na gastrosquise é relativamente pequeno (2-4
cm), pode ser dificil reduzir as visceras herniadas através dele, de volta a cavidade
abdominal. Nestes casos, pode ser necessario alargar o orificio da parede abdominal
(Fig. 2). O ideal sera fazé-lo superiormente, realizando uma incisdo na aponevrose ao
longo da linha média com um dedo indicador por baixo da aponevrose, para evitar
lesdo iatrogénica do intestino. O alargamento superior é preferido e mais seguro, em
relacdo ao alargamento em direcdo caudal, uma vez que a bexiga esta demasiado

proxima do bordo inferior do defeito da parede abdominal.
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Figura 2 - Alargamento superior do defeito parietal. (2)

Apos alargar o defeito da parede abdominal, o intestino pode ser reduzido de volta a
cavidade peritoneal (Fig. 3). O grau de espessura e quantidade de fibrina na superficie
do intestino (“peeling”) determinam o qudo maleavel este sera e, consequentemente, a
facilidade em o reduzir. Se a avaliacgdo inicial sugerir inviabilidade do encerramento
primario, duas técnicas foram descritas para aumentar a probabilidade de o conseguir.
A primeira abordagem ¢ feita na tentativa de esvaziar o contetdo intestinal, quer por
via retrograda para o estbmago (e posterior aspiracdo por sonda nasogastrica) ou por
via anterdgrada para o colon e reto. A segunda técnica consiste em alongar
manualmente a parede abdominal anterior para aumentar o tamanho da cavidade
peritoneal, usualmente conhecido como “stretching” da parede abdominal. Neste
ponto, é necessario ter em atencdo que um alongamento suave pode ser
potencialmente vantajoso, sendo de evitar o oposto, isto €, um alongamento vigoroso
da parede, pois pode resultar em hemorragia e edema dos musculos retos abdominais.
Segundo alguns autores, porém, estas manobras ndo sdo seguras, uma vez que 0S

riscos podem ultrapassar os beneficios. (14)
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Figura 3 - Reducdo do intestino para a cavidade peritoneal. (2)

Se for possivel reduzir todo o conteddo intestinal herniado para a cavidade
abdominal, o encerramento primario deve ser realizado. E importante identificar boas
margens de aponevrose para o encerramento. A escolha do material e tipo de sutura
devem ser conforme as preferéncias do cirurgido pediatrico. E preferivel colocar
todas as suturas antes de as atar. Um ponto importante no caso da gastrosquise € que a
colocacdo das suturas deve ser feita ao nivel do umbigo. Existe uma elevada
incidéncia de persisténcia de defeito umbilical ap6s o encerramento da gastrosquise.
Para evitar isio, a aponevrose lateral ao anel umbilical deve ser claramente
identificada e usada para colocar a sutura. Se as suturas sdo colocadas medialmente
ao anel umbilical, entdo é altamente provavel que persista um defeito umbilical, com
necessidade de reparagdo subsequente. Quando se estd a apertar as suturas em
sequéncia, a colocacdo de um afastador fino na cavidade peritoneal, por baixo da
aponevrose, € vantajoso para evitar aprisionar o intestino enquanto € feito o né da
sutura (Figura 4). Antes de ser feita a sutura cutanea, qualquer pele isquemica ou
comprometida deve ser removida. O grau de tenséo sobre as suturas pode ditar o tipo
de encerramento. Alguns cirurgides preferem uma sutura da pele em “bolsa” a volta

do umbigo, para criar uma cicatriz circular e cosmeticamente mais aceitavel. (13)
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Figura 4 - A colocacdo de um afastador fino na cavidade peritoneal, por baixo da
aponevrose, ¢ vantajoso para evitar aprisionar o intestino enquanto é feito o n6 da
sutura. (2)

e Devem ser evitadas as tentativas de desbridamento da membrana fibrotica
(“peeling™), que pode eventualmente envolver o intestino, pois apenas servem para
prolongar o procedimento e aumentar o risco de les@es iatrogénicas. (14)

e Uma percentagem significativa dos RN com gastrosquise pode ser submetido a uma
reducdo do conteldo intestinal herniado para a cavidade peritoneal e encerramento

primério da parede abdominal. A percentagem reportada varia de 60 a 100%. (14)

Tém sido descritos varios métodos para agqueles casos em que ndo é possivel realizar
encerramento da aponevrose abdominal. Técnicas mais antigas consistiam em encerramento
apenas da pele, sem sutura da aponevrose, levando a formacdo de uma eventracdo ou a
realizacdo de duas incisdes laterais na aponevrose, de modo a ser possivel o encerramento da
mesma ao nivel da linha média. Entretanto, surgiram opc¢des prostéticas, que incluem a
colocacdo de uma malha ndo absorvivel ou de material bioldgico por baixo da parede
abdominal para prevenir evisceracdo. A prétese é posteriormente removida e a parede
abdominal anterior encerrada. Assim que haja um encerramento completo da aponevrose,
podem ser mobilizados retalhos de pele para cobrir o encerramento da parede abdominal. (31)

Tradicionalmente, muitos dos cirurgides pediatricos tém excisado o umbigo durante a
reparacdo da gastrosquise. No entanto, em alguns casos tém-se constatado que é possivel

preservar 0 umbigo com 6timos resultados cosmeéticos.
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Complicagdes do encerramento primario incluem o desenvolvimento da sindrome
compartimental abdominal, necessidade de reintervencdo e possivel perda de intestino. (34)
No caso da colocacdo de protese, é necessaria posterior intervencdo cirdrgica para que esta
seja removida.

A pressdo intra-abdominal, medida através da pressdo intravesical ou intragastrica, deve
ser um indicador a ter em conta para decidir qual a melhor estratégia de tratamento, bem
como para suspeitar de sindrome compartimental abdominal. Pressdes superiores a 10-15
mmHg estdo associadas a diminuicédo da perfusdo renal, enquanto a perfusdo intestinal parece
resistir até pressées na ordem dos 25-30 mmHg (35), sendo que valores superiores podem
originar enterocolite necrotizante. E necessario ter ainda em conta que um aumento da pressio
intra-abdominal pode levar a um deslocamento ascendente do diafragma, diminuindo a
complacéncia torécica e resultar em insuficiéncia respiratoria. (14) Foi igualmente constatado
gue um aumento na pressao venosa central superior a 4 mmHg se relaciona com a necessidade
de colocacdo de um silo ou encerramento com prétese durante a reparacdo primaria. (36)
Apbs a reducdo, deve-se monitorizar o debito urinario e avaliar perfusdo dos membros
inferiores com um baixo limiar para reintervir e pesquisar sinais da sindrome compartimental
abdominal — como diurese inferior a 0,8 ml/Kg/hora; saturacfes de oxigénio mais baixas nos

membros inferiores que nos superiores. (13)

Reducdo estadiada com colocacdo de silo e encerramento tardio

Se for determinado que o encerramento primario nao € possivel, geralmente devido a
compromisso ventilatério, sindrome compartimental abdominal, e isquemia intestinal com
necrose macica, pode ser criado um “silo” na parede abdominal. (34) Esta técnica,
inicialmente descrita por Schuster e seus colegas, sofreu diversas modificacdes desde a sua
descricdo inicial, em 1967. No entanto, o conceito permanece inalterado nos seus principios: €
criado um silo, a partir de material de Dacron rectangular reforcado com bandas de
SILASTIC ®, no qual se introduz o contetdo herniado, que é entdo suturado
circunferencialmente a aponevrose abdominal, permitindo uma reducdo estadiada para o
interior da cavidade abdominal (Fig.5) (2, 14). Esta abordagem leva a um
estiramento/alongamento progressivo da cavidade abdominal com simultanea reducdo do

edema e rigidez do intestino.
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Figura 5 - Colocagdo das bandas reforcadas de SILASTIC®, que sdo suturadas
horizontalmente aos bordos da aponevrose (sutura descontinua com seda 3/0). (2)

Depois de as bandas estarem ligadas a aponevrose, em ambos os lados do defeito, elas
sdo entdo suturadas a volta do conteudo herniado com uma sutura continua (Fig.6). Tenta-se
reduzir o maximo de intestino que € tolerado pelo RN, com base na analise da pressao intra-
abdominal, como anteriormente foi referido, sendo colocada uma sutura continua
transversalmente no topo do silo. Em dias sucessivos, 0 saco é comprimido tanto quanto
possivel para reduzir o contetdo herniado, com igual avanco da sutura continua no silo para
manter a reducdo, evitando que o contetdo herniado reflua novamente. Quando o intestino é
totalmente reduzido para a cavidade peritoneal, as margens da aponevrose sao aproximadas o
suficiente para permitir a remocéo do silo e realizar o encerramento primario da aponevrose e

pele no bloco operatorio.

Figura 6 Apoés estarem ligadas a aponevrose em ambos os lados do defeito parietal, as
bandas sdo entdo suturadas a volta do conteddo herniado com uma sutura continua. (2)
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Entretanto, em 1995, foram introduzidos no mercado silos pré-fabricados com uma
mola circular (Fig.7 e 8), que podem ser colocados diretamente na unidade de cuidados
intensivos neonatais (UCIN), a cabeceira do RN, sem necessidade de sutura a aponevrose ou
anestesia geral, apenas ligeira sedacdo (Fig. 9). (13, 14) Estes tém sido associados a melhores
taxas de sucesso no encerramento da aponevrose, menos dias de ventilador, mais répido
retorno da funcgéo intestinal e menos complicagdes, comparado com o encerramento inicial
precoce. (37) Como foi referido, o silo pré-formado também pode ser colocado a cabeceira
do RN para reduzir o intestino e fazer encerramento imediato da parede abdominal, partindo
do pressuposto que os beneficios sdo inversamente proporcionais ao tempo de exposi¢do das
ansas intestinais ao ar ambiente. (13) No entanto, num estudo retrospetivo que comparou a
colocacdo de um silo pré-formado com mola e o encerramento primario, foram relatados
diversos problemas: necessidade de re-intervencdo devido a méa colocacdo do silo,
necessidade de alargamento do defeito para a colocacdo do silo ou de necessidade de
colocacdo de uma proétese aquando do encerramento definitivo. Devido a essas complicacdes,
observou-se que 0os RN necessitaram de mais dias de ventilacdo assistida e fluidoterapia. (38)
Assim, o seu principal beneficio reside no facto de evitar a intervencdo cirurgica urgente e

exposicao excessiva das ansas intestinais ao ar ambiente. (39)

Figura 7 - Silo pré-formado com mola. (2)
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Figura 9 - O conteudo herniado é progressivamente reduzido, utilizando ligeira presséo
no 4pex do silo. A reducdo gradual pode ser realizada na UCIN, apenas com sedacéo
ligeira. (14)

Em qualquer dos casos, o intestino é progressivamente reduzido para a cavidade
abdominal uma ou duas vezes por dia, até o contetido herniado retornar totalmente a cavidade
abdominal, e se proceder ao encerramento definitivo da parede. (13) Este processo ndo deve
durar mais do que 5 a 7 dias, no entanto, dependendo da condicéo do intestino e do RN, pode
estender-se até aos 14 dias.

Os defensores do encerramento tardio argumentam que, ao se evitar elevadas pressdes
intra-abdominais, se reduz o risco de lesdes isquémicas viscerais, permitindo uma extubacdo
precoce (menos dias de ventilador). (40, 41) Além disso, o uso do silo por rotina foi
considerado seguro e eficaz, sem aumento na morbilidade ou mortalidade, quando comparado
com as técnicas de encerramento primario. (39, 42, 43)
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E necessario ter em conta que os RN nos quais é utilizado o silo tradicional recorre-se,
no minimo, a duas intervengdes cirdrgicas. Partindo desse pressuposto, um estudo coloca a
hipdtese de que estes RN acabam por acumular um maior stress pos-operatorio, prejudicial
em termos da sobrevida e progndstico a longo prazo. (33)

Um estudo recente da “Canadian Pediatric Surgeons Network” (CAPSNet) concluiu
que os RN em que é possivel imediata reducdo e encerramento primarios apresentam um
menor periodo de alimentacao parenteral total (APT) e menor tempo de internamento (TI) que
aqueles que necessitaram de uma reducdo estadiada e encerramento posterior (42 vs 57 dias; p
=.048). (44) Assim, o encerramento primario deve ser usado quando possivel. Os RN sdo
normalmente submetidos a apenas uma intervencdo cirdrgica, exceto quando é necessario
colocar uma protese.

Um outro estudo da CAPSNet mostrou também uma diminuicdo na ocorréncia de
sépsis em RN que receberam nutri¢do enteral em 10 dias apos cirurgia (8,2%) comparado com
RN que s6 receberam nutricdo enteral ap6s o 10° dia de pds-operatorio (17,7%). (45) Pensou-
se que este aumento na taxa de infecdo fosse causado pelo maior numero de infecdes
associadas ao cateter venoso central. Por outro lado, um outro estudo retrospetivo nédo
encontrou diferencas na incidéncia de infe¢fes, mas sim, uma menor tendéncia para a
ocorréncia destas com o uso de silo. (39) Adicionalmente, foi concluido, por um terceiro
estudo prospetivo randomizado, que os doentes tratados com silo tiveram 3,17 dias de
ventilador versus 5,29 dias de ventilador nos doentes tratados com encerramento primario,
embora sem significancia estatistica (p=0,07). Este estudo também ndo encontrou diferencgas
no Tl ou APT. (43)

Como é possivel constatar, ndo existem ainda consensos entre os diferentes estudos
realizados. No entanto, coloca-se a hipdtese de haver uma vantagem fisioldgica no
encerramento primario, quer por encerramento da aponevrose ou técnica sem sutura (ver
adiante), evidenciado pela diminui¢do do tempo cumulativo em balango positivo de fluidos e
pelo encurtamento da duracdo de acidose metabdlica. (33) Além disso, estudos prévios que
compararam 0 encerramento primario com o encerramento tardio ap6s colocacdo de silo,
sugeriram que os RN no altimo grupo necessitaram de mais dias de ventilagdo mecanica,
nutricdo parenteral e internamento hospitalar (bem como todos os custos associados). (33, 46)
Coloca-se a hipotese de isto se dever a taxas mais elevadas de infecGes, uma vez que a
colocacdo do silo na UCIN é feita num ambiente menos estéril que o bloco operatdrio, onde é

realizado o encerramento primario. (47)
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O momento e local da intervencdo cirdrgica sdo alvo de debate. Alguns autores
defendem reparagdo imediata na sala de parto, enquanto outros defendem a redugéo e
encerramento na UCIN ou encerramento cirargico no bloco operatério. Em qualquer dos
casos, a inspecdo do intestino deve ser sempre realizada para despiste de obstrucgéo,

perfuragéo ou atresia. (13)

Encerramento plastico

Sandler et al, introduziram uma nova técnica em 2004, o encerramento plastico, que
foi descrito como uma alternativa ao encerramento da gastrosquise com sutura. (48) Neste
método, apés a reducdo do intestino para a cavidade abdominal (reparacdo priméaria ou
reparacao tardia apds colocacdo de silo), o corddo umbilical, se ndo estiver demasiado
macerado ou seco, é adaptado para preencher o defeito da gastrosquise. Na sua auséncia, pode
ser utilizado um penso de hidrogel ou um penso oclusivo de plastico, que é substituido a cada
3 dias, apbs inspecdo da ferida — Figura 10. (13, 46, 48) O crescimento de tecido de
granulacdo e epitelizacdo ocorre com o tempo, levando a que o defeito encerre
espontaneamente por contracdo circunferencial e a pele por segunda intencédo, evitando-se,
assim, a intervencdo cirargica. (13, 46) Esta técnica permite que 0 RN permaneca com um
umbigo centralizado, sem nenhuma cicatriz linear. Porém, este tipo de encerramento s é

possivel em casos de defeitos pequenos e sem tenséo elevada na parede.

Figura 10 - Encerramento plastico da gastrosquise. Quando o intestino é reduzido, o
defeito é coberto com o corddo umbilical ou outro material oclusivo. (49)
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Figura 11 - Ap6s o encerramento plastico é frequente a persisténcia de hérnia umbilical.
(49)

Num estudo realizado incluindo 80 RN com gastrosquise, 32 dos 52 RN (62%)
submetidos a encerramento plastico desenvolveram hérnias ventrais. (46) Num outro estudo
retrospetivo, incluindo 33 RN com gastrosquise, dos quais 11 foram submetidos a
encerramento plastico, (11 a encerramento primario convencional e os restantes 11 a
encerramento estadiado) observou-se que 9 (81,8%) dos RN desenvolveram hérnias ventrais,
concluindo-se que o encerramento plastico apresentava elevada associacdo com o
desenvolvimento das hérnias umbilicais/ventrais, comparado com 0s outros dois grupos (p =
0,001) — Figura 11. A histéria natural dessas hérnias continua por esclarecer. (50)
Surpreendentemente, apenas 1 em 5 RN necessitaram de reparacdo da referida hérnia,
sugerindo que o defeito na aponevrose contrai e, com frequéncia, encerra espontaneamente,
de uma forma similar as hérnias umbilicais simples pediatricas. Mesmo quando é necessaria
herniorrafia ventral, esta pode ser realizada eletivamente, apds a alta hospitalar, reduzindo o
risco de morbilidade. (46)

A técnica de encerramento plastico foi também considerada uma técnica segura para o
tratamento da gastrosquise ndo complicada. Comparativamente com o encerramento classico,
observou-se uma diminuicdo no nimero de dias de ventilagdo mecénica (periodo de
entubacdo), talvez devido a menores pressdes intra-abdominais € menor impacto na excursdo
diafragmatica, resultando numa melhor mecanica ventilatoria. (46) Por outro lado, ndo foram
observadas alteracdes significativas no score de Apgar, tempo de APT, tempo para atingir
alimentacdo enteral total ou TI. (46, 49) Os fatores que contribuiram significativamente para
uma maior duracdo do internamento, & semelhanga das restantes técnicas, incluiram a
prematuridade, anomalias cardiacas, alimentacdo oral pobre e entubacéo prolongada.

Por outro lado, as criangas tratadas com silo e encerramento plastico demoraram

menos dias para atingir a alimentagdo entérica, comparado com os RN tratados com silo e
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encerramento com sutura. O inicio mais precoce da alimentacao enteral pode diminuir o risco
de doenca hepética colestatica, sobre-infecdo bacteriana e sépsis. (46)

O encerramento plastico pode ser realizado na UCIN em minutos, sem necessidade de
mobilizar a equipa de transporte, anestésica o operatoria. Por essa razdo, 0 encerramento
plastico ou a colocacdo de silo seguida de encerramento pléastico pode ser uma potencial
abordagem em paises em desenvolvimento, onde podem ndo estar disponiveis
neonatologistas, unidades de cuidados intensivos neonatais, cirurgides pediatricos,
anestesistas pediatricos e/ou ventiladores mecanicos. Dessa forma, conseguem-se diminuir as

elevadas taxas de mortalidade e morbilidade observadas nesses paises. (46)

Terapia com pressao negativa (vacuo)

O tratamento de defeitos congeénitos da parede abdominal de grandes dimensGes pode
ser um desafio para os cirurgides pediatricos. Por um lado, a reducdo num dnico tempo pode
levar a compromisso da funcéo respiratéria e hemodindmica. Por outro, mesmo com a
aplicacdo do silo, pode ser dificil reduzir o intestino para a cavidade abdominal. Uma das
alternativas propostas foi a terapia com pressao negativa (TPN), que pode facilitar e acelerar o
encerramento desses defeitos (51), uma vez que estimula a formacéo de tecido de granulacéo,
que proporciona um leito para a epitelizacdo da ferida. (52) A TPN é largamente utilizada no
tratamento de feridas complexas em adultos e criangas, mas a experiéncia em neonatologia é
limitada, particularmente no contexto da abordagem das feridas abdominais complexas. (52)
No entanto, com base nos estudos realizados, aparenta ser uma técnica segura e eficaz, num
espetro de defeitos com dimensdes 4,0 cm x 5,5 cm a 8,0 cm x 10,5 cm. (52) Embora a TPN
em adultos seja iniciada geralmente com pressdes na ordem dos 125 mmHg, e até aumentada
durante a terapéutica, é preferivel utilizar apenas 75 mmHg no caso dos RN, pois ndo existem
estudos precedentes que orientem exatamente sobre qual o valor a aplicar. Assim, é
recomendado iniciar com o valor mais baixo possivel, embora pressfes de maior grandeza
pudessem ser igualmente seguras e talvez mais eficazes. (53) Adicionalmente, é uma técnica
facilmente reversivel, ndo requer intubacdo/ventilagdo mecanica, apresenta poucas ou
nenhumas complicacdes e tem bons resultados cosméticos — figura 12. Nao foram descritas
diferencas no tempo de APT ou tempo para atingir alimentacdo enteral exclusiva

relativamente as restantes técnicas de encerramento. (54) Foi reportado num estudo a

32



possibilidade de os RN poderem ter alta hospitalar acompanhados de um dispositivo portétil

de TPN, o que permite um menor TI. (52)
e

Figura 12 - RN com gastrosquise que iniciou TPN a 75 mmHg (esquerda) e resultado
final, apds epitelizacdo do defeito parietal (direita). (53)

Abordagem na gastrosquise complexa

Estima-se que 10% dos RN com gastrosquise nascem com atresia intestinal associada,
mais comummente localizada ao nivel do jejuno ou ileo. Essas atresias podem ser tratadas
aquando do encerramento da parede abdominal, com ressecdo e anastomose primaria, se a
inflamacdo intestinal for minima. Se a condicdo do intestino torna a anastomose primaria
invidvel, o intestino pode ser reduzido com a atresia intacta, o que implica a formagéo de um
estoma. A reparacdo € entdo realizada 4 a 6 semanas apds 0 encerramento inicial da parede
abdominal. (13)

No caso das atresias proximais, a reparacdo primaria posterior é considerada uma
abordagem satisfastoria e segura. As atresias distais sdo mais frequentemente complicadas por
perfuracdo ou enfarte, e podem beneficiar de uma enterostomia precoce. (55) A gastrosquise
com atresia intestinal associada € mais frequentemente tratada com encerramento estadiado,
uma vez que o intestino se encontra dilatado e a sua reducédo é mais dificil (33).

A perfuracdo pode ser abordada através da maioria das técnicas que se usam para
tratar a atresia. Outras opcBes incluem a criacdo de um estoma, sendo 0 encerramento
priméario da aponevrose com encerramento da estomia realizados numa etapa posterior. Por
outro lado, se o encerramento primario nao for possivel, pode ser colocado um silo e feita a
exteriorizacdo da perfuracdo através de um orificio no silo. (31) Uma vez que o intestino
tenha sido reduzido, pode ser criado um estoma formal quando se proceder ao encerramento
da parede abdominal. (13)
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Pos-operatorio e prognostico

As complicacOes diretas da cirurgia de reparacdo e encerramento da gastrosquise
incluem a deiscéncia do silo, a sindrome compartimental abdominal (33), desenvolvimento de
hérnias ventrais e surgimento de infecdo local da ferida cirargica ou sépsis. (46) Outras
complicacdes pds-operatorias incluem pneumonia de aspiracdo, infecdo associada ao cateter
venoso central, sindrome do intestino curto, enterocolite necrotizante, e outras complicacdes
relacionadas com o aumento da pressdo abdominal (por exemplo refluxo gastroesofagico).
(14) N&o devem ser desprezados os potenciais efeitos negativos da APT ou entubacédo
prolongadas. O numero de dias de entubacéo (ventilagdo mecanica) varia consoante o estudo,
sendo a média cerca de 1 a 2 dias. (12) Deve-se atender ao seu valor prognéstico negativo,
quando prolongada, uma vez que aumenta o risco de estenose traqueal, pneumonia associada
ao ventilador, barotrauma e doenca pulmonar crénica no recém-nascido. (11, 46) Diversas
varidveis podem contribuir para este aumento do numero de dias de entubacéo,
nomeadamente a presenca de anomalias gastrontestinais, necessidade de nova intervencéao
cirtrgica, baixo score Apgar ao 1° minuto e o uso de silo. (11)

A etiologia da deiscéncia do silo ndo € clara, podendo dever-se as condi¢oes
nutricionais débeis e, consequentemente, uma qualidade sub6tima dos tecidos. Desta forma, é
recomendada a inspecdo frequente da sutura do silo, para detecdo precoce desta complicacao.
(33)

A sindrome compartimental abdominal representa uma condicdo potencialmente fatal,
pelo que deve ser diagnosticada prontamente e, caso necessario, realizada nova intervencao
cirurgica (fasciotomia). (33)

Todos os RN com gastrosquise terdo algum grau de ileus pos-operatério/dismotilidade
e défice de absorcao de nutrientes, pelo que a descompressdo gastrica e nutricdo parenteral
devem ser mantidas até ao retorno da funcdo intestinal. De facto, cerca de 10% dos doentes
com gastrosquise desenvolvem hipoperistalse intestinal persistente, levando a necessidade de
APT prolongada, composta por glucose, aminoacidos e lipidos. (12, 14) Se o ileus persistir
além das 3-4 semanas, recomenda-se a realizacdo de exames complementares adicionais, para
descartar eventual obstru¢do mecénica devido a atresia, estenose ou aderéncias. (14) Deve ser
tido em conta que a alimentacdo parenteral, administrada através de um cateter venoso
central, implica, por si s0, um risco aumentado de infegdes associadas ao cateter. Os RN que

nascem com significativa lesdo do intestino geralmente necessitam de nutricdo parenteral
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mais prolongada, com todos 0s riscos associados a esta situagdo: doenca hepatica colestatica e
sépsis relacionada com o cateter venoso central. Essas complicacdes elevam 20 vezes o risco
de mortalidade quando comparado com RN sem lesdo do intestino. (13) No entanto, novas
estratégias para lidar com a doenca hepatica associada a nutricdo parenteral e sindrome do
intestino curto tém sido utilizadas de forma a tentar reduzir a morbilidade e mortalidade
associadas. Essas estratégias incluem formulas ricas em lipidos Omega-3 e a “serial
transverse enteroplasty”. (56)

Ap0s restabelecimento da normal fungdo intestinal e introducdo da alimentacao
enteral, é frequente existir, inicialmente, algum grau de intolerancia alimentar, pelo que a
progressdo no tipo de dieta deve ser lenta e gradual. E também importante promover a
estimulacdo oral precoce, uma vez que o reflexo da succdo pode ser perdido enquanto se
aguarda pela normalizacdo da funcéo intestinal, contribuindo para o aumento do risco de o
RN desenvolver aversdo oral. (13) O tempo médio para atingir a alimentacdo enteral
exclusiva varia consoante o estudo, mas a média situa-se entre os 17 e o0s 42 dias, podendo
demorar mais nos casos em que ha complicacbes. (12) Esta deve dar preferéncia ao leite
materno ou leite humano de banco, sendo também aceitavel o uso de uma formula elementar.
Um estudo da CAPSnet, mostrou um decréscimo na ocorréncia de sépsis nos RN que
receberam nutricdo enteral dentro dos 10 dias de pés-operatorio (8,2%), comparado com 0s
RN que iniciaram nutricdo enteral apenas ap6s 10 dias de pos-operatorio (17,7%). (11)
Postulou-se que tal se deveu, provavelmente, as infecGes associadas ao cateter venoso central
(11). A nutricdo enteral total precoce provavelmente também melhora a capacidade das mées
em amamentar os seus RN, o que pode ser importante, pois muitos deles tém tendéncia a ter
dismotilidade intestinal. (12)

A enterocolite necrotizante (ECN) tem sido encontrada em cerca de 20% dos RN ap6s
a reparacdo da gastrosquise e € responsavel por significativa morbilidade. (57) A perda
significativa de intestino devido a ECN pode predispor 0s RN a sindrome do intestino curto e
suas complicacdes associadas (hepéticas e sépticas). (13) Uma vez que seja possivel a
alimentacéo enteral, ha evidéncias de que o leite materno exerce um papel protetor em relagédo
ao surgimento da ECN. (57)

Muitas das mortes pos-natais sdo atribuidas a prematuridade, sépsis grave e
complicacdes da sindrome do intestino curto (mais frequente na gastrosquise complicada por
atresia), como faléncia hepética secundéria a nutrigdo parenteral, que pode induzir colestase e
fibrose hepatica. (14)
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O tempo de internamento hospitalar varia geralmente entre 24 e 67 dias, sendo
naturalmente mais longo no caso de existirem complicagdes extra-abdominais ou dilatacéo
intestinal consideravel. (12) Alguns estudos que tentaram estratificar os RN com gastrosquise
de acordo com o risco, concluiram que os que apresentam risco elevado (devido a dano/leséo
intestinal ou anomalias complexas, como atresia, volvo, necrose ou perfuragdo) predizem um
T1 mais prolongado e maior taxa de morbilidade e mortalidade. (58, 59) De facto, estes RN
com gastrosquise complicada por atresia intestinal, enterocolite necrotizante, doenca cardiaca
ou hipoplasia pulmonar/displasia broncopulmonar tém um risco de morte aumentado de 2 a
14 vezes comparativamente aqueles com defeito isolado. (60)

O prognédstico para os RN com gastrosquise é primariamente determinado pela
extensdo da lesdo intestinal que ocorre durante a vida fetal. A etiologia desta lesdo resulta da
combinacdo da exposicdo do intestino ao liquido amniotico e a constricdo deste ao nivel do
defeito da parede abdominal, sendo que a maior parte do dano parece ocorrer durante o fim da
gravidez. (13, 61, 62) O dano intestinal resulta em comprometimento da funcédo intestinal e
funcdo absortiva da mucosa que, por sua vez, leva a necessidade prolongada de nutricdo
parentérica ou, em alguns casos, a faléncia intestinal severa e irreversivel. (13, 63). Desta
forma, torna-se claro que o diagnostico pré-natal constitui uma potencial ferramenta para
otimizar o modo, local e idade gestacional adequados para a realizagcdo do parto, de modo a
minimizar estas complicacdes. (13)

O prognostico a longo prazo para os RN com gastrosquise é, em geral, excelente, com
taxas de sucesso e sobrevivéncia que rondam os 90%. Embora historicamente a presenca da
atresia intestinal fosse o mais importante fator de mau prognostico, muitos dos RN com
atresia, se nao apresentarem danos intestinais irreversiveis, ocorridos na vida fetal, recuperam
perfeitamente bem. (13) O excelente progndstico a curto prazo pode ser atribuido aos recentes
desenvolvimentos no diagnostico pré-natal e aos avangos no tratamento perinatal
centralizado. A maioria dos doentes com gastrosquise ira atingir, a longo prazo, um
crescimento e desenvolvimento normal, ap6s um periodo inicial de recuperacdo, durante a
infancia. (64)

Faltam estudos na literatura cientifica acerca dos efeitos a longo prazo, nomeadamente
no que se refere ao surgimento de hérnias na parede abdominal, intervencdes cirdrgicas para a
dismotilidade intestinal ou patologia relacionada com a formagdo de aderéncias. (11) De igual
forma, deve ser colocado um maior foco na reducdo da morbilidade e custos associados com a

hospitalizacdo prolongada e, em muitos casos, multiplos procedimentos e intervencdes. (34)
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CASOS CLINICOS

Sao apresentados alguns casos clinicos exemplificativos das diferentes técnicas cirurgicas
utilizadas, recolhidos no Hospital Pediatrico — Centro Hospitalar da Universidade de

Coimbra.

Caso clinicon.° 1

Dados pré-natais:

Mée: 25 anos; Gesta 6 / Para 5; Origem africana
RN sexo feminino, gravidez vigiada; Diagndstico pré-natal as 13 semanas; As 34 semanas:
evisceracao da bexiga; Sem outras malformacGes associadas. Caridtipo: 46, XX

Dados do nascimento:

Parto: 35 semanas; Cesariana de emergéncia por alteracGes no cardiotocograma;

Nascimento: Parede abdominal com exteriorizacdo de estbmago, intestino delgado, célon
(apéndice ileocecal) e bexiga; Sem “peeling” significativo. N&o identificada qualquer
perfuracdo ou aparecimento de meconio; Sem noc¢do de atresia intestinal.

Peso = 2125 g; 35 semanas; sem RCIU; Apgar: 9-10-10.

Historia clinica e evolucédo:

Intervencdo cirdrgica em D1: ansas edemaciadas, mas sem “peeling” significativo; Sem
perfuracdo ou atresia intestinal. Realizada reducdo manual completa do conteddo
exteriorizado através de manobras de estiramento e alargamento da parede abdominal,
procedendo-se a encerramento primario. Colocada sonda nasogastrica, que drenou cerca de
15 ml de conteldo gastrico. Manteve pressdes intravesicais <10 mmHg, mesmo apos
encerramento.

Extubacdo em D5; Respiracdo espontanea, sem necessidade de oxigénio suplementar;
Realizou ATB profilatica com metronidazol, ampicilina e gentamicina, durante 10 dias. Sem
intercorréncias infeciosas.

Teve alta hospitalar em D15. Permaneceu estavel, com boa progressao, sob leite materno,
assinalando-se apenas persisténcia de hérnia umbilical assintomatica, que se manteve até aos
7 meses de idade. Foi marcada consulta para dentro de um ano ou em caso de surgimento de

sintomas, para proposta cirurgica.
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Caso clinicon.° 2

Dados pré-natais:

Mée: 19 anos;

RN: sexo feminino; Gravidez vigiada, Diagnostico pré-natal as 20 semanas, com
exteriorizacdo de ansas do intestino delgado. Cari6tipo: 46, XX.

Dados do nascimento:

Parto: 37 semanas, eutocico.

Nascimento: gastrosquise com exteriorizacdo do estdmago, intestino delgado e célon. Sem
atresia ou outras complicagdes gastrointestinais.

Peso: 1610 g; 37 semanas de gestacdo; RCIU; Apgar: 9-10-10

Historia clinica e evolucdo:

Ventilado e extubado em D4; Respiracdo com oxigénio nasal (0,5 L/min) até D6. Manteve-se
estavel sob ponto de vista renal, neurolégico e cardiaco.

Tentou-se encerramento primario, mas sem sucesso, acabando por se colocar uma prétese,
com encerramento cutaneo. Apesar de manter pressfes intra-abdominais > 23 mmHg, a
diurese manteve-se e nao se registaram complicacdes do foro cardio-respiratdrio.

Iniciou alimentacdo enteral em D7. DejecOes inicialmente estimuladas, mas posteriormente
espontaneas.

Realizou ATB profilatica com ampicilina e gentamicina, durante 10 dias. Sem intercorréncias
infeciosas.

Teve alta para a maternidade em D14, ja com alimentacdo enteral exclusiva.

Caso clinicon.° 3

Dados pré-natais:

Mée: 30 anos;
RN: Gravidez vigiada; Diagndstico pré-natal as 23 semanas, com exteriorizacdo de intestino
delgado. Realizou amniotransfusdo 3 vezes por oligo-hidramnios. Cari6tipo: 46, XX.

Dados do nascimento:

Parto: induzido as 35 semanas, por distensdo de ansas intestinais. Cesariana.

Nascimento: gastrosquise com 4 cm de maior diametro. Exterioriza¢do do estdmago, intestino
delgado e atresia do c6lon (cego e apéndice).

Peso: 2530 g; 35 semanas; Apgar: 9-10-10.

Historia clinica e evolucdo:
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Intervencdo cirdrgica em D2, tendo-se procedido ao alargamento da parede e reducdo do
conteldo abdominal (dificultada) com cecostomia na fossa iliaca direita do célon atrésico.
Pressdo intra-abdominal na ordem do 25 mmHg. Encerramento parcial da aponevrose.

Em D2, houve agravamento do estado geral com oligoanuria e sofrimento intestinal, tendo
sido realizada laparotomia exploradora, que detetou volvo intestinal ao nivel da raiz do meso,
condicionando isquemia e necrose intestinal. Foi entdo efetuada ressecéo do cego e intestino
delgado necrosado, ficando com ileostomia a 35 centimetros do angulo duodeno-jejunal.
Encerramento da aponevrose com protese.

APT desde D1. Em D23 iniciou alimentacdo enteral com leite materno, que néo tolerou,
manifestando-se como sindrome suboclusivo, que motivou nova laparotomia exploradora aos
2 meses de vida. Nesta intervencao cirurgica procedeu-se ao encerramento da ileostomia com
reanastomose jejuno-colica. Constatou-se ainda colecistite gangrenosa, tendo posteriormente
sido submetida a colecistectomia.

Devido a instabilidade e intolerdncia a alimentacdo enteral, agravada pelos quadros de
colestase, foi discutida a necessidade de transplante intestinal, que veio mais tarde a realizar.
No entanto, a RN acabou por falecer na sequéncia de complicacdes da rejeicdo aguda ao

transplante e sequelas da sindrome do intestino curto.

Caso clinico n.° 4

Dados pré-natais:

Sem dados maternos.
RN: sexo feminino; Gravidez vigiada. Diagndstico pré-natal as 22 semanas; Cari6tipo: 46,
XX

Dados do nascimento:

Parto: 34 semanas (dia 21/7/2006), cesariana eletiva.

Nascimento: gastrosquise com todo o intestino exteriorizado, de cor violacea; “peeling”.
Apresentava também a trompa uterina esquerda exteriorizada.

Peso: 2340 g; 34 semanas; Apgar: 9-9-9

Historia clinica e evolucdo:

Intervencdo em D1, tendo sido colocado silo de SILASTIC®. Em D8 procedeu-se ao
encerramento da parede, deixando pequena protese abdominal, sem sutura da aponevrose.
Ventilagdo mecénica e extubacdo em D3.

Realizou ATB profilatica com ampicilina, gentamicina e metronidazol, durante 7 dias.
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Em D7, por suspeita de sépsis por Staphyloccocus epidermidis, manteve metronidazol e
iniciou vancomicina e ceftazidima, durante 10 dias.

Em D24 iniciou alimentacdo enteral, altura em que foi transferida para a enfermaria de
cirurgia.

Entretanto, desenvolveu novo quadro de sépsis que motivou duas laparotomias durante o
internamento, sem identificacdo de leséo intestinal relevante (numa destas intervencoes foi
removida a protese restante). No pos-operatdrio da 22 intervencdo, ocorreu grave episédio de
hipotensdo e hipoxemia com consequéncias neuroldgicas (convulsdes e ecografia cerebral
com sinais sugestivos de lesbes por hipoxia/isquemia) e lesdo renal aguda andrica que
motivou hemodialise. Com o diagndstico de sépsis por Klebsiella pneumoniae de dificil
resolucdo e recidiva a partir de cateter central (apesar de substituidos), sem vegetacdes
cardiacas, regressou a cirurgia para completar terapéutica antibiotica.

No decurso destas complicagdes, a RN acabou por desenvolver sequelas e continuou a ser
seguida em consulta no hospital pediatrico por paralisia cerebral e desenvolvimento de doenca

de refluxo gastro-esofagico.

Caso clinicon.° 5

Dados pré-natais:

Mée: 21 anos; G1P1.

RN: sexo feminino. Gravidez vigiada; Diagnostico pré-natal as 21 semanas. Cariotipo: 46,
XY

Dados do nascimento:

Parto: 37 semanas; Cesariana.

Nascimento: gastrosquise volumoso com evisceracdo do intestino delgado (distendido) e
célon (bom aspeto). Um segmento do intestino delgado estava vazio, havendo dilatacdo a
montante, embora houvesse passagem de fezes.

Peso: 2880 g; 37 semanas; Apgar: 9-10-10; Sem necessidade de reanimacéo.

Historia clinica e evolucdo:

RN do sexo masculino, submetido a intervencdo cirurgica em D1, com redugdo e
encerramento primario.

Extubado as 6h (D1) de pos-operatorio, sem necessidade de oxigénio suplementar.

No poés-operatério, 0 RN desenvolveu quadro suboclusivo, pelo que foi realizado transito

intestinal que revelou “stop” ileal. Na re-intervengdo cirirgica detetou-se a presenca de
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diafragma ileal, pelo que foi feita a resse¢do do ileo dilatado e do diafragma, com ileostomia
término-terminal. Pds-operatdrio sem complicagdes de relevo.

Realizou antibioterapia profilatica com gentamicina, ampicilina e metronidazol, durante 10
dias.

Pausa alimentar até 22/02. Foi transferido para cirurgia ainda com APT. Sem complica¢des de
relevo. Foi seguido em consulta de cirurgia pediatrica até aos 2 anos de idade, altura em que

teve alta, registando-se um bom crescimento estato-ponderal.

Discussao

Apds analise dos casos clinicos apresentados e com base no que foi descrito ao longo
deste trabalho de revisdo bibliografica, é possivel observar diversos aspetos concordantes. Em
relacdo aos dados pré-natais, constatou-se uma idade materna jovem, compativel com a
associacdo a um maior risco de gastrosquise. Trés dos RN nasceram prematuros e um com
RCIU, acontecimento que ocorre frequentemente nos casos de gastrosquise, pelo que, deve
ser tido em conta o risco aumentado de complicacGes relacionadas com a prematuridade,
especialmente o sindrome de dificuldade respiratéria e a taquipneia transitoria do recém-
nascido. Apesar de tal ndo ter ocorrido, 0 RN com RCIU necessitou de 4 dias de ventilador e
oxigénio suplementar.

Como foi possivel observar, o tipo de estratégia terapéutica a utilizar nem sempre é
linear e depende do tipo de defeito encontrado e da maior ou menor pressdo abdominal ap6s a
reducdo. Nos casos em que foi possivel um encerramento primario, mais fisiolégico, ha
geralmente uma melhor evolucdo, com menos tempo de APT, menos dias de ventilador e
menos TIl. Quando o tratamento passa pela colocacdo de um silo, é recomendado que nédo
ultrapasse os 7 dias, devido a maior risco de infecdo. Quando se verificou uma gastrosquise
complexa, o nimero de complica¢fes foi maior, piorando o prognostico. De facto, no caso
apresentado da RN com atresia, procedeu-se a estomia, mas ocorreu volvo intestinal devido a
um meso curto. Devido ao prolongamento do tempo de APT, que levou a graves
complicacdes, como a colestase, foi proposto o transplante intestinal ap6s o qual a RN acabou
por falecer, na sequéncia de um quadro de rejeicio aguda. E de lamentar ainda o caso da RN
em que foram necessarias diversas intervencfes que culminaram em lesdes cerebrais

irreversiveis.
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Em alguns casos, 0s RN continuaram a ser seguidos em consulta devido a persisténcia
de hérnia umbilical, que, na maioria dos casos, acaba por resolver espontaneamente.

O diagnostico precoce foi importante nestes casos, pois permitiu uma melhor
vigilancia durante a gravidez e a articulagdo com as diferentes institui¢cbes, para que todos 0s
procedimentos necessarios fossem desencadeados no periodo imediato ao parto, permitindo
melhorar o prognostico dos RN. Em dois dos casos foi necessario induzir o parto (pré-termo)
devido a alteracbes ecograficas ou cardiotocograficas e noutro foi realizada uma cesariana

eletiva as 37 semanas.
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CONCLUSAO

H& uma enorme variabilidade no que diz respeito aos cuidados e abordagem da
gastrosquise. A estratégia cirurgica a ser implementada depende do tipo de gastrosquise mas,
essencialmente, o progndstico é resultante das complicacOes associadas. Deve ser tida a
preocupacdo de respeitar o mais possivel a fisiologia e homeostasia neonatais, pelo que o
encerramento primario surge como a op¢do mais viavel, quando possivel. Quando ndo é
possivel, surgem como alternativas técnicas de reducdo estadiada com encerramento tardio,
que, por isso, acabam por estar inerentes a um maior nimero de complicacdes. Nao obstante,
hoje em dia é possivel obter taxas de sucesso e sobrevida excelentes, superiores a 90% nos
paises desenvolvidos (contrariamente ao que se observava ha trés ou quatro décadas atras).

Apesar do grande desenvolvimento no diagnostico e tratamento da gastrosquise, fruto dos
avancos técnico-cientificos observados nas ultimas décadas, ha ainda pontos de investigacédo e
hipGteses que merecem ser estudadas. De entre eles podem destacar-se:

e Predicdo do dano intestinal em fetos com gastrosquise;

e Determinacdo do papel do parto por cesariana e/ou do parto pré-termo em fetos com

gastrosquise. Papel da amniotransfusdo;

e Selecdo da melhor técnica de encerramento para RN com gastrosquise baseado em

fatores neonatais;

e Desenvolvimento de terapéutica farmacologica para melhorar a hipomotilidade

intestinal em criangas com gastrosquise;

e Dados mais conclusivos em relacdo ao papel da TPN;

A estratificacdo de risco dos RN com gastrosquise, realizada no passado, e tendo por base
a associacdo de anomalias intestinais e outras complicacdes, deve ser revista e ampliada, uma
vez que interfere com a deciséo terapéutica. Os avancos no tratamento desta patologia passam
também pela intervencdo precoce, como por exemplo, a colocacdo do silo na sala de partos
(evitando a exposicdo de ansas intestinais) de forma a impedir o estabelecimento de
complicagdes que levem a um pior progndstico.

De igual forma, deve ser colocado um maior foco na redugdo da morbilidade e custos
associados com a hospitalizagdo prolongada e, em muitos casos, multiplos procedimentos e

intervencdes.

43



Por fim, salienta-se alguma falta de consenso na literatura em relacdo a nomenclatura
utilizada, pelo que se torna dificil a comparacdo entre diferentes estudos. Por exemplo, a
defini¢do de “parto precoce”, variou entre as 33 e 38 semanas de gestagdo. O reduzido
nimero de RN com gastrosquise incluido em alguns dos estudos foi também um fator

limitante para se retirar conclusoes.
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