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SUMARIO

A gastrosquise e a onfalocele sdao malformagdes congénitas de parede
abdominal com incidéncia relevante no recém-nascido (RN). O presente artigo
resume a definicdo e o manejo adequado da onfalocele e da gastrosquise no
recém-nascido.

SUMMARY

Gastroschisis and omphalocele are congenital malformations with a
relevant incidence in the newborn. This article summarizes the definition and
proper management of omphalocele and gastroschisis in the newborn.

INTRODUCAO

A gastrosquise e a onfalocele sdao malformacdes congénitas de parede
abdominal relativamente comuns em recém-nascidos®. A incidéncia da
gastrosquise é de 1 caso em 2.000 nascimentos e da onfalocele é de 1 caso em
4.000 nascimentos®. Essas anomalias possuem diferentes apresentacdes
clinicas, enquanto suas etiologias e patogenias permanecem controversas'. O
manejo adequado e no tempo certo dessas patologias é imprescindivel para o
bem-estar e melhor prognéstico do recém-nascido (RN). Portanto, é
fundamental que o diagndstico seja precoce, preferencialmente intra-utero.



Definicao

Onfalocele

Herniacdao de visceras através do corddao umbilical, recoberta por
membrana (Fig. 1) composta de dmnio e peritdnio>, que pode ser integra ou
rota. Além de algas intestinais, o saco hernidrio frequentemente contém parte
do figado, estdmago e baco!. A onfalocele pode ser classificada como menor
(<5cm), maior (>5cm) ou gigante (Fig. 2), quando o figado inteiro estiver
presente no saco®. Pode ser isolada ou associada a outros defeitos. Essa
patologia tem maior associacdao com outras malformag¢des quando comparada a
gastrosquise. Entre elas, podemos encontrar cromossomopatias (20%), como as
trissomias do 13, 18 e 21, Sindrome de Beckwith-Wiedemann (macroglossia,
gigantismo, hipoglicemia e onfalocele), Tetralogia de Fallot, Pentalogia de
Cantrell (defeitos no esterno, pericardio, coracdao, parede abdominal e
diafragma). As anormalidades cardiacas sao as mais frequentes (45%). Outras
anomalias genitais, renais e gastrointestinais também podem estar
presentes®>®.

Figura 1 - Onfalocele® Figura 2 - Onfalocele gigante®

Gastrosquise

Herniacdo de visceras nao coberta por membrana, geralmente a direita do
corddo umbilical (Fig. 3), que emerge de seu local usual. O saco hernidrio
usualmente contém algas intestinais edemaciadas e cobertas por fibrina; parte
do figado, estbmago ou baco sdo dificilmente encontrados. A gastrosquise é
classificada como simples, quando isolada, ou complexa quando associada com
anormalidades intestinais coexistentes. Aproximadamente 17% dos casos sdo
complexas, que quando comparadas as simples, sdo associadas a maior
mortalidade intra-hospitalar, enterocolite necrozante, obstrucao intestinal,
sindrome do intestino curto e necessidade de nutricdo parenteral ou de



gastrostomia®. Geralmente hd associacdo com ma-rotacdo intestinal. Pode
ocorrer isquemia de alcas intestinais (Fig. 4), o que pode ocasionar necrose e
consequente resseccao de parte do intestino, podendo causar complicacdes,
tais como ma-absorgao e sindrome do intestino curto. A atresia intestinal é a
principal malformacdo associada. Além disso, podemos encontrar criptorquidia,
doenca do refluxo gastroesofagico, defeitos biliares e hidrocefalia, embora
geralmente n3o haja anomalias extra intestinais associadas®®.

Figura 3 - Gastrosquise Figura 4 - Gastrosquise com sofrimento de algas intestinais®®

Diagndstico

Pré-natal

O diagndstico pré-natal é possivel através da ultrassonografia com
sensibilidade de 75% para onfalocele e 83% para gastrosquise. A idade
gestacional adequada para deteccdo é ao redor de 20 semanas?. Na onfalocele,
a presenca de visceras abdominais na base do cordao umbilical faz o diagnéstico
(Fig. 5). Na gastrosquise, observa-se imagem descrita como favos de mel pela
presenca de alcas intestinais edemaciadas, flutuando em liquido amnidtico? (Fig.
6). Nos casos de onfalocele, é recomendado realizar ecocardiografia fetal no RN,
devido ao maior risco de anomalias cardiacas. Outra opgdo diagndstica seria a
amniocentese: elevacdes de alfa-fetoproteina e acetilcolinesterase na auséncia
de meningomielocele tém sido correlacionadas com gastrosquise e onfalocele?,
menos utilizada na rotina.
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Figura 5 - Ultrassonografia fetal - onfalocele Figura 6 - Ultrassonografia fetal - gastrosquise™!

Pos-natal

O diagndstico pos-natal é evidente através do exame do RN e ocorre ao se
encontrar alguma evisceracao abdominal. Na auséncia de membrana, podera se
tratar de gastrosquise, enquanto na presenc¢a da mesma, de onfalocele.

Manejo

Orientagdes pré-natais

Apds o diagndstico pré-natal de gastrosquise ou onfalocele, a mae deve
ser acompanhada por especialistas em medicina fetal e orientada a procurar
uma avaliacdo do cirurgido pediatrico antes do nascimento do RN, a fim de que
haja acompanhamento do médico especialista desde o nascimento. Além disso,
deve-se planejar que o parto seja feito em um hospital com UTI neonatal e
bloco cirdrgico adequados*®°. Complicacdes na gravidez incluem risco
aumentado de crescimento intrauterino restrito e parto prematuro
espontaneo®®. A via de parto deve ser decidida conforme indicac3o obstétrica,
uma vez que ndo ha evidéncias que mostrem que a cesariana eletiva deva ser
indicada nos casos de onfalocele e gastrosquise®°. Embora alguns grupos
optem pela cesariana como via de parto de escolha na onfalocele gigante, a fim
de evitar distdcia, ruptura, infec¢do e hemorragia®.

Orientagdes pos-natais

Apds avaliacdo do quadro clinico da crianca, a familia deve ser orientada
sobre os tratamentos disponiveis e possiveis para cada caso e sobre o
progndstico do RN.

Transporte do RN



Todo o RN diagnosticado com onfalocele ou gastrosquise deve ser
encaminhado a um hospital com UTI neonatal e estrutura adequada para o seu
tratamento. O transporte do RN deve ser feito com cuidado obedecendo as
seguintes orientagOes: estabilizar o paciente antes do transporte, colocar sonda
nasogastrica aberta, utilizar anteparos para as visceras, protegé-las com
compressas estéreis umedecidas com solucao salina, proteger o curativo com
filme PVC, manter o paciente em decubito lateral, manter temperatura
adequada, oferecer suporte ventilatorio se necessario, fornecer hidratagao,
observar perfusao, frequéncia cardiaca, débito urinario, balanco hidrico e
glicemia’.

Cuidados pré-operatorios

Em ambas as patologias, gastrosquise e onfalocele, ha medidas gerais
comuns que devem ser aplicadas. Entre elas, manter o paciente em bergo
aquecido e realizar curativo na evisceragdo com gazes ou compressas secas
envoltas em atadura nao tensa (Fig. 7). Além disso, manter o paciente sem
receber nada por via oral, com nutricdo parenteral, colocar sonda nasogastrica,
oferecer suporte ventilatdorio se necessario, iniciar antibioticoterapia de largo
espectro, vitamina K, hidratacao, solicitar exames (hemograma, plaquetas, TP,
KTTP, glicemia) e solicitar avaliacao da cirurgia pedidtrica. No caso dos pacientes
com onfalocele, sugere-se a realizacdo de ecocardiografia a procura de
anomalias cardiacas. Apds, o RN deve ser encaminhado conforme indicagcdao ao
bloco cirdrgico o mais breve possivel, ja que o menor tempo estd relacionado a
uma maior chance de fechamento primério do defeito®.

Deve-se ter especial cuidado com a temperatura e a hidratacao do RN com
gastrosquise, ja que a grande area de intestino exposto favorece a perda de
calor e de liquido. Pode-se envolver o defeito em plastico PVC para evitar as
perdas. Quanto mais rdpido for a correcdo da eviscera¢ao, ocorrerd menos
edema ou acumulo de fibrina nas alcas intestinais®.

fic
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Figura 7 - Curativo pré-operatodrio na gastrosquise'’



Tratamento cirurgico

Na gastrosquise, ha duas op¢Oes de tratamento: fechamento primario (Fig.
8) e colocacdo de silo (Fig. 9), um envoltdrio artificial de silicone para o defeito,
que pode ser reduzido gradualmente, com fechamento tardio do defeito?.

Figura 8- Fechamento primario: gastrosquise!® Figura 9 - Gastrosquise com silo*°

Na onfalocele, ha trés opcdes de tratamento: fechamento primario,
fechamento em etapas com colocac3o de silo ou fechamento apds epitelizac3o?.
Em defeitos pequenos (<2cm), geralmente é possivel o fechamento primario.
Em defeitos moderados a grandes (2 a 9cm), prefere-se a colocacgdo de silo, com
reducdo gradual em UTI neonatal. Quando o defeito é muito grande (>10cm) ou
quando o RN prematuro tem disfungdo respiratéria, um agente esclerosante
tépico pode ser aplicado temporariamente até que o tratamento definitivo seja
possivel®.

O fechamento primario reduz o risco de contaminacdo bacteriana, sepse,
acidose, hipotermia, mas pode ser dificil quando o tamanho da cavidade
abdominal for limitado. Deve-se ter cuidado, a fim de evitar um aumento de
pressdo intra-abdominal excessivo®.

Prognaéstico

O progndstico depende mais das anomalias cromossdmicas ou anatomicas
associadas do que das patologias em si. Outro fator progndstico importante é a
prematuridade, comum nesses casos, principalmente na gastrosquise. A
sobrevida da onfalocele é cerca de 90%, enquanto a da gastrosquise ultrapassa
os 90%. Na onfalocele, os neonatos com figado extracorpdreo possuem pior
prognostico do que aqueles com figado intracorpéreo. A gastrosquise tem o
prognostico mais favoravel dos defeitos de parede abdominal, uma vez que
anomalias concomitantes fora do sistema gastrointestinal e cromossomopatias
s3o raramente encontradas®®.



Complicagoes

As principais complicagdes do manejo da gastrosquise e da onfalocele sao
infeccdo, sangramento e aumento da pressdao intra-abdominal, que pode
ocasionar disfuncao respiratoria, principalmente nos casos em que a
evisceracao é maior. No pds-operatdrio da gastrosquise, podem ocorrer outras
complicagdes como sub-oclusdo intestinal, sindrome do intestino curto pds-
ressecc3o e obstrucdo mecéanicas.

Seguimento

Os recém-nascidos com gastrosquise ou onfalocele, devem ser
acompanhados durante e apds o tratamento pelo cirurgidao pediatrico. Em
alguns casos, o gastroenterologista pediatrico também deve realizar o
acompanhamento, principalmente nos pacientes com gastrosquise que tiveram
sofrimento de algas intestinais, sindrome do intestino curto pds-ressec¢ao ou
outras complicagdes, que necessitem de cuidades especiais, tais como nutricao
parenteral prolongada. Dentre as complica¢des, sub-oclusdao intestinal e até
mesmo obstrucdao mecanica podem ocorrer no pds-operatério e devem ser
lembradas durante o seguimento desses pacientes.

RN nascido com onfalocele

U

Curativo com - - - .
Medidas gerais: berco aquecido, -Avaliar

azes ou .
comgressas cecas acesso venoso, NPO, NPT, SNG, comorbidades
P : suporte ventilatério se necessario, : -Solicitar
envolto em

exames, ATB, vitamina K ecocardiografia

atadura ndo tensa

2

Avaliagdo da Cirurgia Pediatrica:
Definir conduta cirurgica

SRR

SILO + Fechamento Fechamento tardio
em etapas apos epitelizagao

Fechamento primario
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tratamento intensivo.

Figura 10 - Fluxograma de manejo da onfalocele.



RN nascido com gastrosquise
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RN: Recém-nascido; NPO: Nada por via oral; NPT:Nutri¢do parenteral; SNG:Sonda nasogastrica; ATB: Antibidtico; UTI: Unidade de
tratamento intensivo.

Figura 11 - Fluxograma de manejo da gastrosquise.
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