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PONTOS-CHAVE
O reparo de uma hérnia diafragmática congênita (HDC) não é uma emergência cirúrgica. A estabilidade hemodinâmica e ventilatória deve ser alcançada antes do reparo cirúrgico.
O momento da cirurgia exige uma comunicação eficaz entre as equipes cirúrgica, neonatal e de cuidados intensivos.
A anestesia para HDC requer uma avaliação pré-operatória completa, revisão dos sistemas, compreensão do progresso do paciente até o momento e consciência das preocupações específicas reais e potenciais do paciente no perioperatório.
Os principais objetivos intraoperatórios incluem a garantia de anestesia e analgesia adequadas, a garantia de ventilação eficaz e a prevenção de possíveis fatores desencadeantes da hipertensão pulmonar persistente do recém-nascido (HPPN).
As complicações pós-operatórias de curto prazo que ocorrem na unidade de terapia intensiva incluem sangramento, persistência de HPPN, pneumotórax, quilotórax, insuficiência respiratória que requer ventilação oscilatória e sepse.
As complicações pós-operatórias de longo prazo são multissistêmicas e envolvem os sistemas respiratório, musculoesquelético, gastrointestinal e neurológico.


INTRODUÇÃO
A hérnia diafragmática congênita (HDC) é um defeito raro do diafragma que leva à herniação do conteúdo da cavidade abdominal para o cavidade tóracica. Embora a correção cirúrgica seja o tratamento definitivo, o reparo da HDC não é uma emergência cirúrgica. O reparo cirúrgico deve ocorrer somente em casos de estabilidade hemodinâmica e ventilatória (Tabela 1). Antes de qualquer intervenção cirúrgica, os pacientes devem ser ressuscitados e estabilizados em uma unidade de cuidados críticos pediátricos, o que envolve a otimização da oxigenação, da ventilação e da hipertensão pulmonar (hipertensão pulmonar persistente do recém-nascido; HPPN). Consulte o ATOTW 526 para obter mais detalhes.
A anestesia para a HDC é um desafio. O tipo de defeito, o histórico de nascimento, a presença de distúrbios congênitos associados e o progresso do paciente até o momento devem ser cuidadosamente considerados para determinar o momento mais adequado para a cirurgia, a abordagem cirúrgica e um plano anestésico seguro e eficaz.
REPARO CIRÚRGICO
O objetivo da cirurgia é reduzir os órgãos herniados para a cavidade abdominal, seguido pelo fechamento do defeito diafragmático. A abordagem cirúrgica tradicional é a herniorrafia diafragmática transabdominal. EmFAZER O TESTE ON-LINE
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Parâmetros clínicos
SPO2 >92% com FiO2< 0,5
Pressão arterial média >45 mm Hg (ou normal para a idade gestacional) 
Inotrópicos de desmame (noradrenalina e adrenalina <0,05 mcg/kg/min) 
Lactato <3 mmol/L
Débito de urina >1 mL/kg/h
Pressão da artéria pulmonar <2/3 da pressão sistêmica
Ecocardiograma dentro de 24 horas da cirurgia com boa função ventricular direita
Doses de iNO de desmame <10 ppm
Hemoglobina >10 g/dL
Radiografia de tórax atualizada

Tabela 1. Parâmetros clínicos e investigações que determinam a aptidão para o reparo cirúrgico da hérnia diafragmática congênita1,2

Nos últimos anos, entretanto, o reparo toracoscópico minimamente invasivo se tornou a principal abordagem cirúrgica para o reparo da HDC.3

Reparo Aberto
O reparo aberto é usado principalmente para defeitos maiores ou em casos em que a ventilação tenha sido desafiadora ou exija ventilação oscilatória de alta frequência.3 A incisão para um reparo aberto é subcostal no lado do defeito. Às vezes, são usados adesivos protéticos para fechar o abdome nos casos em o aumento das pressões abdominal e torácica causa instabilidade hemodinâmica e ventilatória.

Reparo Toracoscópico
Em casos menos graves de , o reparo toracoscópico tem se tornado mais comum. O paciente é posicionado decúbito lateral e há insuflação da cavidade torácica com dióxido de carbono para mobilizar e reduzir os órgãos abdominais.4
Originalmente, o reparo toracoscópico estava associado a tempos de operação mais longos, mas, com a melhoria na seleção de pacientes e na técnica cirúrgica, essa diferença de tempo não é mais observada.5,6 A insuflação de dióxido de carbono pode se difundir no sangue, criando uma acidose respiratória; pode ser difícil administrar essa situação com alterações na ventilação e é importante porque a acidose prolongada piora a HPPN.
Em ambas as abordagens, uma vez que os órgãos são reduzidos, o defeito diafragmático é então reparado por meio de fechamento primário ou com um retalho. O fechamento com retalho é comumente usado em defeitos maiores.7

AVALIAÇÃO PRÉ-OPERATÓRIA E SOLICITAÇÕES
A avaliação e a preparação pré-operatórias cuidadosas são fundamentais para o manejo anestésico da HDC. A avaliação e a preparação devem incluir o seguinte.

Avaliação
1. Histórico pré-natal
2. Histórico de nascimento
3. Presença de outras anomalias congênitas, incluindo cardíacas, renais, neurológicas e musculoesqueléticas
4. Status cardiovascular atual e tendências desde o nascimento
a. Dose e tendência de inotrópicos, vasopressores e vasodilatadores pulmonares
b. Resultados de ecocardiogramas seriados e evidências de melhora da hipertensão pulmonar
c. Valores de hemoglobina e plaquetas, tendências de coagulação
d. Pressão arterial média
5. Estabilidade ventilatória e tendências desde o nascimento
a. Tamanho e comprimento do tubo endotraqueal
b. Presença de uma via aérea difícil (intubação)
c. Necessidade de ventilação oscilatória de alta frequência ou oxigenação por membrana extracorpórea
d. Troca de gases em gasometrias arteriais seriadas
e. Configurações ventilatórias atuais
f. Saturações pré e pós-ductal
g. Pneumotórax, pulmões prematuros
6. Estado dos fluidos
a. Produção de urina
b. Diurese contínua
c. Gerenciamento da glicose
d. Função renal e eletrólitos
7. Sedação e relaxamento muscular
a. Sedação atual
b. Necessidade de relaxamento muscular para facilitar a ventilação
8. Acesso
a. Linha arterial pré-ductal
b. Acesso central
c. Locais de cânulas intravenosas (IV)
d. Verifique se todos os acessos estão funcionando
9. Outras investigações
a. Resultado do ultrassom renal
b. Resultado do ultrassom craniano

Solicitações Pré-operatórias
1. Produtos sanguíneos com compatibilidade cruzada e disponíveis
2. Hemoglobina >10 g/dL, coagulação corrigida
3. Ecocardiograma nas 24 horas anteriores à operação
4. Radiografia de tórax
5. Infusões de medicamentos inodilatadores/inotrópicos/sedação para transporte

OBJETIVOS E CONSIDERAÇÕES INTRAOPERATÓRIOS
Comunicação
A comunicação entre o anestesista e o cirurgião deve ser clara e contínua durante todo o procedimento. A equipe cirúrgica deve estar ciente de qualquer instabilidade hemodinâmica e ventilatória, pois isso pode alterar seu plano operatório. Da mesma forma, o progresso da operação, as preocupações cirúrgicas e os eventos cirúrgicos não planejados devem ser comunicados ao anestesista para que a anestesia e os cuidados pós-operatórios possam ser adaptados de acordo. A instabilidade ocorre principalmente na redução do conteúdo herniado para o abdome ou durante o fechamento do abdome, portanto, ambas as equipes devem manter vigilância extra durante esse período.8

Ventilação
As estratégias de ventilação devem ser protetoras do pulmão (Tabela 2). A ventilação com controle de pressão é a mais adequada, pois evita altas pressões e, portanto, impede o barotrauma.9,10 A pressão expiratória final positiva excessiva também deve ser evitada. Isso ocorre porque a distensão excessiva dos alvéolos no final da expiração comprime as redes capilares pulmonares. A compressão dos capilares aumenta a resistência ao fluxo sanguíneo pulmonar, levando à piora da HPPN.
Ao determinar uma estratégia de ventilação, devem ser considerados os ajustes de ventilação pré-operatória de cuidados intensivos e o dióxido de carbono arterial correspondente (PaCO2). O controle do CO2 é uma questão fundamental no intraoperatório. Uma PaCO2 alta levará a uma acidose respiratória, que, por sua vez, causa vasoconstrição pulmonar e piora da HPPN. A análise regular de gases sanguíneos no intraoperatório é necessária para garantir o monitoramento rigoroso da PaCO2.
O estado dos pulmões também deve ser considerado. As vísceras abdominais que comprimem os pulmões em desenvolvimento levam à hipoplasia pulmonar de ambos os pulmões.11 Os pulmões também podem ser prematuros, ter sofrido pneumotórax, ter baixa complacência ou ter uma alta carga de secreção. Em caso de instabilidade súbita, como hipotensão e hipóxia, deve-se considerar a possibilidade de um novo pneumotórax. Os pneumotórax podem ocorrer no intraoperatório em qualquer pulmão, especialmente em casos de altas pressões ventilatórias.

Objetivos Ventilatórios Intraoperatórios
Ventilação com proteção pulmonar por meio de ventilação com controle de pressão
Baixa pressão expiratória final positiva
Controle rigoroso da PaCO2

Tabela 2. Objetivos ventilatórios intraoperatórios para pacientes pediátricos submetidos a reparo de hérnia diafragmática congênita
Hemodinâmica e Hipertensão Pulmonar
O monitoramento hemodinâmico rigoroso também é fundamental para a anestesia da HDC. O suporte hemodinâmico estabelecido no intensivo deve ser mantido na sala de cirurgia. A milrinona e quaisquer vasopressores ou inotrópicos, se iniciados, devem continuar, mesmo em doses muito baixas, para permitir a titulação rápida em casos de emergência. Vale que a milrinona é um inodilatador que reduzirá a carga de trabalho ventrículo direito na HPPN.
Se os pacientes tiverem hipertensão pulmonar, devido à HPPN, isso causará aumento da pós-carga do ventrículo direito, aumento do volume diastólico final e redução do débito do coração direito. Em última análise, isso pode resultar em insuficiência do ventrículo direito e, portanto, deve ser monitorado e tratado agressivamente no intraoperatório. Isso envolve evitar possíveis gatilhos para a vasoconstrição arterial pulmonar, como evitar hipoxemia, hipercapnia, acidose, hipotermia, dor e anestesia insuficiente. O sildenafil e o óxido nítrico inalatório (iNO) do tratamento intensivo também devem ser mantidos ou estar prontamente disponíveis em caso de instabilidade hemodinâmica devido à insuficiência ventricular direita. Isso pode exigir um ventilador de transporte especializado da unidade de terapia intensiva neonatal capaz de administrar óxido nítrico, que deve ser configurado na sala de cirurgia com antecedência antes da transferência do paciente para a sala de cirurgia.
A HPPN pode ser monitorada por ecocardiograma, que é identificado pelo achatamento do septo interventricular, regurgitação tricúspide e um shunt da direita para a esquerda ou bidirecional no canal arterial. As pressões no ventrículo direito são estimadas usando o jato de regurgitação tricúspide. As pressões da artéria pulmonar que são iguais às pressões sistêmicas estão associadas a um pior prognóstico em qualquer ponto do período perioperatório.12
Deve-se considerar cuidadosamente também o status do volume. O monitoramento da perda de sangue, as alterações na hemodinâmica e a análise de gases sanguíneos orientarão a necessidade de produtos sanguíneos.

Anestesia e Analgesia
O planejamento cuidadoso da transferência da unidade de terapia intensiva para a sala de cirurgia é essencial. Complicações como parada cardio-vascular ou respiratória durante o trajeto devem ser previstas e preparadas. Equipamentos de emergência e medicamentos de emergência devem estar presentes.
As infusões contínuas de sedativos da unidade de terapia intensiva reduzirão as necessidades na indução da anestesia. A anestesia para a HDC pode ser obtida e mantida com um agente volátil, como o sevoflurano, ou com anestesia intravenosa total usando propofol ou outros agentes intravenosos, como o remifentanil. Favoravelmente, o sevoflurano, como todos os agentes voláteis, tem a vantagem protetora de reduzir a vasoconstrição pulmonar hipoxêmica.13 No entanto, é difícil administrar a anestesia volátil juntamente com o iNO, pois o iNO requer uma técnica de alto fluxo de gás de arraste para garantir que não haja acúmulo de iNO (medido em partes por milhão) no sistema respiratório.
O sevoflurano causa diretamente o relaxamento do músculo liso vascular,14 levando à hipotensão. O propofol também causa hipotensão por meio de vasodilatação e venodilatação.15,16 A hipotensão excessiva reduzirá a pré-carga para o coração direito, que já está sob tensão devido ao aumento da pós-carga causada pela hipertensão pulmonar. Os vasopressores, como a noradrenalina, ajudarão a neutralizar a hipotensão excessiva e podem precisar ser aumentados, principalmente após a indução. Os regimes comuns de analgesia intraoperatória para HDC incluem opioides em altas doses, como morfina, fentanil ou remifentanil, por meio de infusão IV ou bolus IV. O relaxamento muscular deve ser evitado, pois as evidências sugerem que ele pode estar associado à redução da função respiratória com pouco benefício adicional.2,13

GERENCIAMENTO PÓS-OPERATÓRIO
Os cuidados pós-operatórios após o reparo da HDC ocorrem na unidade de terapia intensiva (UTI). Em geral, o paciente permanece intubado, ventilado, profundamente sedado e com analgesia adequada, com o início da nutrição parenteral total na maioria dos casos.9
Vale a pena ter em mente várias complicações potenciais nas horas e dias após o reparo. As complicações importantes de curto e longo prazo estão listadas na Tabela 3. Elas incluem sangramento, persistência de HPPN, pneumotórax, quilotórax, insuficiência respiratória que requer ventilação oscilatória e sepse. A recorrência da hérnia também é possível.9
O monitoramento hemodinâmico rigoroso é essencial no pós-operatório.17 Também pode ocorrer sangramento no pós-operatório. O sangramento é exacerbado pela hipotermia e acidose, ambas associadas à cirurgia prolongada, como no reparo da HDC. O reaquecimento é essencial no pós-operatório, assim como a disponibilidade de produtos sanguíneos para ressuscitação eficaz e oportuna, quando necessário.
A persistência ou a piora da HPPN é outra preocupação pós-operatória.9 A HPPN é agravada pela acidose. A acidose, nesse caso, pode ocorrer como resultado da hipercapnia secundária à difícil ventilação intra e pós-operatória. Ela também é agravada pela hipóxia e pela analgesia inadequada. Os ecocardiogramas seriados pós-operatórios ajudarão a determinar a gravidade e a evolução da HPPN. Os ecocardiogramas também determinarão a necessidade e a eficácia do tratamento com inodilatadores ou vasodilatadores pulmonares.
Uma radiografia do tórax é necessária após o retorno à UTI, pois complicações respiratórias pós-operatórias não são incomuns. A posição do TET e dos cateteres intravasculares deve ser confirmada. É prudente ter um alto índice de suspeita de

Complicações de Longo Prazo
Complicações de Curto Prazo

[bookmark: _aahldeo8m6ms]Respiratório:
· Pneumotórax
· Quilotórax
· Derrame pleural
· Atelectasia Cardiovascular:
· Sangramento
· Persistência da HPPN
· Insuficiência do ventrículo direito secundária à HPPN Infecciosa:
· Infecção respiratória
· Infecção urinária
· Infecção de acesso venoso
· Retalho infectado
· Ferida infectada Específico da cirurgia:
· Recorrência de hérnia

Respiratório
· Infecções respiratórias recorrentes
· Anormalidades na parede torácica Gastrointestinal
· Doença do refluxo
· Falha no desenvolvimento Neurológico
· Perda auditiva
· Deficiência intelectual Musculoesquelética
· Escoliose lateral

Tabela 3. Complicações de curto e longo prazo após o reparo da hérnia diafragmática congênita. HPPN indica hipertensão pulmonar persistente do recém-nascido

pneumotórax. Os mais comuns são os pneumotórax ipsilaterais ao reparo; no entanto, os pneumotórax contralaterais também podem ocorrer no contexto de ventilação agressiva ou difícil. Um pneumotórax geralmente se enche de líquido, a menos que seja um pneumotórax de tensão. Um pneumotórax de tensão pode ser fatal e requer a inserção urgente de um dreno torácico.18
A administração excessiva de cristaloides também deve ser evitada, especialmente no contexto de HPPN e função ventricular direita deficiente, pois pode resultar em edema pulmonar e derrames pleurais. É importante observar que o espaço no tórax que anteriormente continha o conteúdo da hérnia será gradualmente substituído por fluido nos dias seguintes ao reparo. Esse é um processo normal e não deve ser confundido com um derrame pleural.
A sepse pós-operatória exige o reconhecimento precoce e o início rápido do tratamento. Deve-se realizar uma triagem séptica completa, seguida do início da cobertura antimicrobiana empírica na ausência de uma fonte clara ou de uma microbiologia definitiva. As fontes mais comuns incluem pneumonias adquiridas por ventilação, sepse de linha, infecção do trato urinário e infecção da ferida ou do próprio retalho cirúrgico.9
A alimentação, o crescimento e a nutrição são aspectos críticos dos cuidados após o reparo.10 A alimentação por meio de nutrição parenteral total ocorre nos dias seguintes ao reparo, já que os pacientes não terão nenhuma via oral durante esse período. A orientação de colegas nutricionistas guiará a ingestão nutricional. O momento de iniciar a alimentação enteral varia de acordo com o estado e o progresso de cada paciente e será decidido pela equipe cirúrgica.

GERENCIAMENTO DE LONGO PRAZO
As sequelas de longo prazo da HDC são multissistêmicas (Tabela 3). Essas sequelas persistem na vida adulta e são uma causa de morbidade significativa. Dessa forma, o acompanhamento e o gerenciamento de longo prazo exigem uma abordagem multidisciplinar.
Sistematicamente, as complicações são as seguintes18:
Respiratório:
1. Infecções torácicas recorrentes. Elas podem ocorrer até 8 vezes por ano. As infecções recorrentes estão associadas a retalhos oclusivos, ventilação prolongada e HFOV.11
2. Anormalidades da parede torácica. Pectus excavatum, carinatum e assimetria torácica. Essas complicações ocorrem em casos que envolvem a herniação do fígado para a cavidade torácica e em casos que envolvem toracotomia.2
3. A doença pulmonar crônica é mais comumente causada por infecções respiratórias recorrentes. A hipoplasia pulmonar também é uma causa de doença pulmonar crônica.11
Gastrointestinal:
1. Falha no desenvolvimento.
2. Refluxo gastroesofágico que requer fundoplicatura.
Musculoesquelético:
1. Escoliose lateral. Acredita-se que seja secundária à hipoplasia pulmonar ipsilateral. O tipo de reparo (aberto ou toracoscópico) não parece influenciar esse resultado.19
Neurodesenvolvimento:
1. Perda auditiva.
2. Deficiência intelectual.

A fisiopatologia dessas sequelas do neurodesenvolvimento é pouco compreendida.20

RESUMO
As hérnias diafragmáticas congênitas são defeitos congênitos raros no diafragma que levam à herniação do conteúdo abdominal para o tórax. O reparo da HDC deve ser realizado após a ressuscitação e a estabilização eficazes na UTI/unidade de cuidados críticos (UCC). Isso envolve a otimização da oxigenação, da ventilação e da hipertensão pulmonar.
Determinar o momento mais adequado para o reparo cirúrgico de uma HDC é de extrema importância. A decisão de operar, exige uma abordagem multidisciplinar. A anestesia para o reparo da HDC é complexa e requer uma avaliação pré-operatória completa, uma comunicação intraoperatória clara com o cirurgião, uma ventilação protetora pulmonar eficaz e a prevenção de possíveis fatores desencadeantes da HPPN.
A conscientização das possíveis complicações de curto prazo que podem ocorrer na UTI/CCU é essencial nas horas, dias e semanas após o reparo. As sequelas de longo prazo são multissistêmicas e persistentes na vida adulta.
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