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RESUMO

Introducdo: Onfalocele é o defeito da parede abdominal, na inser¢do do cordao
umbilical, atraveés da qual os 6rgdos abdominais ficam expostos. Apresenta uma
incidéncia de 2 a 5 em 10.000 nascidos vivos. Objetivo: Descrever caso de onfalocele
gigante tratada com fechamento cirdrgico tardio. Método: Estudo tipo relato de caso
realizado no Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira. Relato de caso:
Paciente, sexo feminino, diagnosticada com onfalocele no pré-natal. Ao nascimento
confirmado onfalocele gigante e optado por tratamento conservador com curativos com
sulfadiazina de prata até completa epitelizacdo do defeito de parede abdominal.
Submetida a correcdo cirargica com dois anos de idade. O procedimento realizado sem
dificuldades técnicas ou complicacdes peri-operatérias. Ndo houve necessidade de uso de
expansores ou telas. A paciente recebeu alta no primeiro dia pés-operatorio com boas
condigBes clinicas. Discussdo: Mesmo ndo sendo considerado padrdo, o tratamento
cirargico tardio da onfalocele gigante se apresenta como uma op¢ao eficiente com baixa
morbidade, evitando o uso de proteses e complicagdes. Conclusdo: Este estudo
demostra a seguranca, eficacia e conveniéncia da abordagem cirlrgica tardia da

onfalocele gigante.

Palavras-Chave: Onfalocele gigante; Cirurgia; Sulfadiazina de Prata; Curativos.



ABSTRACT

Introduction: Omphalocele is the defect of the abdominal wall, in the insertion
of the umbilical cord through which the abdominal organs are exposed. It has an
incidence 2-5 in 10,000 live births. Objective: To describe a case of giant omphalocele
treated with late surgical closure. Method: Study type case report conducted in
Integrative Medicine Institute Professor Fernando Figueira. Case report: Female patient,
diagnosed with omphalocele during prenatal. At birth confirmed giant omphalocele and
opted for conservative treatment with silver sulfadiazine dressings until complete
abdominal wall defect epithelialization. Submitted to surgical correction with two years
of age. The procedure was performed without technical difficulties or perioperative
complications. There was no need to use expander and mesher. The patient was
discharged on the first postoperative day in good clinical condition. Discussion:
Although It is not considered standard, late surgical treatment of giant omphalocele
presents itself as an efficient option with low morbidity, avoiding the use of prostheses
and complications. Conclusion: This study demonstrates the safety, efficacy and

convenience of late surgical approach of giant omphalocele.

Keywords: Giant Omphalocele; Surgery; Silver sulfadiazine; Dressing.
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I. INTRODUCAO

Onfalocele é o defeito da linha média da parede abdominal, na inser¢do do
corddo umbilical, através da qual os 6rgaos abdominais ficam expostos. Apresenta uma
incidéncia de 2 a 5 em 10.000 nascidos vivos. Esse defeito, que é coberto por uma
membrana constituida de peritonio, tecido conectivo e &mnio, geralmente localiza-se na
base do corddo umbilical®.

Durante a formacdo embrionéria, a migracdo das alcas intestinais no corddo
umbilical ocorre normalmente entre a oitava e 12° semanas de gestacdo e a falha no
retorno das alcgas intestinais para a cavidade abdominal resulta na formacdo de
onfalocele. A embriogénese da onfalocele ainda ndo é completamente entendida, varias
teorias foram propostas para esclarecer sua origem. Em casos de onfaloceles gigantes,
nas quais ocorre protrusdo de figado e alcas intestinais, o defeito pode resultar da
interrupcdo no desenvolvimento dos folhetos laterais e da falha no fechamento da
parede ainda mais precoce, por volta da terceira ou quarta semana da vida
embrionariat®. Porém, nas onfaloceles pequenas, em que somente as alcas intestinais
estdo herniadas, a imperfeicdo pode ser resultante de uma falha nos estagios finais de
fechamento dos folhetos laterais, secundario a exposicdo a agentes teratogénicos ou
alteracOes genéticas que predispdem ao desenvolvimento de malformacdes. Todos 0s
6rgdos abdominais podem herniar, sendo mais frequente a protrusdo de alcas intestinais,
estdmago e figado™.

A onfalocele apresentam alta mortalidade, que varia de acordo com a presenca
de malformacgfes ou cromossomopatias associadas. Quando isolada, o progndstico é
muito bom, com uma taxa de sobrevida de até 94%° O diagnostico por meio de

ultrassonografia antenatal, j& no primeiro trimestre da gestagdo pode ser feito, com



taxas de detecgdo que podem variar de 25 a 100%, dependendo do local em que o
exame é realizado, do operador, do aparelho utilizado e da idade gestacional®. Essa
malformacdo estd frequentemente associada a outras anomalias fetais, tanto
sindrdmicas, estruturais, quanto cromossémicas; e essa associacdo é o principal
determinante do prognéstico do paciente®°®.

O defeito pode ser classificado pela extensdo, presenca ou ndo de figado no
contetido herniado e pela a integridade da membrana que o recobre’. O defeito

17, A onfalocele

considerado gigante pode estar associado ao pior prognostico pés-nata
pequena, com didmetro do defeito menor que dois centimetros, também chamada de
hérnia do corddo umbilical, podem estar associados a persisténcia do conduto
onfalomesentérico ou a um diverticulo de Meckel”. Criancas com onfaloceles gigantes
tém uma parede abdominal com defeito maior de cinco centimetros de diametro . A
onfalocele extensa (com diametro maior 15 cm) tem quase sempre o figado em seu
interior e apresenta grande dificuldade para o fechamento primério®. Toda via, n&o
existe consenso na literatura sobre a melhor forma de definir e classificar a onfalocele®,
Durante as duas Ultimas décadas o debate sobre a melhor conduta cirirgica
girou em torno da redugdo da onfalocele com fechamento primério ou colocagéo de silo
ou curativos com reducdo progressiva e fechamento secundario. A tendéncia atual é
que ndo havendo despropor¢do viscero-abdominal que impossibilite a cirurgia, o
fechamento primario deve ser preferido. Onfaloceles com cinco cm ou menos de
diametro sdo geralmente bons candidatos para fechamento primario’. A desproporcéo
viscero-abdominal, mais acentuada em onfaloceles com diametro maior que cinco
centimetros, € um fator determinante na escolha terapeutica, pois este dificulta o

fechamento priméario aumentando as complicacfes peri-operatorias. Esta condigéo

aumenta o risco de danos aos orgédos intracavitarios e deiscencia da rafias, pois elevaria



a pressdo intracavitaria e a tensdo da sutura®’. Nestes casos, uma abordagem
conservadora pode ser usada antes do tratamento definitivo, a aplicagcdo de substancias
topicas (Exemplo: Alcool 70%, Sulfadiazina de prata ou compostos iodados) para que a
membrana que cobre epitelize e ocorra diminui¢do dos risco de infecgfes. O curativo
também deve proteger a membrana de forgas de cisalhamento e deve ser capaz de
proporcionar suporte para evitar herniagdo adicional**2.

Um silo também pode ser utilizado. Este deve ser colocado e a redugdo
progressiva deve ser realizada ao longo de cinco dias. Esta técnica, desenvolvida em
1967 por Schuster, continua a ser uma boa abordagem terapéutica para os grandes
defeitos. Esta técnica envolve a criacdo de um silo "chaminé"” cobrindo o defeito com
uma folha silicone sintético suturado a fascia circundante. A compressdo do silo deve
ser realizada algumas vezes por dia, conforme tolerado, e, a gradual reducdo das
visceras da hérnia vai ocorrendo. Os 06rgdos abdominais, geralmente, sao
suficientemente reduzidas para a cavidade para permitir o fechamento fascial
secundario no prazo de cinco a sete dias®"*3*,

O presente relato tem como objeto enaltecer o tratamento cirdrgico tardio da
onfalocele gigante, secundario ao uso de curativos por um tempo pré-determinado, visto
que isso tende a melhorar os resultados pos-operatorios e diminuir as complicagdes

cirurgicas.



Il. OBJETIVOS
2.1 Objetivos gerais

Descrever um caso de onfalocele gigante que realizou tratamento cirdrgico com
fechamento tardio, ap6s uso de curativo com Sulfadiazina de prata 1% a fim de facilitar
a técnica cirdrgica.
2.2 Objetivos especificos

- Determinar se esta foi uma escolha terapéutica eficiente para o paciente.

- Avaliar complicagdes pos-operatorias.

- Determinar fatores de risco relacionados a complicagoes.

- Avaliar tempo de permanéncia hospitalar.

I1l. METODOLOGIA
3.1. Desenho do estudo

Relato de caso
3.2. Local do estudo

O estudo foi realizado no Instituto de Medicina Integral Professor Fernando
Figueira-IMIP (Rua dos Coelhos, 300 Boa Vista - Recife - PE - Brasil. CEP 50070-
550).
3.3. Periodo do estudo: O estudo foi realizado no periodo de janeiro de 2014 a Setembro
de 2016.
3.4. Critérios de elegibilidade

3.4.1. Critérios de incluséo

Foi incluido no estudo o paciente, submetido a cirurgia para correcdo de
onfalocele gigante, atendido no departamento de cirurgia pediatrica do IMIP, mediante

consentimento de responsavel.



3.4.2. Critérios de exclusdo

Né&o ha.
3.5. Coleta de dados

Os dados do participante foram coletados através de consulta de prontuério
médico. Os dados foram registrados pela equipe de pesquisa, composta pelo orientador
e pesquisador responsavel.
3.6. Processamento e anélise de dados

A historia clinica, doenca de base e perfil de risco do paciente foram descritos
no programa Microsoft Word 2010 para Windows. Estes dados foram revisados pelos
pesquisadores, obtendo-se ao final, uma listagem para corre¢do de eventuais erros de
digitagdo. Quando constatada inconsisténcia ou auséncia de dados por ocasido da
revisdo, foi consultado o prontuario médico.
3.7. Aspectos éticos

O projeto foi avaliado pelo Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de
Medicina Integral Professor Fernando Figueira. Os pesquisadores seguiram
rigorosamente as normas da resolucéo 466/2012 do Conselho Nacional de Sadde.
O paciente e seu responsavel foram informados do objetivo da pesquisa e tiveram
explanacdo detalhada sobre 0 mesmo. A identidade do paciente foi mantida em sigilo.
Seu responsavel aceitou participar da pesquisa, assinando o Termo de Consentimento
Livre e Esclarecido (TCLE) (APENDICE 1) onde consta o nome e telefone do médico
responsavel pela pesquisa.

Os dados estudados, provenientes do prontuario médico e exames realizados
pelo paciente, foram disponibilizados com o compromisso ético de sua utilizagdo

apenas para efeito de estudo.



IV-RELATO DE CASO.

Paciente do sexo feminino, nascida no servigo de ginecologia e obstetricia do
Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP), diagnosticada
portadora de onfalocele no periodo pré-natal por meio de uma ultrassonografia.

Nascida de parto cesareo, apresentando APGAR 4/8 necessitando de intubacdo
orotraqueal por 24 horas. Confirmada presenca de defeito de parede abdominal, com
aproximadamente seis centimetros de diametro coberto por membrana integra contendo
alcas intestinas e figado. Genitora negava historia familiar de malformacdes congénitas.
Referia uso de alcool, tabaco e crack até o oitavo més de gestacdo. Apds cuidados
iniciais a paciente foi internada e acompanhada no servi¢o de neonatologia do IMIP

Foi solicitada avaliacdo da cirurgia pediatrica, que optou por ndo indicar cirurgia
imediata em virtude da desproporcdo visceroabdominal. Orientado pesquisa de
malformacdes associadas e uso topico de sulfatiazina de prata 1% duas vezes ao dia em
curativo oclusivo. O paciente recebeu alta no oitavo dia de vida com orientagdes para
manter o uso do curativo e medicacdo tdpica.

Identificado forame oval patente, em avaliacdo cardiolégica, sem repercussoes
hemodindmicas, sendo assim instituido um tratamento conservador. Nao foram
identificadas outras malformac6es durante investigacao de rotina.

Em acompanhamento ambulatorial evidenciado progressiva epitelizagdo da
membrana. Em consulta realizada no décimo primeiro més de vida, comprovada
completa epitelizagdo do defeito foi iniciado a segunda fase do tratamento com o uso de
curativo compressivo. A genitora foi orientada a realizar o curativo diariamente e de

forma gradual, aumentar a pressao sobre a lesdo.



Paciente evoluiu sem queixas ou complicagdes, apresentando boa adesdo ao
tratamento, ocorrendo alinhamento da lesdo com a fascia do musculo reto abdominal.
Diante desses resultados, a cirurgia reparadora definitiva foi indicada.

A paciente realizou a cirurgia reparadora com dois anos e trés meses de vida, o
procedimento foi realizado com anestesia geral e evoluiu sem complicagdes. N&o houve
necessidade de uso de telas para o fechamento da lesdo, sendo realizada apenas
mobiliza¢do dos planos musculares e sintese da aponeurose. A cirurgia foi realizada
sem grandes dificuldades técnicas, ndo houve necessidade de suporte ventilatorio pos-
operatério ou internamento em unidade terapia intensivo. No primeiro dia apos a
cirurgia 0 menor recebeu dieta por via oral com boa aceitagdo ndo apresentando
alteragBes no exame fisico. Recebeu alta hospitalar no terceiro dia pos-operatorio.

Durante o acompanhante ambulatorial no periodo p6s-operatério, foi visto que o
paciente ndo apresentou complicagfes ou queixas significativas, evoluindo com
adequada cicatrizacdo da ferida operatéria e 6timo desenvolvimento ponderal,

fisioldgico e funcional.

V-DISCUSSAO

A onfalocele gigante é um desafio para a medicina, pela sua alta complexidade e
pelo seu manejo ndo estar totalmente esclarecido na pratica médica. Muitas condutas
terapéuticas tém sido descritas na literatura para o tratamento dessa enfermidade, porém

3-5,11,12,15

nenhuma diretriz foi estabelecida Todas as condutas tém resultados

satisfatorios, toda via, na onfalocele gigante, por se tratar de uma condigdo muito rara,
3,4,11,12

seu manejo ainda € um paradigma para a medicina

A via de parto a ser escolhida é um desafio no manejo dessa enfermidade, pois



ndo hé consenso no meio médico. Em casos de onfalocele gigante existe uma tendéncia
em se preferir a cirurgia cesariana como via de parto, pois o risco de rotura da
membrana, danos as visceras herniadas ou infeccdes superariam os beneficios de um
parto vaginal. O argumento maior em favor da cesarea eletiva é o parto programado em
ambiente asséptico e com preparo de todas as condi¢cBes necessarias para 0 recém-
nascido™ . No presente caso, a cirurgia cesariana foi escolhida, pois o risco de lesao das
estruturas herniadas, de infeccdo da onfalocele e de complicagfes durante o parto
superava consideravelmente as vantagens da via obstétrica. A cirurgia ocorreu sem
complicacdes e o diagndéstico de onfalocele foi confirmado. A lesdo permaneceu com
membrana integra, ndo apresentava sinais de isquemia ou flogose.

A incidéncia da onfalocele é mais incidente no sexo masculino, ndo existem
evidéncias sobre pior prognostico de acordo com 0 sexo ou causa dessa predilecdo pelo
sexo masculino na literatura?. O género do paciente do caso descrito foi feminino.

O uso de alcool e Crack sdo sabidamente um fator de risco para abortamento,
malformacdes e outros danos ao feto, entretanto, ndo existe uma relacdo causal definida
na literatura  dessas substancias com a ocorréncia da onfalocele®®.

O prognostico da onfalocele esta geralmente relacionado ao seu volume, a maior
ou menor dificuldade de fechamento do defeito, a existéncia e ao tipo de anomalias
associadas. As grandes onfaloceles apresentam morbidade e mortalidade mais
elevadas®. N&o foram evidenciadas outras anomalias associadas apés rastreio, a menor
foi diagnosticada portadora de forame oval patente sem repercussdes hemodinamicas,
sendo conduzida clinicamente de maneira expectante.

A extensdo do defeito € um dos parametros norteadores da conduta médica. Nas
onfaloceles pequenas, o fechamento primario deve ser priorizado, pois 0 risco de

complicacdes € pequeno, considerando uma pequena desproporcao viscero-abdominal



existente nesses defeitos. Nas onfaloceles de maior porte e especialmente nas gigantes,
o0 tratamento conservador deve ser priorizado. Nao existe um ponto de corte que defina
quando o defeito deve ser abordado de forma primaria ou tardia, porém em defeitos
acima de cinco centimetros, considerado um defeito gigante por muitos autores®, a
cirurgia reparadora tardia € preferida. A correcdo priméaria da onfalocele esta bem
indicada quando o defeito tem um didmetro de até cinco centimetros, pois este defeito
tende a ndo aumentar significativamente a pressdo intra-abdominal ap6s a correcéo
cirdrgica primaria, ndo ofertando grandes riscos ao paciente®®.

N&o existe consenso sobre o tratamento conservador inicial na literatura, muitos
sd0 0s métodos descritos, porém todos tem um vértice em comum, a postergacdo da
cirurgia reparadora para que haja melhora da desproporcdo viscero-abdominnal,
diminuindo assim os riscos peri-operatérios®®. O uso de silo ou sacos de silicone ou
outros matérial suturado na margem do defeito, aplicando uma pressao gradual com
novas suturas na margem do deifeto de acordo com a regresséo do defeito, apds exérese
da membrana pode ser uma op¢do terapéutica e esta é defendida como melhor conduta
por muitos autores, porém esse manejo nao é isento de riscos, pois existe um risco de

>4 O tratamento com substancias

infeccdo e necrose do conteddo herniado
escarificantes como o alcool a 70%, o nitrato de prata, a Sulfatiazina de prata ou
compostos iodados é um opgdo terapéutica definida na literatura®®. Estes compostos
teriam como finalidade evitar possiveis infeccfes e ajudariam na epitelizacdo da
membrana do defeito. A escolha da substancia usada € outro paradigma no manejo
dessa enfermidade, o uso de compostos iodados geram riscos relacionados a tireoide
(crise tireotdxica, tireoidite etc), o alccol a 70% pode causar hepatite ou encefalites

17,18

alcoolicas O ndo abuso da substdncia utilizada e a adequada aderéncia do

tratamento sdo fatores protetores para possiveis complicacbes. Porém, ndo existem



estudos que relatem melhor eficacia de determinada substéncia, sendo orientado o uso
do composto com maior aceitacdo do paciente'®>. Em nosso caso, foi optado pela
correcdo mais tardia apOs tratamento topico com Sulfatiazina de prata e curativo
compressivo, pois foi levada em consideragdo a extensdo do defeito da parede
abdominal, cuja correcdo anatbmica primaria poderia levar a dificuldades respiratérias
pos-operatdrias e maior dificuldade técnica durante a realizagdo do procedimento.

O curativo compressivo com pressdo gradual foi indicado a fim de reduzir o
conteido herniado para dentro da cavidade abdominal e como consequéncia, a cirurgia
seria tecnicamente mais facil, pois ocorreria uma melhora dos planos cirdrgicos com a
diminuicdo da desproporc¢éo viscero-abdominal também. Esta medida evitaria possiveis
complicagcbes como 0 aumento excessivo da pressdo intra-abdominal, que poderia
incorrer em dificuldade respiratdria, sindrome compartimental e isquemia viseral***.

Obtivemos 6timos resultados peri-operatorios, visto que a cirurgia foi realizada
sem dificuldades técnicas, ndo houve necessidade de uso de tela para o fechamento do
defeito e o paciente ndo necessitou de suporte ventilatorio ou internamento em unidade
de terapia intensiva. Podemos ressaltar também, o breve periodo de internamento
hospitalar e rapida aceitacdo da dieta por via oral com retorno imediato da atividade
gastro-intestinal. E sabido que um maior tempo de internamento é um fator de risco
importante para o surgimento de infeccdes operatorias ou outras infeccGes relacionadas
a assisténcia’*®. O uso de telas também agrega riscos ao procedimento, a possibilidade
de rejeicdo do material usado, o maior risco de deiscéncia das rafias, maior custo e
formagcdo de granulomas pds-operatorios sdo exemplos comuns de agravos
potenciais*'®. No presente caso estes risco e desvantagens foram abolidos, pois n&o

houve utilizagéo de tela.



VI-CONCLUSAO

Este relato de caso demostra a seguranga, eficacia e conveniéncia da abordagem
cirurgica tardia da onfalocele, secundéria ao uso de tratamento tépico com sulfatizarina
de prata para a epitelizacio da membrana do defeito. A luz da morbidade e mortalidade
associadas com fechamento primario da onfalocele gigante, é importante considerar a
prorrogacdo do fechamento cirdrgico. Este estudo de caso oferece uma alternativa

segura para o tratamento conservador deste problema cirurgico pediatrico complexo.
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Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
ONFALOCELE GIGANTE, RESULTADOS DO TRATAMENTO CIRURGICO
TARDIO: RELATO DE CASO.
Pesquisadores: Luis Filipe Euzebio de Figueiredo

Orientador: Arthur Almeida Aguiar

Vocé estd sendo convidado a autorizar a participacdo, como voluntéria, do
menor pelo qual é responsavel na pesquisa intitulada Onfalocele gigante, resultados do
tratamento cirurgico tardio: relato de caso. O objetivo desta pesquisa é descrever um
caso de onfalocele gigante que foi tratada de forma tardia, secundario ao uso de curativo
(a histéria da doenga do menor pelo qual € responsavel). Que trara o beneficio de um
maior entendimento sobre o assunto, através da constru¢do de um artigo cientifico para
o desenvolvimento de medidas para aprimorar o diagndéstico e tratamento do mesmo.

A coleta de dados seré realizada através da revisdo de prontuério e ndo vai levar
a nenhum risco que afete seu bem-estar ou de outros. Nas imagens utilizadas do
paciente, sera excluida a face do mesmo, impossibilitando sua identificacdo e
preservando sua intimidade, minimizando os improvaveis danos ao paciente. Serdo
tomadas todas as providéncias para garantir que em nenhum momento do estudo suas
identidades sejam reveladas. Qualquer dado que indique a sua participacdo ou do menor
ndo sera liberado sem a sua permissdo. O menor ndo sera identificado em nenhuma
publicacdo que possa resultar deste estudo, mantendo o sigilo médico.

Vocé serd esclarecido sobre a pesquisa em qualquer aspecto que desejar e € livre
para recusar a participacdo do menor pelo qual é responsavel, retirar seu consentimento

ou interromper a participacdo a qualquer momento. A participacdo é voluntaria e



mesmo que vocé ndo queira participar ndo havera prejuizo e continuard sendo atendido
da mesma forma neste hospital.

Seu nome ou qualquer dado. Uma copia deste consentimento informado serd arquivada
com o pesquisador e a outra sera entregue a VOCe.

A participa¢do no estudo ndo vai lhe trazer nenhum custo e vocé ndo ter4d nenhuma
compensacao financeira.

O projeto foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em Pesquisa (CEP) do IMIP,

cujo telefone é (81) 21224756

Eu, fui informado (a) dos objetivos da

pesquisa acima de maneira clara e detalhada e esclareci minhas duvidas. Sei que em
qualquer momento poderei solicitar novas informacdes e modificar minha decisdo se
assim o desejar. O pesquisador me garantiu que todos os dados desta pesquisa serdo
confidenciais.

Em caso de davidas poderei requisitar os pesquisadores Luis Filipe Euzebio de
Figueiredo ou Dr. Arthur Almeida Aguiar nos telefones (81) 21224104 ou ainda o
Comité de Etica em Pesquisa do Instituto de Medicina Integral Professor Fernando
Figueira, situado a Rua dos Coelhos, 300, Boa Vista, Recife — PE, Fone: (81) 2122

4756.

Declaro autorizar a participacao de

nesse estudo. Recebi uma copia deste termo de consentimento livre e esclarecido e me

foi dada a oportunidade de ler e esclarecer as minhas davidas.



Assinatura do Responsavel Data
Assinatura do Pesquisador Data
Recife, / /

Assinatura do 1° testemunha RG Data
Assinatura do 2° testemunha RG Data



