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1. Titulo: Transporte do Recém-Nascido com Patologia Cirurgica

2. Palavras- chave

Patologia cirurgica, Recém-nascido, Transporte

3. Introdugao
A existéncia de centros especializados no tratamento do recém-nascido (RN) com patologia
cirargica tem permitido melhorar a qualidade dos cuidados prestados, o que se tem traduzido
numa melhoria clara da taxa de sobrevivéncia e qualidade de vida. ' Assim, todos os RN com
patologia cirurgica devem ser transferidos para centros com equipas diferenciadas em cirurgia

neonatal.
A ultrasonografia obstétrica e seu constante aperfeicoamento, tem permitido o diagndstico pré-
natal de um numero crescente de situacdes malformativas. 2 Nos casos com diagndstico durante
a gravidez, a gravida deve ser acompanhada num Centro de Diagndstico Pré-natal diferenciado
e o parto deve ser programado no Centro Neonatal mais adequado, sendo organizado o
transporte in utero sempre que necessario. Quando tal ndo é possivel, tera que ser efectuado o

transporte do RN, com grau de urgéncia variavel.

Sao objectivos deste Consenso orientar:
a) a identificacdo dos RN com patologia cirurgica e indicagéo para transferéncia;
b) a decisdo do momento ideal para transferéncia;

c) a estabilizagao prévia e durante o transporte, de acordo com a patologia cirurgica em questao.
4. Desenvolvimento: Quadro Clinico e Orientagdo diagnéstica
4.a Atrésia do Eséfago
Anomalia do desenvolvimento embrionario que resulta em interrupgdo do esdéfago, associada
ou néo a fistula traqueo-esofagica (atrésia do es6fago com fistula traqueo-esofagica distal 86%

dos casos, atrésia do eséfago sem fistula 7%, fistula traqueo-esofagica isolada 4%, atrésia do

es6fago com fistula proximal 3%, e atrésia do eséfago com fistula proximal e distal < 1%). %’
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Pode-se associar a outras malformacgdes cardiacas, vertebrais, malformacao ano-rectal, etc.

O mais frequente é nao haver diagnéstico pré-natal, no entanto, na presenga de polihidramnios
esta patologia deve ser sempre ponderada.

Habitualmente manifesta-se por secre¢cdes abundantes na orofaringe, com engasgamento e
vomito ao mamar, ndo se conseguindo introduzir uma sonda naso-gastrica. Na radiografia de
térax, visualiza-se a sonda naso-gastrica enrolada a nivel cervical. A visualizagdo da camara

de ar gastrica, comprova a existéncia de fistula traqueo-esofagica. "8

Perante um RN com atrésia do eséfago deve-se: 278

* Manter o RN com a cabeceira elevada a 30° e em pausa alimentar (Cl);

» Colocar uma sonda de duplo lumen (tipo replogle) ou duas sondas, em aspiragao activa de
baixa pressao (10-30 mmHg), de modo a manter aspiragéo continua da bolsa esofagica e da
boca (BI) ?;

» Ponderar instituicdo de antibioterapia adequada, tendo em conta os agentes de transmissao
materna mais frequentes (ex°® ampicilina e gentamicina) (Clla);

* Administrar fluidos por via endovenosa, correspondendo ao aporte hidrico de manutengao
habitual, de acordo com a idade gestacional e peso (Clla);

* Entubacéo traqueal / CPAP apenas em caso de necessidade absoluta (risco de distenséo e
perfuragao gastrica, bem como dificuldade na ventilagdo por fuga significativa nos casos em
que existe fistula traqueo-esofagica) (Cl);

* Providenciar transporte rapido para um centro com Cirurgia Neonatal (Cl).

4.b Defeitos da parede abdominal

Os defeitos da parede abdominal mais comuns sédo gastrosquise e onfalocelo.

A gastrosquise corresponde a exteriorizagdo de ansas intestinais e, eventualmente de
estbmago, figado e/ou gonadas, através de defeito de encerramento da parede abdominal,
localizado a direita do cordao umbilical. Devido a exposi¢ao intestinal in utero, ao liquido
amnidtico, pode haver inflamagao da parede intestinal, de gravidade variavel, que condiciona o
prognostico.> E fundamental a proteccdo imediata das ansas intestinais, evitando o
agravamento da lesao intestinal no periodo pés-natal.

No onfalocelo, as visceras estdo protegidas por uma membrana semitransparente na qual se
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insere o cordao umbilical. Ao contrario dos RN com gastrosquise, € comum haver
malformagdes associadas nos RN com onfalocelo (cardiopatia, Sindrome de Beckwith-
Wiedemann, entre outras). 4

As taxas de sobrevivéncia actuais s&do superiores a 90% em caso de gastrosquise, e cerca de
90% nos RN com onfalocelo isolado ou 60-70% nos RN com onfalocelo associado a outras

anomalias. *°°©

Perante um RN com um defeito da parede abdominal deve-se: *°

* Proteger as visceras expostas com um saco esterilizado, ou compressas esterilizadas
humidificadas com soro fisioldgico morno e sustentadas por saco esterilizado ou pelicula
aderente (Cl);

» Colocar sonda oro ou naso-gastrica em aspiragéo activa de baixa pressao (10-30 mmHg), ou
em drenagem livre com aspiragao frequente (Cl);

* Manter o RN em pausa alimentar (Cl);

* Prescrever antibioterapia adequada tendo em conta os agentes de transmissao materna mais
frequentes (ex°® ampicilina e gentamicina) nos RN com gastrosquise, € nos casos em que tenha
havido rotura da membrana nos onfalocelos (Cl);

* Administrar fluidos, por via endovenosa, até 1,5-4 vezes o aporte hidrico habitual de
manutencao, nos RN com gastrosquise (habitualmente é suficiente 150% do aporte) (Cl);

* Providenciar transporte para um centro com Cirurgia Neonatal com a maior celeridade

possivel (Cl).

4.c Obstrucao intestinal

As principais causas de obstrugdo intestinal sdo: atrésia duodenal, atrésia jejuno-ileal,
malformagao ano-rectal, ileus meconial, doenga de Hirschsprung, malrotagao intestinal e volvo
intestinal congénito. O diagndstico de oclusao intestinal no RN assenta essencialmente em trés
achados clinicos: auséncia de eliminagdo meconial nas primeiras 24-48 horas, distenséo
abdominal (variavel consoante o nivel da oclusdo, sendo maior nas oclusées mais distais) e/ou
vomitos / residuo gastrico biliar a fecaldide.

A primeira eliminacdo meconial ocorre nas primeiras 24 horas de vida em 99 % dos RN
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saudaveis, e até as 48 horas de vida, a totalidade dos RN saudaveis deverdo ter eliminado
meconio. 2 No RN prematuro a primeira eliminagdo meconial pode ocorrer até ao 9° dia de vida
pos-natal. "°

Em caso de vomitos biliares no RN, deve proceder-se a avaliagao clinica e radiolégica para
exclusao de obstrugao intestinal, embora em 2/3 dos casos esta suspeita ndo se confirme."’
Quando a obstrugcédo é proximal & ampola de Vater o vémito é caracteristicamente nao biliar
(estenose / atrésia pilérica e em cerca de 1/3 dos casos de atrésia duodenal). Ao contrario dos
RN com atrésia jejuno-ileal, ileus meconial e doenga de Hirschsprung, ha uma percentagem
importante de RN com atrésia duodenal e malformagao ano-rectal, que apresentam outras
malformagdes associadas, nomeadamente cardiacas (ex® associagdo VACTERL).

Em caso de volvo intestinal congénito, existem habitualmente sinais de “abdémen agudo”,
nomeadamente, dor a palpagdo abdominal e alteracbes da coloragdo da parede, com
repercussao sistémica. Estes casos sdao emergéncias cirurgicas, implicando transferéncia para

um centro com Cirurgia Neonatal com a maxima urgéncia. 2

Perante um RN com suspeita de oclusao intestinal, deve-se: # '

» Colocar sonda oro ou nhaso-gastrica em aspiragao activa de baixa pressao, ou drenagem livre

com aspiragao frequente (Cl);

* Prescrever pausa alimentar (Cl);

» Administrar fluidos por via endo-venosa, correspondendo ao aporte adequado a idade e peso

(Cl);

* Ponderar instituicdo de antibioterapia, particularmente em caso de distensao intestinal

importante, com risco de translocagdo bacteriana e/ou perfuragao intestinal (ex® ampicilina,

gentamicina e eventualmente metronidazol se ja tiver iniciado alimentagdo entérica, nas

primeiras 72 horas de vida; cefuroxime / cefotaxime, gentamicina e metronidazol em caso de

apresentagao mais tardia) (Cl);

* Promover perfusdo mesentérica e sistémica através de expansao de volémia e/ou suporte
inotrépico, em caso de hipotensao / sinais de hipoperfuséo;

* Providenciar transporte do RN para um centro com Cirurgia Neonatal (ClI).
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4.d Enterocolite necrosante

A enterocolite necrosante (ECN) é uma doenga neonatal adquirida e multifactorial, em que
ocorre lesao intestinal grave, resultante de varios insultos sobre o intestino imaturo. Os
principais factores de risco sao a prematuridade e a alimentagao entérica (leite artificial). Tém
sido identificados outros factores de risco, como restricdo de crescimento fetal, encefalopatia
neonatal, hipotermia, hipotensdo / hipoperfusdo, canal arterial persistente, cardiopatia
associada a diminuicao de perfusdo mesentérica e/ou da oxigenagao (obstaculos ao tracto de

saida do ventriculo esquerdo, shunts esquerdo-direito, cardiopatias cianéticas), policitémia /

sindrome de hiperviscosidade, transfusdo permuta, entre outros. ">
A apresentacdo clinica, caracteriza-se por: > '*1°
a) sinais sistémicos - instabilidade térmica, apneia, bradicardia, letargia, instabilidade

hemodinamica, coagulopatia, acidemia, trombocitopenia e leucopenia.

b) sinais abdominais - distensdo abdominal, aumento do volume ou alteragdo das
caracteristicas dos residuos gastricos, vomitos, sangue nas fezes, alteragcdo da coloragédo da
parede abdominal, dor ou massa a palpacéo do abdémen, ascite.

c¢) sinais radiolégicos — dilatagdo de ansas, edema da parede intestinal, ileus, presenga de gas

na veia porta, pneumatose, pneumoperitoneu.

A gravidade de evolugdo da ECN pode ser avaliada de acordo com os estadios adaptados da

classificagdo de Bell, e modificados por Walsh e Kliegman (Quadro 1 em anexos). "> '*1°

Perante a suspeita de ECN em estadio Il ou Ill, deve-se: '™

* Prescrever pausa alimentar e colocar sonda oro ou naso-gastrica em aspiragao activa de
baixa pressao ou drenagem livre com aspiragao frequente (Cl);

* Caso o0 RN se encontre em CPAP, este deve ser retirado e, se necessario, proceder a
entubacéo traqueal e ventilagao invasiva (Clla);

* Instituir antibioterapia endo-venosa considerando cobertura de Gram negativos e anaerobios
(ex° cefotaxime, gentamicina, metronidazol £ vancomicina) (Cl);

* Manter o equilibrio acido-base e hidro-electrolitico (Cl);

* Corrigir alteragdes hematoldgicas de acordo com protocolos transfusionais (Cl);

* Promover perfusdo mesentérica e sistémica através de expansao de volémia e/ou suporte

inotrépico, em caso de hipotenséo / sinais de hipoperfuséo (Clla);
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* Retirar cateteres umbilicais, logo que se consiga um outro acesso vascular (Cl);

* Providenciar transporte do RN para um centro com Cirurgia Neonatal (ClI).

De salientar que, em caso de transporte aéreo é fundamental voar a baixa altitude (até 2 000

pés), pelo risco de aumento do volume de ar intra-luminal intestinal e/ou ectépico.

4.e Malformago6es pulmonares

Entre as malformagdes pulmonares mais frequentes incluem-se: hérnia diafragmatica
congénita (HDC), eventragdo diafragmatica, malformagdo adenomatodide quistica, sequestro
pulmonar e enfisema lobar congénito (Quadro 2, em Anexos). '® ' 8 1 A HDC é a mais
comum e a mais grave, uma vez que se pode associar a hipoplasia pulmonar com insuficiéncia
respiratéria e quadro de hipertensao pulmonar graves. De referir que, apesar dos avangos nos

cuidados neonatais, a HDC mantém uma taxa de mortalidade elevada. '® '8 %

Na presenca de um caso de HDC deve-se: '® 182021

* Intubar e ventilar o RN de imediato (idealmente na sala de partos antes dos primeiros

movimentos respiratorios) (Cl);

* Monitorizar a saturagdo pré e pos-ductal, de forma a detectar a presenca de hipertensao
pulmonar, inferida através do gradiente de saturacédo periférica de oxigénio registados,
respectivamente no membro superior direito € num membro inferior. Tentar manter saturagéo
de O, pré-ductal > 80-85% e pds-ductal > 70% (Cl);

* O melhor modo ventilatério na HDC nao esta definido (ventilagido convencional vs VAFO) e
os parametros ventilatorios devem reger-se pelos principios da hipercapnia permissiva (evitar
pressdes inspiratdrias superiores a 25 cm H,O % ou MAP superiores a 22 cm H,0 e ajustar
frequéncia respiratoria / amplitude para obter pH > 7,2 e pCO; 45-60 mmHg), com FiO; inicial
de 100%, reduzido gradualmente de modo a manter saturagdo de O, pré-ductal entre 80 e
95% (Cl);

* Descomprimir o tubo digestivo através de sonda oro ou naso-gastrica em aspiragao activa de
baixa pressao ou em drenagem livre, com aspiragdes frequentes (Cl);

* Colocar acesso venoso central (CVU idealmente de duplo lumen) e acesso arterial (linha
arterial radial direita ou CAU) (CI);
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* Manter equilibrio térmico, hidro-electrolitico e glicemia dentro dos limites normais, tentando
manter restricao hidrica (cerca de 40-60 mL/kg/dia) (Cl);

* Em caso de hipotensao / hipoperfusdo e/ou sinais de hipertensdo pulmonar (diferencial de

saturacéo de O, pré e pds-ductal > 10% e/ou saturacdo de O, pré-ductal < 80%), prescrever

expansao de volémia com NaCl 0,9% (10-20 mL/kg, até 3 bdlus nas primeiras 2 horas) e, caso
nao haja melhoria, iniciar terapéutica inotrépica de acordo com protocolo adequado (ex°
dopamina 5 microg/kg/min e dobutamina 10 microg/kg/min) (Cl);

* Promover manipulagdo minima e instituir sedagéo e analgesia (opidide e benzodiazepina)

(Cl);

* Ponderar instituicdo de relaxantes musculares, embora esta terapéutica seja controversa na

HDC (ClIl);

+ A utilizagdo de iINO é controversa. Podera, apesar de tudo, ser utilizado em caso de

hipertensao pulmonar, com shunt extra-pulmonar direito-esquerdo e 10 > 20 (CIlII);

* A utilizagdo de surfactante por rotina na HDC deve ser evitada, uma vez que alguns estudos
sugerem maior mortalidade, maior necessidade de ECMO e mais doencga pulmonar crénica
em doentes com HDC tratados com surfactante % (ClII);

*Se persisténcia de saturacdo de O, pré-ductal < 80-85% e pods-ductal < 70%; pH
persistentemente < 7,15; necessidade de PIP > 28 ou MAP > 17 cmH,O para manter
saturacdo de O, pré-ductal > 85%; hipotensdo / hipoperfusdo sistémica com diurese < 0,5
mL/kg/h durante > 12-24 h, apesar de expansdes de volémia e inotropicos; e/ou 10 = 40,
ponderar instituicdo de ECMO, especialmente se ja tiverem sido tentadas todas as medidas
anteriormente descritas (incluindo VAFO e iNO) (CI);

* Providenciar transporte urgente do RN para um centro de Cirurgia Neonatal e idealmente
com possibilidade de instituicgdo de ECMO (CI).

4.f Patologia obstrutiva congénita das vias aéreas superiores

As anomalias das vias aéreas superiores sao relativamente raras no periodo neonatal.
Contudo, nalguns casos, exigem diagndéstico imediato e tratamento urgente.

Podem ser causa de obstrugao das vias aéreas superiores a atrésia das coanas, a sequéncia
de Pierre Robin, a paralisia de cordas vocais, a laringo ou traqueomalacia, o higroma quistico e
alguns tumores cervicais raros como teratoma, linfangioma e neuroblastoma cervicais, entre

outros. 24, 25, 26, 27
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A forma de apresentagdo depende do grau e local da obstrugédo, caracterizando-se de um
modo geral, por taquipneia, tiragem supra-esternal e subcostal, estridor, cianose e dificuldade
alimentar. A actuacao depende do grau de dificuldade respiratéria, que varia de sinais ligeiros
de SDR, sendo possivel manter o RN em respiragao esponténea, em ar ambiente ou com O,
suplementar; até casos de SDR e hipoxémia graves, com necessidade de ventilagdo mecanica
invasiva e transferéncia urgente para um centro com apoio de Otorrinolaringologia, Broncologia
elou Cirurgia Pediatrica. 2+ %> %

Nos casos de higroma quistico, teratoma ou neuroblastoma cervicais o diagndstico in utero é
muito importante, por facilitar a programacgao do parto em centro de referéncia adequado, bem
como de intubagao endotraqueal ainda com circulagao fetal - técnica de EXIT. Efectivamente, a
entubacédo nestes casos pode ser muito dificil, e esta técnica confere mais tempo para o

procedimento. 2% %

O diagndstico de atrésia das coanas € sugerido por impossibilidade de progressao de sonda 3

F através de uma ou ambas as fossas nasais (pode ser uni ou bilateral). Pode associar-se a
outras anomalias congénitas em 50% dos casos (associagdo CHARGE). ** Nestas situagdes
ha que providenciar transporte para um centro especializado de referéncia e:

*« Em caso de dificuldade respiratdria significativa, colocar via orofaringea (tubo de Guedel,
tamanho 0 ou 00), para manter a via aérea patente (n&o introduzir o tubo excessivamente, pois
ha risco de obstrugdo da via aérea). E pouco frequente a existéncia de SDR grave, com
necessidade de entubagcdo e ventilagdo invasiva, mas nestes casos deve-se ter presente o
risco de se tratar de via aérea dificil. ** % (CI)

24, 32

* Se RN se encontrar estavel pode manter alimentagédo entérica por sonda oro-gastrica.
(Cl)

A sequéncia de Pierre Robin é uma malformagao congénita cranio-facial que se associa a

micrognatismo ou retrognatismo com ou sem fenda palatina, macrogldssia relativa e obstrugéo
respiratéria alta por glossoptose. E também frequente haver dificuldade na alimentagéo. Pode
existir isoladamente, ou em associagdo com outras malformacdes (formas sindromaticas,
associadas a hereditariedade e anomalias genéticas especificas variadas). Alguns destes RN

virdo a necessitar de traqueotomia (10%) e/ou gastrostomia.?* 3% 34 %
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Os casos de Pierre Robin podem classificar-se de acordo com a sua gravidade: 2> 2

o Grau | — Sem dificuldade respiratoria significativa em decubito ventral, conseguindo
alimentar-se por via oral;

o Grau Il — Dificuldade respiratéria intermitente, especialmente com a alimentagéo por
via oral, necessitando de alimentag&o por sonda gastrica;

o Grau Il — Dificuldade respiratéria e alimentar significativa, com hipoxémia,
necessitando de equipamento para manutencao de via aérea patente (ex° tubo

nasofaringeo) e de sonda gastrica para alimentacgao.

Os RN com esta patologia devem ser transferidos para um centro especializado de referéncia.
A necessidade de intervengao pré-transporte e urgéncia do mesmo, dependem do grau de
dificuldade respiratéria, podendo ser necessario: 2> 3% 34

» Assegurar a permeabilizacdo da via aérea, colocando o RN em decubito ventral com ligeira
elevagao da cabeca (cerca de 30°C). (Cl)

+ Caso se mantenha dificuldade respiratéria importante, ponderar a colocagéo de tubo naso-
farigeo, CPAP, ou mesmo entubagido endotraqueal e ventilagdo mecanica invasiva. No
entanto, nestes casos deve-se ter presente o risco elevado de se tratar de via aérea dificil. (Cl)
* Se RN se encontrar estavel, podera ser instituida alimentagédo entérica, eventualmente com
recurso a tetinas adaptadas para este tipo de patologia, ou através de sonda naso-gastrica.

(C)

4.g Patologia Neurocirurgica

Defeitos do tubo neural

Os defeitos do tubo neural encontram-se entre as anomalias congénitas mais comuns,
envolvendo anomalias do sistema nervoso central (SNC) e defeitos nas estruturas ésseas
associadas. A forma mais frequente € o mielomeningocelo, sendo o encefalocelo e anencefalia
muito mais raros. O mielomeningocelo € uma malformagado do SNC que resulta de defeito de
encerramento posterior do tubo neural, com protusdo das meninges e tecidos nervosos através
de defeito de fusdo dos arcos vertebrais, musculo e pele adjacentes. Localiza-se
preferencialmente na regido lombar (80% dos casos, incluindo formas toraco-lombares,

lombares ou lombo-sagradas) e associa-se, por vezes, a outras anomalias do SNC,
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nomeadamente Arnold-Chiari em que ha hidrocefalia. E fundamental fazer o diagndstico
diferencial com meningocelo, que ndo contém componente de tecido nervoso; bem como com
espinha bifida oculta, em que ha apenas defeito de fusdo de arcos vertebrais, sem qualquer
anomalia da medula espinhal ou das partes moles. Assim, para a avaliagdo completa destes
doentes é essencial a realizagdo de ecografia transfontanelar e de RMN cranio-encefalica e
medular. %% %’

Apesar dos avangos nas técnicas neurocirurgicas, 0 mielomeningocelo, associa-se ainda a
importante morbilidade pés-natal e incapacidade ao longo da vida, incluindo parésia ou
paralisia dos membros inferiores, incontinéncia urinaria / disfungcdo vesical, hidronefrose,

incontinéncia fecal / obstipacéo, complicagdes ortopédicas, entre outras. *% 3" 3

No encefalocelo ha um defeito de encerramento anterior do tubo neural, com herniacdo de
tecido cerebral, duramater e liquido céfalo-raquidiano, através da calote craniana. Localiza- se
junto a linha média, e em 70-80% dos casos na regido occipital. Raramente tem localizagao
frontal ou naso-faringea. Em 50% dos casos, associa-se a outras malformagdes do SNC e

anomalias genéticas, com prognéstico reservado (défices neuroldgicos graves). %%

Em qualquer destes casos, o diagndstico pré-natal € comum podendo, por isso, programar-se
atempadamente o transporte in utero para centro com apoio de Neurocirurgia. Quando tal n&do
€ possivel, deve preparar-se a transferéncia para um centro de referéncia com relativa rapidez
(intervencéo neurocirurgica deve ser efectuada nas primeiras 24 a 48 horas de vida). Nestes
casos & importante: %% 3" 3®

* Verificar o tamanho e o nivel da lesdo, e se esta encerrada ou ha solucado de continuidade;

» Evitar o contacto do placédio (area medular exposta) com objectos externos, cobrindo o

defeito com compressas esterilizadas humidificadas com soro fisiolégico morno, envolvidas por

saco de plastico ou pelicula aderente, sem comprimir; (Cl)

» Evitar a compressao da regiao afectada, de acordo com a localizagdo da lesdo. O RN com
mielomeningocelo deve permanecer e ser transportado em decubito ventral, imobilizado pela
zona axilar e coxas; (Cl)

* Manter o equilibrio hidro-electrolitico (aporte hidrico endovenoso, adequado a idade e peso);

e Iniciar antibioterapia adequada, tendo em conta os agentes de transmissdao materna mais

frequentes (ex® ampicilina em dose meningea e gentamicina); (Cl)
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* Algaliagcdo ou cateterizacdo vesical intermitente, para garantir esvaziamento urinario, até
melhor esclarecimento das fungdes nefro-uroldgicas; (Cl)

+ Evitar 0 uso de luvas ou outro equipamento com latex (para diminuigdo de risco de

sensibilizagéo ao latex); (Cl)

+ Se se verificarem convulsdes (mais comuns no encefalocelo), iniciar terapéutica

anticonvulsante de acordo com protocolo adequado.

Hidrocefalia Neonatal

A hidrocefalia corresponde ao aumento das dimensdes do sistema ventricular cerebral,
resultante de obstrugao parcial ou completa do fluxo de liquido céfalo-raquidiano, a nivel do
sistema ventricular (hidrocefalia obstrutiva), ou do espago sub-aracnoideo (hidrocefalia
comunicante). A hidrocefalia pode ter multiplas etiologias, nomeadamente malformagdes do
SNC (estenose do aqueduto de Sylvius, S. Dandy Walker, malformagdo de Arnold-Chiari,
malformacao da veia de Galeno, entre outros). Pode ainda ser secundaria a hemorragia intra-
ventricular pré ou pos-natal (hidrocefalia pds-hemorragica), ou a processos infecciosos
(infeccdes do grupo TORCH, meningo-encefalite bacteriana, entre outros). *°

Nas situagdes com inicio in utero, existe habitualmente diagndstico pré-natal, muitas vezes ja
com avaliagdo por RMN fetal e aconselhamento pré-natal por especialista (Neurologista e/ou
Neurocirurgido pediatrico).

Em caso de hidrocefalia congénita, o RN tem habitualmente macrocefalia e/ou aumento
demasiado rapido do perimetro cefalico; fontanelas grandes, eventualmente abauladas e
hipertensas; diastase das suturas; engurgitamento das veias cefalicas; letargia, recusa
alimentar, hipotonia, ou convulsdes. No RN, devido a grande compliance craniana, sao raros
os sinais de hipertensao intracraniana, como vomitos, alteragbes da consciéncia, edema da
papila, ou “olhos em sol poente”. As alteragbes neurolégicas / convulsbes, sdo mais
frequentemente devidas & causa subjacente & hidrocefalia. *

A persisténcia de hidrocefalia significativa, vai comprometer a perfusdo cerebral, levando a
lesdo progressiva e atrofia cerebral. Assim, requer sempre avaliagdo por equipa neurocirurgica
experiente, devendo estes RN ser transferidos para centro de referéncia, para melhor

avaliagao diagndstica, e eventual intervengao neurocirurgica de acordo com a etiologia.
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Nestes casos é importante:

* Logo que possivel, confirmar e avaliar a gravidade da hidrocefalia, tentando identificar as
possiveis causas, através de ecografia transfontanelar, TAC e/ou RMN cranio-encefalicas;

* Manter a cabeceira elevada (30°);

* Manter tensao arterial normal, de modo a manter-se uma boa pressao de perfuséo cerebral;

* Manter equilibrio hidro-electrolitico (aporte hidrico e electrolitico, adequado a idade e peso);

+ Se se verificarem convulsdes, iniciar terapéutica anticonvulsante de acordo com protocolo
adequado;

* Em caso de hidrocefalia obstrutiva (ex° pds-hemorragica) e sinais de deterioragéo
neurolégica ou de hipertensao intra-craniana, ponderar tentativa de drenagem por pungéo

lombar.

4. h Patologia Malformativa Urolégica

Extrofia da bexiga ou da cloaca

A extrofia da bexiga corresponde a defeito de desenvolvimento embriolégico genito-urinario,
condicionando auséncia de encerramento da parede abdominal inferior, na linha média e rotura
prematura da membrana da cloaca, com exteriorizagdo da bexiga e anomalias variadas dos
6rgaos genitais externos. Existe associada diastase maior ou menor da sinfise pubica. Podem
ocorrer também malformacéo ano-rectal, distrofia espinhal, entre outros. 40

Na extrofia da cloaca, bastante mais rara, existem duas hemibexigas laterais em continuidade
com o cego na linha média e visualiza-se célon rudimentar que termina de forma cega na
pélvis. Pode associar-se a mielomeningocelo (em 50% dos casos), anus imperfurado,
onfalocelo, bem como a anomalias genitais variadas (duplicagao e conformagdo anémala de

pénis ou genitais femininos, ou auséncia de genitais externos). *°

Devera existir diagnoéstico pré-natal ecografico, permitindo orientagdo e aconselhamento ainda
durante a gravidez. Nesse caso o parto podera ser programado num centro de referéncia.

Na auséncia de diagnostico pré-natal, o defeito da linha média é evidente a nascenga, e a
transferéncia para centro de referéncia pode ser programada sem urgéncia (ndo ha indicagéo

para correcgao cirurgica imediata ou urgente).
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A abordagem inicial inclui: *°

* Proteccdo do defeito com compressas esterilizadas humidificadas com soro fisioldgico
morno, envolvidas por saco de plastico ou pelicula aderente; (Cl)

* Exclusédo de outras anomalias congénitas significativas, nomeadamente cardiacas, gastro-
intestinais e renais;

* Se clinicamente bem, podem manter-se com alimentacéo entérica exclusiva até a data da
intervengdo cirurgica (excepto se existir malformagao gastrointestinal associada que o
contra-indique), de acordo com o aporte hidrico adequado ao peso e idade gestacional; (Cl)

* Avaliagao da fungao renal, ionograma e gasimetria;

* Instituicdo de antibioterapia apenas na altura da cirurgia (ex® ampicilina ou cefuroxime e

gentamicina). Ponderar a utilizagéo de fluconazol profilatico. (Cl)

N

.i Teratoma sacrococcigeo

O teratoma € um tumor embrionario raro que, segundo a secgado de Cirurgia Pediatrica da
Academia Americana de Pediatria, pode ser classificado em quatro graus, de acordo com a
localizagao (interna ou externa) e a extensao (pélvica ou abdominal). A maioria tem localizagao
sacro-coccigea e sdo mais frequentemente benignos. Actualmente, o diagndstico pré-natal e
orientagdo para centro de referéncia durante a gravidez, € comum. Nesses casos, 0 parto é
programado ja no centro de referéncia onde o RN sera tratado, estando indicada a realizagao
de cesareana se tumor > 5 cm. Teratomas grandes podem ser causa de hidropsia fetal e

justificar intervencao fetal. *’

Em caso de nascimento fora do centro de referéncia, o essencial na abordagem inicial, inclui: 41

* Manipulagdo cuidadosa do RN, evitando compressdo do tumor pelo risco de hemorragia
grave, especialmente nos teratomas sacrococcigeos do tipo | (localizagao externa); (Cl)

* Prescrigdo de antibioterapia adequada, tendo em conta os agentes de transmissdo materna
mais frequentes (ex® ampicilina e gentamicina); (Cl)

* Monitorizagdo hemodinamica (risco de insuficiéncia cardiaca de alto débito); (Cl)

» Posicionamento e transporte do RN em decubito ventral ou lateral, com o tumor envolvido em

compressas esterilizadas e secas. (Cl)
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6. Organizagdo :
Grupo de Consensos em Neonatologia - Secgdo de Neonatologia da SPP

7. Classificagao de niveis de evidéncia:
Sempre que possivel, as recomendagdes da presente norma estéo classificadas nas catego-

rias seguintes:

Grau de Recomendacao

Grau | Existem evidéncias e/ou consenso geral de que determinado procedimento/tratamento é
benéfico, util e eficaz.

Grau Il Existem evidéncias contraditérias e/ou divergéncia de opinides sobre a
utilidade/eficacia de determinado tratamento ou procedimento.

Grau lla Evidéncias/opinido maioritariamente a favor da utilidade/eficacia.

Grau lIb Utilidade/eficacia pouco comprovada pelas evidéncias/opiniao.

Grau lll Existem evidéncias e/ou consenso geral de que determinado procedimento/tratamento

nao € benéfico/ eficaz e podera ser em certas situagdes prejudicial.

Nivel de evidéncia

A Informacéo recolhida a partir de varios ensaios clinicos aleatorizados ou meta-analises.

B Informagéao recolhida a partir de um Unico ensaio clinico aleatorizado ou estudos alargados
nao aleatorizados.

C Opiniao consensual dos especialistas e/ou pequenos estudos, estudos retrospetivos e
registos.
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CE — Cranio-encefalica |O — indice de oxigenacdo
CAU - Cateter arterial umbilical RN — Recém-nascido
CVU — Cateter venoso umbilical SDR — Sindrome de dificuldade respiratoria
ECMO - Oxigenagao por Membrana TAC - Tomografia axial computorizada
Extra-Corporal RMN — Ressonéancia magnética nuclear
HDC - Hérnia diafragmatica congénita VAFO - Ventilagdo de Alta Frequéncia
iNO — Oxido nitrico Oscilatéria
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10. Anexos:

Estadios de ECN Sintomatologia e Sinais clinicos Radiografia de Abdémen

| Inespecificos e ligeiros (apneia, | Normal ou dilatagao ligeira de
episédios de bradicardia, labilidade | ansas /ileus
térmica; aumento de residuo gastrico;
distensao abdominal ligeira)

lla Sinais sugestivos de ECN semelhantes | Dilatacdo de ansas / ileus,
a estadio I, embora mais acentuados, | pneumatose intestinal focal
podendo haver sangue nas fezes.

b Sinais sugestivos de ECN semelhantes | Pneumatose intestinal difusa,
a estadio lla, com maior gravidade, | aeroportia, ascite
nomeadamente com ansas Vvisiveis,
palpagéao abdominal dolorosa;
trombocitopenia e acidose metabdlica

Illa Sinais sugestivos de ECN, associando- | Dilatagdo  generalizada e
se instabilidade hemodinamica, acidose | marcada de ansas intestinais,
mista e faléncia multi-organica (oliguria, | pneumatose intestinal difusa,
coagulopatia ...) ascite marcada

b Semelhante a ECN llla, mas maior | Semelhante a Illa com
gravidade (choque) pneumoperitoneu

Quadro 1 —Classificagao de Bell modificada para os estadios de ECN. *°
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Apresentacao Clinica

Aspectos Imagiolégicos

Abordagem Inicial

HDC Dificuldade respiratéria e cianose Elevacéo de “cupula” diafragmatica; Entubagéo traqueal e ventilagdo
(na maioria evidentes na sala de Desvio contra-lateral do mediastino imediatas (CPAP esta contra-
partos); e sombra cardiaca; indicado);

Abddémen escavado; Ansas intestinais intratoracicas. Sonda gastrica em aspiragédo
Desvio contra-lateral de tons activa de baixa pressao
cardiacos; ruidos hidro-aéreos a
nivel toracico
Eventragao Dificuldade respiratéria variavel Elevacdo de clpula diafragmatica e Adequada ao grau de dificuldade
Diafragmatica | (pode ser assintomatica) desvio do mediastino e sombra respiratéria (pode ndo necessitar
cardiaca (sem ansas intestinais de qualquer intervengéo, ou
Infecgdes respiratorias e/ou pieira | intratoracicas) justificar entubagao e ventilagdo
recorrentes, mais tarde mecanica invasiva)

Malformagao Pode ser causa de hidrépsia Ecografias obstétricas sugestivas Adequada ao grau de dificuldade

Adenomatoide (imagens quisticas ou sélidas respiratéria (pode ndo necessitar

Quistica Dificuldade respiratéria variavel pulmonares tipicas; hidropsia ...) de qualquer intervengéo, ou
(pode ser assintomatica) justificar entubagao e ventilagdo

Radiografia de térax com imagem mecanica invasiva, drenagem de
Infecgbes respiratorias recorren- lobar pulmonar sélida, quistica ou derrame pleural, terapéutica de
tes, mais tarde mista; desvio contra-lateral do hipertensao pulmonar ...)

mediastino

TAC pode ser necessaria para

esclarecimento diagnéstico

Sequestro Pode ser causa de hidrépsia Ecografias obstétricas sugestivas Adequada ao grau de dificuldade

Pulmonar (massa ecogénica intratoracica ou respiratéria (pode ndo necessitar
Dificuldade respiratéria variavel abdominal; derrame pleural, de qualquer intervengéo, ou
(assintomatico em 80% dos hidrépsia ...) justificar entubagao e ventilagdo
casos "° mecanica invasiva, drenagem de

Radiografia de térax com area de derrame pleural, terapéutica de
Insuficiéncia cardiaca (por shunt hipo-transparéncia pulmonar insuficiéncia cardiaca ...)
arterio-venoso de alto débito)

Ecodoppler / Angio TAC / Angio
Infecgbes respiratorias RMN / Aortografia podem ser
recorrentes, hemoptises ou necessarios para esclarecimento
derrame pleural, mais tarde diagndstico

Enfisema Dificuldade respiratéria com Area de hiper-transparéncia lobar Adequada ao grau de dificuldade

Lobar agravamento progressivo em 50- pulmonar (mais frequente nos lobos respiratéria (pode ndo necessitar

Congénito 60% dos casos (mecanismo superiores); desvio contra-lateral do | de qualquer intervencgéo, justificar
valvular) mediastino e atelectasia do pulméo apenas O, e cirurgia electiva, ou

adjacente mesmo entubacéo, ventilagao
Infecgbes respiratorias mecanica invasiva e ressec¢ao
recorrentes, mais tarde cirirgica urgente)
Quadro 2 - Apresentacdo clinica, imagiolégica e abordagem inicial nas malformagdes

pulmonares congénitas mais frequentes.
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