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ONFALOCELE E GASTROSQUISE

1. JUSTIFICATIVA

No que diz respeito a doencas congénitas presente em neonatos, a
onfalocele e a gastrosquise sdo casos recorrentes que podem prejudicar o
desenvolvimento do paciente. Devido a isso, €& importante relatar as
caracteristicas dessas patologias e apresentar o manejo, com o intuito de

promover o conhecimento geral sobre essas enfermidades.
2. INTRODUCAO

Malformagbes congénitas sdo anomalias estruturais ou funcionais
presentes nos recém nascidos (RN) que trazem diversas complicacGes a partir
do periodo perinatal. A onfalocele e a gastrosquise sdo os defeitos mais
incidentes associados a parede abdominal do feto. Visto isso, esse presente
artigo pretende definir e discutir as diferencas relacionadas a essas

enfermidades.

3. FISIOPATOLOGIA

7

Onfalocele é um defeito da parede abdominal anterior, de tamanho
variavel, em que oOrgdos normalmente localizados dentro do corpo se
desenvolvem na parte externa devido a um orificio préximo ao cordao umbilical,
formando uma herniacdo do conteudo visceral, que é recoberta por uma
membrana composta por uma camada interna (peritdnio parietal) e uma

externa (cavidade amniética) O saco herniatico normalmente € composto por



alcas intestinais, mas também pode conter parte do baco, figado e estdbmago
(frequentemente o ligamento omento). A onfalocele pode ser de trés tipos: a
menor (< 5 cm), maior (> 5 cm) e a gigante quando apresenta o figado

extracorpdreo 12345,

IMAGEM 1 — Recém-nascido com onfalocele intacta

FONTE: pt.atlaseclamc.org

Gastrosquise é uma malfomacdo congénita da parede abdominal
anterior do feto, que forma uma heniacdo paraumbilical de visceras nédo
encapsulada por membrana, geralmente a direita do corddo. A patogénese da
gastrosquise ainda € incerta, mas diversos estudos indicam que a causa da
evisceracdo pode ser pela fusdo prejudicada da linha média (dobramentos
laterais), ativacdo deficiente da apoptose e pela regresséo prematura da veia
umbilical direita ou acidente vascular envolvendo a artéria onfalomesentérica

direita resultando no crescimento defeituoso do mesoderma 1:26.7.8,

Essa patogenia pode ser classificada como simples, quando isolada, ou
complexa quando agregada a outras anormalidades intestinais coexistentes. A
auséncia de uma membrana de revestimento faz com que os 0rgaos
abdominais (alcas intestinais edemaciadas e cobertas por fibrina e, mais
raramente, estdbmago) fiquem expostos na cavidade amnidtica, ocasionando

uma restricdo do crescimento fetal 16,



IMAGEM 2 - Fotografia intraoperatdria revela RN com gastrosquise

FONTE: medscape.com

4. ETIOLOGIA

A onfalocele geralmente estd associada a cromossomopatias (de 8-67%
dos casos) como as trissomias dos pares cromossomicos 13, 18 e 21, a
sindrome de Beckwith-Wiedemann, Tetralogia de Fallot, Penatalogia de
Cantrell. Além disso, essa anormalidade esta constantemente relacionada a
outras anomalias que provocam cardiopatias (mais frequente — 45%),

problemas renais, genitais e gastrointestinais 4,

A etiologia da gastrosquise ainda é desconhecida, mas a decorréncia
dessa enfermidade € predisposta por multiplos fatores. As maes que concebem
fetos com essa doencga geralmente sdo primigestas, tabagistas, desnutridas,
com baixo indice de massa corpérea e baixa faixa etaria (hormalmente idade

inferior aos 20 anos) &°.

Os niveis normais ou levemente elevados de alfa-fetoproteina sérica
materna (MSAFP) estd associada a onfalocele, enquanto que o aumento
acentuado de MSAFP esta tipicamente ligado a gastrosquise. Um MSAFP
elevado requer avaliacdo ultrassonografica com o intuito de determinar se
estdo presentes anormalidades estruturais no feto. Se o estudo suspeitar de
uma onfalocele, a amniocentese € indicada para determinar a presenca de uma
anormalidade genética associada. Outra situacdo que pode complicar a

gastrosquise é o0 quando ocorre polihidramnio (excesso de liquido
amniético) em associacdo com atresia intestinal (estreitamento dos



seguimentos das algas intestinais, resultando em uma obstrug&o), que agrava o

qguadro da doencga %1911,
5. EPIDEMIOLOGIA

Um estudo recente feito pela Rede Nacional de Prevencao de Defeitos de
Nascimento (NBDPN) no perido de 2012-2016 apurou uma taxa de ocorréncia
a cada 10.000 nascidos vivos para gastrosquise (4,3-10.000) e onfalocele (2,1-
10.000). Nos EUA, um estudo realizado entre 1997-2015 mostrou que a taxa
relatada de gastrosquise aumentou de 2,9 para 5,2/1000 descargas por outro
lado, a taxa relatada de onfalocele foi estavel em 1 a 2/1000 descargas. Dessa
maneira, € observado que enquanto a incidéncia de onfalocele permanece
moderadamente constante, a gastrosquise exibe um aumento em sua
incidéncia, além disso, € a anomalia congénita mais ocorrente em cirurgias

pediatricas 21213
6. DIAGNOSTICO

Devido aos grandes avancos tecnoldgicos e a disseminacdo da
ultrassonografia na propedéutica da gestacdo nas Ultimas décadas, o
diagndstico da onfalocele e gastroquise passou a ser possivel no periodo pré-
natal, com 75% e 83% de sensibilidade, respectivamente. A deteccdo
adequada pode ser feita proxima a vigésima semana da gestacdo. Na
onfalocele, é detectavel a presenca de visceras abdominais na base do cordao
umbilical. Ja na gastrosquise, a imagem € semelhante a favos de mel, tendo
em vista que a auséncia de membrana favorece que as algas intestinais fiquem
soltas, edemaciadas, flutuando no liquido da cavidade amni6tica. Além disso,
€ necessario detectar possiveis elevacdes de MSAFP, podendo-se recorrer a

amniocentese, entre 15 e 20 semanas de gestagdo 11114,

O diagnéstico pGs-natal é explicito e feito por meio do primeiro exame do
RN, uma vez que é perceptivel na primeira avaliagdo morfolégica a presenca
de evisceracdo abdominal. Caso haja membrana, é provavel que seja um caso

de onfalocele, na auséncia da tlnica, presumivelmente sera gastrosquise *.



IMAGEM 3 - Ultrassom mostrando conteddo abdominal coberto por membrana fora da cavidade
abdominal do feto.

FONTE: walbertosouza.com.br

IMAGEM 4 - Vista sagital de gastrosquise em ultrassom intrauterino no segundo trimestre de gestacao.
FONTE: wikiwand.com

7. TRATAMENTO

Todo neonato diagnosticado com onfalocele ou gastroquise deve ser
encaminhado a um hospital com UTI neonatal e infraestrutura adequada para o
seu tratamento, com o intuito de reduzir causas evitaveis e sequelas que
podem comprometer o desenvolvimento do recém-nascido. O transporte do
mesmo deve ser feito com o cuidado que obedece e segue as orientacdes do
Ministério da Saude: estabilizar o paciente antes do transporte, colocar sonda
nasogastrica aberta para evitar a distensdo das alcas intestinais, deve-se
utilizar anteparos para as visceras, protegé-las com compressas estéreis
umedecidas com solugéo salina, proteger o curativo com filme PVC, manter o
paciente em decubito lateral, evitar multiplas manipulacdes, manter

temperatura adequada, oferecer suporte ventilatorio se necessario, fornecer


https://www.wikiwand.com/pt/Sagital

hidratacdo, observar perfusdo, frequéncia cardiaca, débito urinario, balanco

hidrico e manter a glicemia conforme o padrdo de normalidade 815
=» Onfalocele

Na onfalocele o tratamento vai depender do tamanho da bolsa visceral
externa, as opcdes possiveis sdo: fechamento primario, fechamento em etapas
com colocacao de silo (caso a onfalocele seja rompida) ou fechamento apoés
epitelizacdo da area afetada. O liquido amnidtico protege as algas intestinais,
portanto, os bebés com onfalocele podem ser alimentados imediatamente apds
a oclusdo da abertura da parede abdominal. Entretanto, em casos de
onfaloceles gigantes, esses RN precisam de uma longa hospitalizacdo, uma
vez que € limitada a reserva respiratéria, além da necessidade da reducéo e do
fechamento completo da leséo %2

Uma abordagem medicamentosa recomendada seria através do uso de
antimicrobianos topicos aplicados a membrana da onfalocele, em consonancia
o tronco da crianga tem que ser envolvido por uma bandagem elastica (ACE). A
cura ocorre por epitelizacdo da area afetada e contratura da ferida na parede
abdominal. Caso o fechamento primario seja possivel, é importante realiza-lo,

pois reduziria o risco de infeccéo bacteriana, sepse, acidose e hipotermia 12,
= Gastrosquise

O tratamento cirdrgico na gastrosquise pode ser efetuado com o
fechamento primario (sem suturas) no qual apés a reducdo das visceras
intestinais, o corddo umbilical é usado para preencher a abertura na parede
abdominal e, em seguida, é fixado com um curativo adesivo. No entanto, caso
haja inflamacgé&o intestinal ou ndo seja viavel a oclusdo da parede abdominal é
recomendavel a colocacdo de silo (bolsa de policloreto de polivinil (PVC) ou
silicone estéril) esse envoltério pode ser gradativamente reduzido, com

fechamento vagaroso da parede abdominal 1:216:17,



IMAGEM 5 - Imagem intraoperatdria revela uma onfalocele rompida em uma crianga

FONTE: medscape.com

IMAGEM 6 IMAGEM 7

IMAGEM 6 - Fechamento primario na gastrosquise FONTE: docs.bvsalud.org

IMAGEM 7 - Gastrosquise com silo FONTE: docs.bvsalud.org

8. PROGNOSTICO

O prognéstico de sobrevivéncia de lactentes depende mais da gravidade
dos problemas associados, do que propriamente da gastrosquise e da
onfalocele. Os fatores podem ser: a prematuridade e baixo peso ao nascer,
atresia e disfungdo intestinal. Outros fatores que levam o neonato a 6bito sé&o
casos de sepse, hipotermia (exposicdo do intestino ao meio ambiente),
angustia fetal (asfixia do nascimento), lesdo no intestino durante o parto,
transporte (caso intestino eviscerado caia ao lado do bebé, esticando ou
apertando os vasos mesentéricos), hipoglicemia e desidratacéo %18



A taxa de sobrevida da onfalocele € proxima a 90%, enquanto a da
gastrosquise ultrapassa os 90%. Na onfalocele, os RN com figado fora do
corpo possuem o pior prognostico do que aqueles com figado intracorpéreo. A
mortalidade de onfalocele em relagdo a gastrosquise é de 8:1 isso indica que a
gastrosquise tem o prognostico mais favoravel, uma vez que anomalias
concomitantes fora do sistema gastrointestinal, cromossomopatias e casos de
Hipertensdo pulmonar irreversivel e insuficiéncia cardiaca direita estao

frequentemente relacionadas a onfalocele 2.
9. ACOMPANHAMENTO

O cirurgido pediatra deve acompanhar os recém-nascidos durante e apos
a cirurgia, em seguida a crianca deve ser encaminhada para
gastroenterologista, com o propésito de executar o acompanhamento correto
para suprir os cuidados especiais. Em consonancia, as instrucbes de
seguimento pés-cirdrgico devem ser apresentadas para os pais do bebé, com o
intuito de conseguirem atender as necessidades singulares dos lactentes.
Futuramente é necessario acompanhamento fisioterapéutico para a obtencédo

de melhor postura, fortalecimento e alongamento da musculatura global +1°.
10.CONCLUSAO

Conclui-se a partir desse estudo que a gastroquise e onfalocele séo
anomalias da parede abdominal anterior do recém-nascido que néo se diferem
apenas na presenca/auséncia da membrana de recobrimento visceral, e sim se
distinguem em suas origens embrionarias, aspectos ultrassonogréficos, histéria
natural, tratamento e associacdo com outras malformacdes. Em suma, essas
situacdes precisam de um acompanhamento médico adequado para promover

0 desenvolvimento e o acompanhamento correto do paciente.
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