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RESUMO:

INTRODUCAO: onfalocele é uma malformagdo congénita da parede abdominal
anterior, frequentemente relacionada a outras malformagdes. Na literatura internacional,
sua taxa de mortalidade varia entre 5-30% dos casos. OBJETIVO: avaliar perfil
epidemiologico e assisténcia pré e pos-natal dos pacientes portadores de onfalocele
nascidos e tratados no IMIP. METODOS: estudo restrospectivo, descritivo, do tipo
corte transversal, em pacientes com onfalocele, nascidos no IMIP no periodo de janeiro
de 2005 a dezembro de 2015. Os dados foram obtidos via analise de prontuarios dos
neonatos € de suas genitoras. Foram excluidos os prontuarios com mais de 50% das
informagdes ausentes ou que ndo puderam ser resgatados pelo Arquivo do IMIP.
RESULTADOS: avaliou-se 42 prontuarios acerca dos aspectos maternos e fetais.
Observou-se uma idade materna média de 25,8 anos, com diagndstico pré-natal em
76,2% dos casos. A via de parto predominante foi a cesariana (83,3%). Em relagdo as
complicagdes, evidenciou-se elevada taxa de sepse (42,9%) e de malformagdes
associadas (61,9%). A taxa de mortalidade foi de 47,6%. CONCLUSAO: observou-se
que as caracteristicas epidemioldgicas levantadas em nosso estudo corroboram com boa
parte dos dados mencionados na literatura. Dos indices considerados divergentes,
especial importancia deve ser dada as altas taxas de sepse e 6bito encontradas.

PALAVRAS-CHAVE: enxonfalia,  epidemiologia,  diagndstico  pré-natal,

complica¢des, mortalidade.



ABSTRACT:

INTRODUCTION: omphalocele is a congenital malformation of the anterior
abdominal wall, frequently related to other malformations. In the international literature,
its mortality rate varies between 5-30% of cases. OBJECTIVE: to evaluate the
epidemiological profile and pre and postnatal care of patients with omphalocele born
and treated at IMIP. METHODS: a retrospective, descriptive, cross-sectional type
study of patients with omphalocele born in the IMIP from January 2005 to December
2015. Data were obtained by analyzing the records of neonates and their mothers.
Records with missing information above 50% or which could not be rescued by the
IMIP Archive were excluded. RESULTS: 42 medical records on maternal and fetal
aspects were evaluated. An average maternal age of 25.8 years, with prenatal diagnosis
in 76.2% of the cases, was observed. The predominant route of delivery was cesarean
section (83.3%). In relation to complications, a high sepsis rate (42.9%) and associated
malformations (61.9%) were found. The mortality rate was 47.6%. CONCLUSION: it
was observed that the epidemiological characteristics raised in our study corroborate
with much of the data mentioned in the literature. Of the indices considered divergent,

special importance must be given to the high rates of sepsis and death found.

KEY WORDS: omphalocele, epidemiology, prenatal diagnosis, complications,

mortality.
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I. INTRODUCAO:

A onfalocele ¢ uma malformagdo congénita da linha média da parede abdominal
anterior. E caracterizada pela auséncia de musculo, fiscia e pele! e tem como
consequéncia a herniacdo patologica das visceras abdominais por meio do corddo
umbilical.?

Sua incidéncia é de cerca de 1 para cada 4.000 a 6.000 nascidos vivos,'* sendo um
dos defeitos mais comuns da parede abdominal em neonatos.? Apresenta-se com maior
frequéncia em recém-nascidos (RNs) do sexo masculino (1,5-2:1)* e em filhos de
gestantes nos extremos da idade reprodutiva, especialmente naquelas de idade
avancgada.’

Nao ha padronizagdo quanto a classificagdo das onfaloceles. A mais comumente
utilizada é em relagdo aos orgdos envolvidos, podendo ser dividida em pequena (que
ndo incluem o figado), gigante (quando o figado esta incluso) ou rota (na presenca da
herniagao com membrana rota). Outra classificacdo adotada é de acordo com o tamanho
da falha, sendo divididas em pequenas (<5 cm), grandes (> 5 cm) ou gigantes (contendo
todo o figado). Porém, certos autores ja consideram como gigantes aquelas maiores que
5 ¢cm ou aquelas que contém mais do que 75% do figado.?

Varios diagnosticos diferenciais da onfalocele sdo possiveis: hérnia intestinal
fisiologica, hérnia umbilical, extrofia de bexiga, extrofia cloacal’® e, sendo o principal
deles, a gastrosquise. Esta se diferencia da onfalocele pelo conteudo abdominal se
localizar em regido paraumbilical, envolto apenas pelo peritonio visceral.® Outra
diferenca diz respeito ao prognodstico das duas entidades, que ¢ muito influenciado pelas
malformagdes associadas. A onfalocele esta associada a malformagdes em 66-81% dos
casos, enquanto que a gastrosquise apresenta uma frequéncia menor, logo, um

prognostico geralmente mais favoravel.>” Além disso, as malformagdes associadas a



gastrosquise geralmente sdo relacionadas ao trato gastrointestinal, enquanto que as
associadas a onfalocele podem envolver outros sistemas.>’

De 24 a 56% dos pacientes com onfalocele apresentam alteragdes de cariotipo,
sendo as principais patologias as trissomias dos cromossomos 13 e 18.2 E importante
observar que ha maior incidéncia de anomalias cromossomicas quando ha outros tipos
de malformagdes associadas ou quando a hérnia é pequena.! O defeito cardiaco,
presente em 30-50% dos pacientes,>’ ¢ a ma formagdo concomitante mais prevalente.?
Também é comum a associagdo de multiplas malformagdes, constituindo sindromes,
como a Pentalogia de Cantrell (defeitos da parede abdominal, ter¢o inferior do esterno,
diafragma, pericardio e coracdo), a Sindrome de Beckwith-Wiedemann (onfalocele,
macroglossia e gigantismo)! ¢ a Sindrome OEIS (ep6nimo em inglés para: onfalocele,
extrofia de bexiga, anus imperfurado e defeitos medulares).?

O diagnostico da onfalocele ¢ feito principalmente pela ultrassonografia (USG),
porém so6 pode ser confirmado ap6s a 12* semana de gestacdo, quando a hérnia
fisiologica ja foi reduzida.” Existe ainda a possibilidade do diagnostico via USG ser
feito mais precocemente, quando o figado estd herniado, j4 que esse evento nunca ¢
fisiologico.?

Uma vez diagnosticada a onfalocele ¢ indicado que a paciente mantenha um
acompanhamento através da USG,* sendo encaminhada a centros terciarios, que possam
oferecer cuidados intensivos ao RN. A auséncia do diagndstico pré-natal e, consequente
ndo encaminhamento a centros especializados, relaciona-se com maior taxa de
mortalidade.’

Existe ainda muita controvérsia sobre qual seria a melhor via de parto para fetos
com onfalocele. Alguns autores defendem que o parto cesareo teria vantagem sobre o

parto vaginal, devido ao risco aumentado de rotura de saco herniario e corddo umbilical



e de contaminagdo no canal vaginal que a via baixa apresenta. Empiricamente, tem sido
sugerido a via alta por tais razdes. Porém, ndo existem estudos randomizados
comparando as duas vias que comprovem esse fato.!® Ha inclusive um estudo, com
outra finalidade, que apresentou uma maior taxa de sobrevida naqueles cujo parto havia
sido via vaginal.® Outros autores defendem que a via de parto deve ser escolhida com
base no tamanho do conteudo herniado, tendo onfaloceles grandes a indicacdo de
cesarea. Além disso, para definicdo da via de parto deve-se levar em consideragdo
diversas varidveis, principalmente as anomalias associadas e o acesso a centros
terciarios.!® Sugere-se assim, que pacientes com defeito isolado na parede abdominal
podem ser submetidos a parto vaginal, estando o cesareo indicado por razdes
obstétricas.?

O tratamento ideal da onfalocele ¢ o fechamento cirtrgico primario. Porém nem
sempre ele ¢ possivel. Em onfaloceles grandes ha wuma desproporgdo
contetido/continente.” Logo, a redugdo das algas em uma tnica etapa poderia levar a um
quadro de sindrome compartimental. Assim, nos casos de onfaloceles maiores que nao
puderem ser corrigidos pelo fechamento primario, alguns métodos de redugao estagiada
podem ser eficazes. Atualmente o tratamento descrito por Allen e Wrenn, com base no
anteriormente proposto por Schuster, ¢ o mais utilizado. Este consiste em colocar uma
tela de silicone reforgada envolvendo as algas intestinais sob a forma de cilindro ou silo.
Diariamente, o contetido do silo é reduzido, visando a reduc¢do da hérnia no menor
tempo possivel.® Entretanto, intercorréncias como a deiscéncia da linha de sutura da
protese e peritonite podem ocorrer e sdo responsaveis por niveis significativos de
morbimortalidade.!”

Outra medida terapéutica ¢ o tratamento conservador, utilizado principalmente

para onfalocele gigantes, visando evitar as complicagdes anteriormente citadas. Consiste



no uso de substancias esclerosantes, como alcool, iodopovidine, sulfadiazina de prata,
entre outros.!!"'> Essas substincias promoveriam um processo de epitelizagdo, o que
permite ao RN mais tempo para estabilizacdo das possiveis comorbidades, evitando
uma cirurgia de grande porte ainda no periodo neonatal. Esse método também traz
vantagem na redugdo dos tempos de internacdo hospitalar, em unidade de terapia
intensiva (UTI) e de ventilagdo mecanica. Ademais, postergar a cirurgia possibilita o
desenvolvimento da cavidade abdominal que sera capaz de alojar mais visceras,
diminuindo a falha. Assim, conforme cada caso, apds alguns meses, a crianga podera ser
submetida a uma cirurgia para correcdo da hémia ventral que foi formada durante
processo.!!

O progndstico para criangas com onfalocele ¢ influenciado principalmente pelo
tamanho da onfalocele e pelas anormalidades genéticas/estruturais que coexistam com
tal patologia.> Observa-se que a mortalidade varia de 5-30%, devido as malformagdes
associadas.* Fatores como ruptura pré-natal do saco membranoso, RN prematuro ou de
baixo peso e angustia respiratoria perinatal,'® também pioram o progndstico.* Porém,
quando encontrada isoladamente, o quadro ¢ mais favoravel, com taxa de sobrevida
apos cirurgia chegando a aproximadamente 90%, em alguns estudos. 314

Apobs a busca ativa por artigos e dados sobre a onfalocele, observa-se que ha
poucas informagdes, principalmente nacionais. Dada a importancia da patologia e a falta
de dados, faz-se necessaria melhor analise dos casos. Analisando os dados nacionais,

novos horizontes serdo abertos e poderemos ter melhor nogao sobre o quadro brasileiro.



II. METODOS:

Foi realizado um estudo descritivo, retrospectivo, tipo corte transversal em
pacientes diagnosticados com onfalocele e nascidos no IMIP, hospital referéncia em
malformagdes congénitas no estado de Pernambuco. Os dados foram obtidos por meio da coleta
de prontuarios dos RNs e suas respectivas genitoras. Foram incluidos todos os pacientes
que nasceram com onfalocele entre 01 de janeiro de 2005 e 31 de dezembro de 2015,
sendo excluidos os prontuarios com mais de 50% das informagdes ausentes ou que ndo
puderam ser resgatados pelo Arquivo do IMIP.

As seguintes informagdes foram coletadas:

Dados da genitora: idade da genitora no dia do parto, escolaridade; Dados do
pré-natal: realizagdo do pré-natal, histérico obstétrico, diagndstico pré-natal da
onfalocele; Dados do parto e puerpério imediato: data do parto, idade gestacional, tipo
de parto e sua indica¢do, caso parto cesareo, correlagdo do peso ao nascer do RN com a
idade gestacional, sexo do RN, presenca de outras malformagdes; Dados da assisténcia
po6s-natal: data do diagndstico, se pods-natal, realizagdo de cirurgia (caso cirurgia
realizada), tipo de cirurgia realizada (fechamento primario ou estadiado), intervalo
parto-cirurgia, evolugdo para sepse, data de inicio da alimentag¢do; Dados do desfecho:
alta ou dbito, data do desfecho e sua causa, se 6bito e tempo de internamento.

Foram utilizados os Softwares SPSS 13.0 (Statistical Package for the Social
Sciences) para Windows e Excel 2010. Os resultados estdo apresentados em forma de

tabela grafico com suas respectivas frequéncias absolutas e relativas. As varidveis



numéricas estdo representadas pelas medidas de tendéncia central e medidas de
dispersao.
O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade

Pernambucana de Saude, sob o nimero: 61731916.4.0000.5569.

III. RESULTADOS:

Foram analisados os prontuarios de 42 RNs portadores de onfalocele e de suas
genitoras. Observou-se que a média e mediana da idade materna foram,
respectivamente, 25,8 e 25. Em relacdo a escolaridade, foi constatado que 21 (50%)
apresentavam entre 8-11 anos de estudo. A maioria das genitoras (88,1%) negou uso de
alcool ou tabagismo durante a gestacdo, sendo que 60% das que afirmaram fumar
relatavam ter o consumo de <10 cigarros/dia. Apenas metade dos prontudrios constava
informacdo a respeito da presenca de malformagdes na familia, sendo que trés (7,1%)
pacientes apresentavam esse historico e 18 (42,9%) ndo.

Todas as genitoras tiveram acompanhamento pré-natal, com 73,8% apresentando
um niimero maior ou igual a seis consultas. O diagndstico da malformacdo antes do
nascimento foi obtido em 32 (76,2%) casos, através da USG. Em oito (19,0%) casos o
diagnostico foi pds-natal e em dois (4,8%) ndo foi possivel extrair essa informagdo do
prontuario. Dentre as pacientes que obtiveram o diagnéstico pré-natal, quatro (21,1%) o
tiveram no segundo trimestre de gestagdo e 15 (78,9%), no terceiro trimestre. 13
(31,0%) pacientes apresentavam outras alteragdes associadas no exame de USG, sete
(16,7%) apresentavam apenas a onfalocele e em 22 (52,4%) casos ndo constava essa
informagdo do prontuario. Considerando apenas os pacientes com alteragdes associadas

no USG, a cardiopatia foi a alteragdo mais comum, correspondendo a 38,5% dos casos.



Em relagdo a via de parto, observamos que 7 (16,7%) pacientes evoluiram para o
parto vaginal, enquanto 35 (83,3%) foram submetidas a cesariana, das quais 22 (62,8%)
tiveram como unica indicagdo do parto cirurgico a onfalocele. Observamos uma discreta
predominancia do sexo feminino (52,4%) em relacdo ao masculino (40,5%). Trés de
nossos pacientes 7,1%) apresentaram sexo indeterminado, devido a casos de sindrome
da regressdo caudal e genitalia ambigua.

Em nossa amostra, 11 (26,2%) pacientes nasceram pré-termo, ao passo que 31
(73,8%) foram termos. Quanto a correlagdo peso x idade gestacional, observamos uma
predominancia de RNs adequados para idade gestacional (78,6%), enquanto que 14,3%
e 7,1% foram considerados, respectivamente, pequenos ¢ grandes para a idade
gestacional. Em relagdo ao tamanho da falha da parede abdominal, apenas 16
prontuarios continham essa informag¢do. Considerando apenas esse grupo, a média e a
mediana do tamanho da falha foram, em centimetros de didmetro, 5,2 e 5,0,
respectivamente.

Apo6s o nascimento, foi constatado que 26 (61,9%) RNs apresentavam outra
malformagdo associada a onfalocele, tendo a maioria destes (65,4%) cardiopatia
congénita. Em relagdo ao tratamento, observamos que 23 (54,8%) RNs receberam
apenas o tratamento conservador, enquanto que em 19 (45,2%) foi optado pelo
tratamento cirargico. Destes, a maioria (78,9%) foi submetida ao fechamento primario.
O intervalo parto-cirurgia foi menor que 48 horas para 11 (26,2%) pacientes, entre 48
horas e um més de vida para trés (7,1%) pacientes e maior que um ano para cinco
(11,9%). Observou-se também que o intervalo médio para inicio da dieta foi de 4,7
(£12,6) dias ¢ o intervalo médio de internamento foi de 16,6 (+23,4) dias.

Quanto as complicagdes, encontramos que 42,9% da nossa amostra evoluiu com

sepse, 7,1% apresentaram infec¢do de ferida operatoria e 54,8% apresentaram outro tipo



de complicagdo. Neste ultimo grupo, a complicagdo mais comum foi onfalocele rota
(17,4%). Nosso estudo evidenciou, ainda, uma taxa de mortalidade de 47,6%, sendo

que 11 (55,0%) desses pacientes tiveram como causa do obito a sepse (Tabela 1).



IV. DISCUSSAO:

Durante nossa pesquisa, observamos discorddncia com a literatura no que diz
respeito & idade materna. Em nossa amostra, o niimero de gestantes com idade menor
que 20 anos, considerado idade materna jovem, prevalece sobremaneira ao numero de
gestantes com idade maior que 20 anos. Esse dado vai de encontro a literatura, que
aponta a idade materna jovem como um fator de risco.'’

Nao se estabeleceu em nossa pesquisa a relacdo com o tabagismo, considerado
um fator de risco para desenvolvimento de onfalocele na literatura.'® A maioria de
nossas genitoras (88,1%) se dizia ndo fumante, ao contrario do relatado por Axt et al, !’

Botto et al.'® ¢ Hwang et al.’®

Esse dado pode estar mascarado se levarmos em
consideragdo que o habito de fumar causa constrangimento, sobretudo em gestantes, que
podem ter omitido a carga tabagica ou o ato em si. Com relacdo ao etilismo, os dados na
literatura sdo conflitantes. Revisdo de artigos realizado por Frolov et at!> relata o
consumo de alcool como tendo baixo potencial como fator de risco para onfalocele. No

entanto, Bird et al, !¢

em seu estudo de caso-controle, encontrou que gestantes com fetos
portadores de onfalocele consumiram mais alcool que o controle. Em nossa pesquisa, a
maioria das mies (88,1%) alegaram ndo fazer uso durante a gravidez, porém, tal como o
tabagismo, esse dado pode ndo ser fidedigno. No que diz respeito ao uso de
medicamentos, apesar de existir estudo que associa desenvolvimento da onfalocele ao
uso de ibuprofeno,'® ndo encontramos essa relagio.

Em nossa analise, a maioria dos casos de onfalocele foi diagnosticada durante o
pré-natal (76,2%), concordando com a literatura.?’ Em diversos artigos, tal diagndstico
foi realizado principalmente entre o primeiro e segundo trimestres de gestagdo.!”?1-23

Salihu et al,?® a titulo de exemplo, menciona o achado entre a 12* e 24* semanas de

gestacdo, com dois casos excepcionais diagnosticados com 30 e 40 semanas. J4 em
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estudo retrospectivo brasileiro,' 0 achado é descrito numa idade gestacional média de 28
semanas. Em desacordo com a literatura internacional e em maior conformidade com a
literatura brasileira, nosso projeto demonstrou que a maior parcela dos diagnoésticos
realizados via USG foi efetuada no terceiro trimestre de gestacdo (78,9% das pacientes
que possuiam os informes da USG descrita em prontuario). E possivel que tal
divergéncia seja secundaria as recomendagdes do Ministério da Satide?* quanto a rotina
de solicitacdo de USG em gestacdo de baixo risco. Para o Ministério da Satde, a USG
de rotina fica indicada apenas na primeira consulta ou primeiro trimestre, ndo havendo
meng¢do no caderno sobre a realizagdo de USG morfologica de segundo trimestre de
rotina em pacientes de baixo risco. Assim, o diagnostico pode terminar por ser retardado
para quando a gestante for submetida a um novo exame ultrassonografico, indicado por
outros motivos.

Observamos, ainda, que 38,5% de nossos pacientes que apresentavam alteragdes
ultrassonograficas concomitante a onfalocele, apresentavam como tal alteracdo a
cardiopatia. Artigo brasileiro! descreve nimero semelhante de pacientes portadores de
onfalocele com cardiopatia associada ao exame de ultrassom. Assim, os dados
encontrados estdo de acordo com as nogdes da literatura,” que mencionam a
anormalidade cardiaca como sendo comum entre os pacientes portadores de onfalocele.

Em relacdo a via de parto, observamos em nossa amostra que a maioria
significativa ocorreu por via alta, sendo apenas 16,7% por via vaginal. Das 35
cesarianas, 62,8% tinham a onfalocele como Unica indicagdo do parto operatorio. Tal
dado encontra-se em consenso com diversos estudos,?*?>-?¢ que relatam a cesarea como
via de parto mais realizada diante de onfalocele. Dentre eles, um estudo retrospectivo
realizado na Alemanha? apresentava como protocolo de servigo a realizagio de cesarea

se onfalocele previamente diagnosticada. Em contraponto, artigo americano,?’ realizado
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com o objetivo de avaliar a diferenca da morbimortalidade entre os neonatos nascidos
por parto vaginal e parto cesareo em pacientes portadores de gastrosquise ou onfalocele,
ndo encontrou diferenca estatisticamente significativa entre as duas vias. Deve-se levar
em consideragdo que nesse estudo foram excluidos pacientes com multiplas
anormalidades congénitas, anormalidades cromossomicas ou figado extracorporeo,
alteracdes estas que estdo associadas a uma parcela importante dos pacientes portadores
de onfalocele.!?®3% Dessa forma, levando em consideragdo tal analise, acrescida da
importancia da via obstétrica como fisioldgica e relacionada a um menor nimero de
complicagdes,’! ¢ possivel que uma porcentagem das pacientes submetidas a parto
cesariano por onfalocele poderiam conceber via parto vaginal, diante de uma avaliagdo
rigorosa da onfalocele e de suas alteragdes associadas.

A idade gestacional média de nascimento em nossa pesquisa foi de 38 semanas e
se encontra em concordincia com analises encontradas na literatura.?>2>-2632 Quanto ao
sexo, observamos uma ligeira predominancia do sexo feminino, diferente do padrdo
encontrado em outros artigos.®!>262% Quanto ao peso de nascimento, o baixo peso
correspondeu a apenas 33,3%. A maioria dos pacientes apresentou peso > 2500g, assim
como a maioria tinha peso adequado para a idade gestacional ao nascer (78,6%). Esses
dados concordam com o encontrado por Kiyohara? e Henrich et al,>* que relata média de
peso de 2980g. Em discordincia com nossos achados, Mustafé et al' encontrou média
de peso de 1800g, o que pode ser devido a diferenga entre as amostragens. Mustafa et
al' apresenta uma amostragem maior (51x42), com uma quantidade maior de pacientes
apresentando anormalidades cromossomicas ou malformagdes (40x26), o que pode
influenciar no peso de nascimento dos RNs. O tamanho da falha abdominal é um
possivel fator prognostico, visto que aquelas > 4cm estdo possivelmente relacionadas a

um maior nimero de anormalidades associadas.?® A média do tamanho da falha na
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literatura®?34 foi compativel com a média encontrada em nossa amostragem, de
aproximadamente Scm. Contudo, vale ressaltar que em apenas 38% de nossos
prontudrios constava essa informagao.

A taxa de malformacgdes associadas a onfalocele encontrada em nossa pesquisa

7,17,1920,2630.3235 11as estd em

foi similar a encontrada em outras analises literarias,
discordancia a Heider et al,>> que relata uma quantidade mais baixa de malformagdes
associadas (15/36). Possivelmente Heider et al*®> encontra-se em desacordo com nossos
dados e de outros trabalhos pelo fato de que sua analise levou em consideracdo apenas
pacientes com caridtipos normais, ¢ estes ndo foram excluidos de nossa analise e nem
dos estudos supracitados. Através de nossa analise ndo ¢ possivel formentar a hipotese
de que alteragdes cromossOomicas aumentem as taxas de pacientes portadores de
onfalocele, isolada ou com outras malformagdes associadas, visto que o estudo genético
dos pacientes nao foi realizado de rotina em nosso servico. Mas, ainda assim, dados de

analises em literatura!7-19-20:26.30

relatam taxas significativas mostrando a relacdo entre
onfalocele e alteragdes cromossomicas, o que impulsiona tal presungao.
Na literatura, também ¢ possivel constatar que, além das alteragdes genéticas, a

r

cardiopatia é encontrada de forma bastante frequente,!®-20-23,26.32.35

com estudo
mostrando essa associacdo em 30-50% dos casos.’® Corroborando com a literatura, a
alteracdo cardiaca foi a mais encontrada em nossos pacientes apds o nascimento
(40,5%) e ela encontrava-se associada a outras alteragdoes em 11,9% dos casos.

Stringel et al’’ relata corregdo cirtirgica em 56 de 79 de seus pacientes, todos
eles apresentando defeitos de tamanho médio ou grande, considerados pelo autor como
4-6¢cm e maior que 6¢cm, respectivamente. Tendo em vista que a média do tamanho da
falha encontrada em nossa analise foi de S5cm e no fato de haver uma preponderancia no

numero de pacientes submetidos a corre¢do cirurgica em algum momento de sua
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vida,1723:23:35 sendo varias delas realizadas via fechamento primario,!”-?33238 seria de
esperar uma taxa razoavel de pacientes sujeitados a tratamento cirurgico em nosso
servico. De fato, consentindo com a literatura, dos pacientes submetidos a cirurgica,
78,9% foram corrigidas por fechamento primario. Todavia, contrariando a literatura
nossa analise verificou uma taxa similar de pacientes tratados de forma conservadora e
por abordagem cirargica, com ligeiro predominio do pacientes tratados de forma
conservadora com uso de substancias esclerosantes (52,4%). Tal contrariedade poderia
ser explicada num primeiro momento por uma despropor¢do conteudo/continente, que
poderia resultar em sindrome compartimental deiscéncia de sutura ou peritonite se
corregdo fosse realizada de imediato, sendo optado por tratamento conservador.
Todavia, ¢ imperativo a realizacdo de estudos com capacidade de analise para avaliar
atestar possiveis hipoteses.

Quanto aos pacientes sujeitados a fechamento secundario, na literatura é possivel
averiguar o uso de diversos tipos de material. Alaish et al*® em seu relato de caso faz

10 através de

uso de Alloderm, obtendo bons resultados com tal técnica. Kilbride et a
seu relato de caso faz uso de terapia a vacuo em pacientes que realizaram tentativa de
fechamento utilizando varios métodos cirurgicos ou conservadores, dentre eles o silo e
agentes esclerosantes topicos. Em nosso projeto dos 4 pacientes que realizaram
fechamento secundario utilizaram silo, um deles o condom ¢ um deles bolsa de sangue.
Os outros dois prontuarios ndo mencionavam sobre o tipo de material de silo utilizado.
O tempo de intervalo entre o nascimento e a cirurgia em nossa analise variou
entre horas de vida at¢ mais de um ano de vida. Uma maior porcentagem das
abordagens cirurgicas em nosso servigo foi efetuada abaixo de 48 horas de vida

(57,9%), estando em concordincia com estudo canadense®® que realizou em todos os

seus recém-natos cirurgia com colocagdo de silo entre o 1° e 3° dias de vida. O
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fechamento completo da falha neste estudo foi formalizada numa média de 26 dias e
padrio semelhante de gap temporal para realizagdo de cirurgia foi observado em nossa
pesquisa (42,1% dos pacientes foram submetido a cirurgia acima de 48 horas de vida),
divergindo de Pacili et al*’ o fato de que a maioria de nossos pacientes ndo foi
submetido primariamente a colocagdo de silo, mas sim a tratamento conservador com
posterior fechamento da falha, como realizado por Lee at al.!' Em contraponto com
ambos, Pacili et al®> e Lee at al!' dos nossos 42,1% recém-natos abordados
cirurgicamente apos as primeiras 48 horas de vida, 26,3% teve procedimento executado
acima de 1 ano de vida, possivelmente refletindo as condi¢des financeiras de nosso
servico, uma vez que ha relato em varios do prontuarios sobre o adiamento da cirurgia
para fechamento por falta de material.

Em relacdo as complicagdes, os indices de infec¢do de ferida operatoria
encontradas em nossa analise foram similares aos encontrados por Axt et al'” e mais

233335 J4 em relagdo ao

baixos que outros artigos encontrados na literatura.
desenvolvimento de sepse, 18 dos pacientes avaliados em nossa pesquisa evoluiram
com quadro séptico, o que equivale a 42,9% de nossa amostra. O dado exposto
encontra-se com taxa superior as encontradas na literatura. Lee at al'! relatou indice de
evolugdo com sepse em 18% em sua amostra, Henrich et al?? cita taxa semelhante, com
12% de seus pacientes evoluindo com sepse. Diversos fatores poderiam ser
responsaveis por essa disparidade, tais como: diferenga de amostras no que diz respeito
a prematuridade e malformagdes associadas, uma vez que tais fatores influenciam o
prognostico; superlotagdo nos servigcos de unidade de terapia intensiva neonatal;

protocolos frente a quadros infecciosos; ou até mesmo as custas de floras microbianas

diferentes entre os servicos.
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O namero de onfaloceles rotas encontradas em nossa analise correspondeu a
9,5% de nossos casos, sendo uma taxa ligeiramente mais elevada do que a encontrada
na literatura.!’-33#* Uma vez que a grande maioria dos RNs nasceram via cesérea, ha a
possibilidade de que algumas destas onfaloceles rotas observadas em nosso trabalho
sejam secundarias a iatrogenia, havendo tal relato em apenas um dos protuarios
analisados.

Uma vez que a onfalocele ¢ uma patologia que costuma estar associada a outras
anormalidades,' a taxa de mortalidade encontrada na literatura varia entre 5-30% (fonte
6 da introdugdo). Lee at al'! expde uma taxa de mortalidade de 9,5% € Dunn et al®
relata uma taxa ainda mais baixa, de apenas 6%. Demais artigos!®2%:26:3234 informam
taxas que variam entre 20-30%. Apenas Nazer et al’ relata taxa de mortalidade bastante
acima da apontada na literatura. A porcentagem de Obito encontrada entre os pacientes
analisados por nossa pesquisa foi de 47,6%, o que se encontra acima da porcentagem
relatada na literatura.

Em relacdo a causa de obito, o choque séptico/sepse foram considerados
responsaveis em 55% dos casos. Esse indice apresenta-se em conflito com dados
encontrados em outras analises literarias. Garcia et al* refere que 46% de seus pacientes
cursaram com sepse, mas que nenhum deles foi a 6bito por esse motivo. Van Eijck et
al®* relatou que de seus 111 pacientes, cinco faleceram devido a sepse. Nossa
porcentagem elevada de oObitos secundarios a sepse revela e reafirma o que
mencionamos anteriormente, quanto a defasagem em nosso servigo no controle de
infeccdo/manejo dos pacientes. Entretanto, é importante ressaltar que varios outros
fatores associados podem estar influencia a taxa de mortalidade por quadros sépticos,

tais como prematuridade, malformagdes associadas, possibilidade de infeccdo

inespecifica ao nascer, entre outras.
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Assim, uma andlise mais complexa dessas varidveis como influenciadoras do desfecho

do paciente é necessaria.

V. CONCLUSAO:

A partir de tudo que foi mencionado, percebe-se que com esse estudo foi
possivel determinar as caracteristicas epidemioldgicas dos pacientes portadores de
onfalocele em nosso servico. Os dados obtidos corroboram com boa parte dos dados
mencionados na literatura. Daqueles indices considerados divergentes dos encontrados
em outros estudos, especial importancia deve ser dada as altas taxas de sepse e obito de
nossos pacientes, visto que pode refletir, em parte, a qualidade da assisténcia prestada
em Nosso Servigo.

Tal projeto exerceu, ainda, importante papel em nossa formacdo quanto
médicos, uma vez que nos deu a chance de conhecer ndo s6 os aspectos literarios da
doenca, mas também suas diversas formas de comportamento no dia-a-dia.

Esperamos que através desta analise se abra um novo horizonte para realizagdo
de novos estudos em nosso servico. Desse modo, poderiamos avaliar e buscar aprimorar
a qualidade da assisténcia prestada, além de se obter uma visdo mais global de uma

doencga encontrada de forma relativamente comum.



17

VI. REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS:

1.

10.

11.

12.

Mustafa, S. A. et al. Onfalocele: Prognostico Fetal em 51 Casos com Diagnostico
Pré-Natal. Rev. Bras. Ginecol. e Obs. 23, 31-37 (2001).

Kiyohara, M. Y. Onfalocele fetal : associagdo das relagdes entre o tamanho da
onfalocele e circunferéncia cefilica e abdominal , com morbidade e mortalidade
pos-natal. (2012).

Cunningham, F. G. et al. Obstetricia de Williams - 23ed. (McGraw Hill Brasil,
2009).

Picon, P. X. Pediatria: Consulta rapida. (Artmed Editora, 2009).

Ionescu, S. et al. Differential diagnosis of abdominal wall defects - omphalocele
versus gastroschisis. Chirurgia (Bucur). 109, 7-14

Nazer H, J. et al. Prevalencia de defectos de la pared abdominal al nacer: Estudio
ECLAMC. Rev. Chil. pediatria 77, 481-486 (2000).

Nazer H, J., Cifuentes O, L. & Aguila R, A. Defectos de la pared abdominal:
Estudio comparativo entre onfalocele y gastrosquisis. Rev. Chil. pediatria 84,
403408 (2013).

Arisa, A. M. Onfalocele: analise de 33 casos. (2001).

Moore, K. Embriologia Basica. (Elsevier Health Sciences Brazil, 2013).

Velhote, C. E. P., Velhote, T. F. de O. & Velhote, M. C. P. Uso primario da
membrana amniotica na reducdo de onfaloceles gigantes. Rev. Col. Bras. Cir. 29,
213-216 (2002).

Lee, S. L. et al Initial nonoperative management and delayed closure for
treatment of giant omphaloceles. J. Pediatr. Surg. 41, 1846—1849 (2006).
Whitehouse, J. S. ef al. Conservative management of giant omphalocele with

topical povidone-iodine and its effect on thyroid function. J. Pediatr. Surg. 45,



13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

21.

18

1192-1197 (2010).

Maksoud-Filho, J. G., Tannuri, U., da Silva, M. M. & Maksoud, J. G. The
outcome of newborns with abdominal wall defects according to the method of
abdominal closure: the experience of a single center. Pediatr. Surg. Int. 22, 503—
7 (20006).

Patel, G., Sadiq, J., Shenker, N., Impey, L. & Lakhoo, K. Neonatal survival of
prenatally diagnosed exomphalos. Pediatr. Surg. Int. 25, 413-416 (2009).

Frolov, P., Alali, J. & Klein, M. D. Clinical risk factors for gastroschisis and
omphalocele in humans: A review of the literature. Pediatr. Surg. Int. 26, 1135—
1148 (2010).

Mac Bird, T. et al. Demographic and environmental risk factors for gastroschisis
and omphalocele in the National Birth Defects Prevention Study. J. Pediatr.
Surg. 44, 1546-1551 (2009).

Axt, R. et al. Omphalocele and gastroschisis : prenatal diagnosis and peripartal
management A case analysis of the years 1989 — 1997 at the Department of
Obstetrics and Gynecology , University of Homburg / Saar. Eur J Obs. Gynecol
Reprod Biol 87, 47-54 (1999).

Botto, L. D., Mulinare, J. & Erickson, J. D. Occurrence of Omphalocele in
Relation to Maternal Multivitamin Use: A Population-Based Study. Pediatrics
109, 904-908 (2002).

Hwang, P. J. & Kousseff, B. G. Omphalocele and gastroschisis: An 18-year
review study. Genet. Med. 6, 232-236 (2004).

Salihu, H. M., Boos, R. & W., S. Omphalocele and gastrochisis. J. Obstet.
Gynaecol. J. Inst. Obstet. Gynaecol. 22, 489-492 (2002).

Blazer, S., Zimmer, E. Z., Gover, A. & Bronshtein, M. Fetal omphalocele



22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

19

detected early in pregnancy: associated anomalies and outcomes. Radiology 232,
191-5 (2004).

Van Zalen-sprock, R. M., Van Vugt, J. M. G. & Van Geijn, H. P. First-trimester
sonography of physiological midgut herniation and early diagnosis of
omphalocele. Prenat. Diagn. 17, 511-518 (1997).

Henrich, K., Huemmer, H. P., Reingruber, B. & Weber, P. G. Gastroschisis and
omphalocele: Treatments and long-term outcomes. Pediatr. Surg. Int. 24, 167—
173 (2008).

Ministério da Satide - Caderno de Pré-Natal de Baixo Risco

Heider, A. L., Strauss, R. A. & Kuller, J. A. Omphalocele: Clinical outcomes in
cases with normal karyotypes. Am. J. Obstet. Gynecol. 190, 135—-141 (2004).
Brantberg, A., Blaas, H. G. K., Haugen, S. E. & Eik-Nes, S. H. Characteristics
and outcome of 90 cases of fetal omphalocele. Ultrasound Obstet. Gynecol. 26,
527-537 (2005).

Lewis, D. F. et al. Fetal gastroschisis and omphalocele: Is cesarean section the
best mode of delivery? Am. J. Obstet. Gynecol. 163, 773-775 (1990).

Kumar, H. R., Jester, A. L. & Ladd, A. P. Impact of omphalocele size on
associated conditions. J. Pediatr. Surg. 43, 22162219 (2008).

Snijders, R. J. M., Brizot, M. L., Faria, M. & Nicolaides, K. H. Fetal exomphalos
at 11 to 14 weeks of gestation. J. Ultrasound Med. 14, 569574 (1995).

Stoll, C., Alembik, Y., Dott, B. & Roth, M. P. Omphalocele and gastroschisis and
associated malformations. Am. J. Med. Genet. Part A 146, 1280—1285 (2008).
Yamamoto Nomura, R. M. & Alves Marcelo Zugaib, E. A. Complicagdes
maternas associadas ao tipo de parto em hospital universitario. Rev. Saude

Publica 38, 915 (2004).



32.

33.

34.

35.

36.

37.

38.

39.

40.

41.

20

Garcia, H., Franco-Gutiérrez, M., Chavez-Aguilar, R., Villegas-Silva, R. &
Xequé-Alamilla, J. Morbilidad y mortalidad en recién nacidos con defectos de
pared abdominal anterior (onfalocele y gastrosquisis). Gac. Med. Mex. 138, 519—
526 (2002).

Pacilli, M., Spitz, L., Kiely, E. M., Curry, J. & Pierro, A. Staged repair of giant
omphalocele in the neonatal period. J. Pediatr. Surg. 40, 785788 (2005).

van Eijck, F. C., Wijnen, R. M. H. & van Goor, H. The incidence and morbidity
of adhesions after treatment of neonates with gastroschisis and omphalocele: a
30-year review. J. Pediatr. Surg. 43, 479—483 (2008).

Dunn, J. C. Y. & Fonkalsrud, E. W. Improved Survival of Infants with
Omphalocele. Am. J. Surg. 173, 284-287 (1996).

Ledbetter, D. J. Gastroschisis and Omphalocele. Surg. Clin. North Am. 86, 249—
260 (2006).

Stringel, G. & Filler, R. M. Prognostic factors in omphalocele and gastroschisis.
J. Pediatr. Surg. 14, 515-519 (1979).

Nuchtern, J. G., Baxter, R. & Hatch, E. I. Nonoperative initial management
versus silon chimney for treatment of giant omphalocele. J. Pediatr. Surg. 30,
771-776 (1995).

Alaish, S. M. & Strauch, E. D. The use of Alloderm in the closure of a giant
omphalocele. J. Pediatr. Surg. 41, 39-41 (2006).

Kilbride, K. E., Cooney, D. R. & Custer, M. D. Vacuum-assisted closure: A new
method for treating patients with giant omphalocele. J. Pediatr. Surg. 41, 212—
215 (2006).

McNair, C., Hawes, J. & Urquhart, H. Caring for the Newborn with an

Omphalocele. Neonatal Netw. J. Neonatal Nurs. 25, 319-327 (2006).



21

TABELAS:

Tabela 1 — Perfil epidemiologico dos elementos perinatais, neonatais e pos-natais dos

pacientes portadores de onfalocele

Variaveis N %

Idade gestacional

Pré-termo 11 26,2
Termo 31 73,8
Tipo de parto

Vaginal 7 16,7
Cesareo 35 83,3

Peso ao nascer X idade gestacional

PIG 6 14,3
AIG 33 78,6
GIG 3 7,1

Tipo de tratamento

Cirurgia Primaria 15 35,7
Cirurgia Estagiada 4 9,5
Apenas conservador 23 54,8
Sepse

Sim 18 42,9
Nao 24 57,1

Malformacoes associadas
Sim 26 61,9
Nao 16 38,1

Desfecho



Alta 22 52,4

Obito 20 47,6
Média = DP

Intervalo parto-inicio da dieta (dias) 47+12.6

Intervalo parto-desfecho (dias) 16.6 = 23.4
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PIG: Pequeno para idade gestacional; AIG: Adequado para idade gestacional; GIG:

Grande para idade gestacional.



