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RESUMO

Introducgao: No Brasil, a taxa de mortalidade infantil tem apresentado reducao
importante, resultante de melhorias nos aspectos econdémicos, sociais e de
assisténcia a saude, acompanhada de uma mudanca no perfil epidemiolégico,
onde a mortalidade neonatal precoce aparece como principal componente,
seguida das malformacbdes congénitas. Dentre essas malformacbes, a
gastrosquise € o defeito mais comum da parede abdominal, sendo uma das
principais doengas congénitas que requerem intervengéo no periodo neonatal.
Esse estudo descreve as caracteristicas epidemioldgicas e a evolugéo clinica
dos pacientes com gastrosquise do Instituto Nacional de Saude da Mulher, da
Criangca e do Adolescente Fernandes Figueira (INSMCA Fernandes
Figueira/Fiocruz). Metodologia: pesquisa quantitativa, descritiva, tendo
formulario como instrumento de coleta de dados, e estudo observacional
transversal de uma coorte obtida de recém-nascidos internados na Unidade de
Terapia Intensiva (UTI) neonatal cirurgica no ano de 2020. Foram descritas as
caracteristicas clinico-epidemioldgicas durante o periodo de internagéo na UTI
neonatal e cirurgica. Resultados: foi observada elevada taxa de sobrevida entre
0s pacientes com gastrosquise, porém ainda grande numero de complicagdes,
como sepse e infecgao associada ao cateter, especialmente entre aqueles com
gastrosquise complexa. Existem diferencas significativas na evolugao clinica
entre os pacientes com gastrosquise simples e complexa. Conclusao: a
gastrosquise € uma malformagao com elevada taxa de sobrevida, mas que pode
levar a internacdo prolongada e 6bito. E de extrema importancia a identificacdo
dos principais fatores associados aos desfechos adversos.

Palavras-chave:Gastrosquise; desfechos e evolugcdo clinica; morbidade;
mortalidade.



ABSTRACT

Introduction: In Brazil, the infant mortality rate has shown na important
reduction, resulting from improvements in economic, social and health care
aspects, accompanied by a change in the epidemiological profile, where early
neonatal mortality appears as the main component, followed by congenital
malformations. Among these malformations, gastroschisis is themost common
defect of the abdominal wall, being one of the main congenital diseases that
require intervention in the neonatal period. This study describes
theepidemiological characteristics and clinical evolution of patients with
gastroschisis at Instituto Nacional de Saude da Mulher, da Crianga e do
Adolescente Fernandes Figueira (INSMCA Fernandes Figueira/Fiocruz).
Methodology: quantitative, descriptiv eresearch, using a form as a data collectio
ninstrument, and a cross-sectional observational study of a cohort obtained from
newborns admitted to thesurgical neonatal Intensive Care Unit (ICU) in 2020. The
clinical and surgical characteristics were described. Results: a high survival rate
was observed among patients with gastroschisis, but there were still a large
number ofcomplications, such as sepsis and catheter- associated infection,
especially among those with complexgastroschisis. There are significant
differences in the clinical course between patients with simple and complex
gastroschisis. Conclusion: gastroschisisis a malformation with a high survival
rate, but which can lead to prolonged hospitalization and death. Identifying the
main factors associated with adverse outcomes are extremely important.

Keywords: Gastroschisis; outcomes and clinical evolution; morbidity;mortality.
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1 INTRODUGAO

No Brasil, a taxa de mortalidade infantil tem apresentado uma queda
expressiva, resultante de melhorias no desenvolvimento econdmico, social e de
assisténcia a saude [1, 2, 3]. Observa-se uma mudanc¢a no perfil das causas de
mortalidade infantil: antes, prevaleciam as doencgas infectocontagiosas; hoje,
observa-se o aumento das condigdes crdnicas, demonstrando uma mudanga no
perfil epidemioldgico atual [3]. A mortalidade neonatal precoce aparece como o
principal componente, seguida das malformagdes congénitas. Esse novo perfil
aponta para a necessidade de analisar novas ofertas de servigo e estratégias
para o cuidado e assisténcia desse novo grupo de pacientes.

Dentre essas malformacgdes, a gastrosquise € o defeito mais comum da
parede abdominal, em que a herniacdo paraumbilical das estruturas do trato
gastrointestinal ocorre na cavidade amniotica, e ndo € coberta por membrana
(definicdo pela International Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and
Research[4]). E uma das principais doengas congénitas que requerem
intervencao no periodo neonatal, reforcando portanto a necessidade da melhor
compreensao da fisiopatologia e formas de tratamento, e geralmente esta
associada a altos custos hospitalares, alta morbidade neonatal e mortalidade nos
paises subdesenvolvidos. Enquanto alguns fatores de risco para gastrosquise ja
foram estudados, como fatores maternos, fatores dietéticos e exposicoes
quimicas, a sua etiologia ainda é desconhecida. A prevaléncia desse defeito
aumentou nas ultimas décadas e, de acordo com Mastroiacovo et al.[5], essa

taxa crescente vivenciada mundialmente é uma epidemia.
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Em um estudo prospectivo de série de casos realizado em nossa

instituicdo[6], foram descritas as caracteristicas clinicas e cirurgicas dos
pacientes com gastrosquise no periodo de maio de 2016 a fevereiro de 2019.
Foram comparados pacientes classificados como gastrosquise simples com
pacientes com gastrosquise complexa, tendo em vista resultados clinicos como
inicio da alimentagcdo, a duragdo da nutricdo parenteral total, tempo de
internagdo e mortalidade, assim como comparagao das vantagens da técnica
sem sutura sobre a técnica com sutura em relagdo ao fechamento do defeito.
Observou-se um risco significativamente maior de morbidade e mortalidade entre
pacientes complexos do que entre pacientes simples.

A detecgdo precoce das malformagdes congénitas permite um
planejamento adequado para o nascimento e acompanhamento do recém-
nascido, permitindo um cuidado mais estruturado e integrado,e uma dessas
estratégias é a criacdo de linhas de cuidado que objetivam promover a
organizagao sistematizada, garantindo o0s recursos necessarios para o
tratamento. Para isso, é articular conhecimentos clinicos e epidemioldgicos e

identificar melhores praticas de cuidados e planejamentos.



2 REFERENCIAL TEORICO

A gastrosquise é o defeito mais comum da parede abdominal, em que a
herniagdo paraumbilical das estruturas do trato gastrointestinal ocorre na
cavidade amnidtica, e ndo € coberta por membrana (definigcdo pela International
Clearinghouse for Birth Defects Surveillance and Research [4]).

Relatorios de vigilancia em todo o mundo documentaram o aumento da
prevaléncia da gastrosquise desde a década de 1980, particularmente entre
maes jovens. Dados internacionais sobre gastrosquise de 14 programas
estaduais de vigilancia de base populacional foram reunidos e analisados para
avaliar a porcentagem meédia anual na prevaléncia e comparar a prevaléncia
durante os anos2006-2012 com o de 1995-2005, estratificado por idade materna
e raga/etnia [7]. Durante o periodo de 1995 a 2012, a prevaléncia de gastrosquise
aumentou em todos as categorias de idade materna e ragaletnia, e a
porcentagem média anual de prevaléncia variou de 3,1% em maes brancas n&o
hispanicas com idade abaixo de20 anos para 7,9% em maes negras nao
hispanicas com idade inferior a 20 anos. Estes corresponderam a aumentos
percentuais gerais durante 1995-2012 que variaram de 68% em maées brancas
com menos de 20 anos para 263% em maes negras nha mesma faixa etaria.
Também foi mostrado neste estudo que a prevaléncia de gastrosquise aumentou
30% entre os dois periodos analisados, variando de 3,6 por 10.000 nascimentos
durante 1995-2005 para 4,9 por 10.000 nascimentos durante 2006—2012, com
0 maior aumento entre maes negras com idade abaixo de20 anos [7]. A pesquisa

em saude publica é urgentemente necessaria para identificar os fatores que
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contribuem para esse aumento e formas de minimizar este impacto na saude

das criangas.

No Brasil, foi realizado, no ano de 2019, um estudo [8] de base
populacional que resume a epidemiologia e identifica a tendéncia de prevaléncia
da gastrosquise no estado de S&o Paulo, estratificada por idade e agrupamentos
geograficos, através de um estudo de base populacional desenhado. Foram
usados dados do Sistema de Informagdes sobre Nascidos Vivos (SINASC) no
estado de Sao Paulo, Brasil, de 2005 a 2016. Tendéncias de prevaléncia foram
avaliados para os subgrupos especificos usando modelos estatisticos para
estimar o coeficiente de regressao, a variagao percentual anual (APC) e intervalo
de confianga de 95%. Foram observados 1.576 casos de gastrosquise entre
7.317.657 casos de nascidos vivos (NV), comuma prevaléncia de 2,154
(confianga intervalo (IC) 95%: 2,047-2,260) por 10.000 NV, que incluiam 50,6%
do sexo masculino-67,4% caucasianos, 53,4% prematuros e 80,9% dos partos
cesarianas.Neste mesmo estudo, a prevaléncia de gastrosquise aumentou
significativamente em 2,6% ao ano, e essa tendéncia foi maior em maes com
idade 30-34 anos do que em maes de outras faixas etarias. A prevaléncia
crescente no estado de S&o Paulo esta de acordo com outros estudos em todo
0 mundo[5, 7].

A patogénese exata da gastrosquise ainda ndo é completamente
compreendida, e varias hipéteses embriolégicas tém sido propostas para
explicar o desenvolvimento dessa condigdo. Algumas dessas hipoteses incluem:
a) Falha na diferenciagdo do mesénquima embrionario, que pode ser
influenciado por exposigao a agentes teratogénicos durante o desenvolvimento

embrionario; b) Ruptura da membrana amnidtica: isso poderia resultar em uma
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abertura na parede abdominal, permitindo a protrusdo dos érgéos; c) Involugéo

anormal da veia umbilical direita: pode comprometer a viabilidade do
mesénquima circundante, levando a formagéao da gastrosquise; d) Interrupcao
da Artéria Onfalomesentérica: pode resultar em necrose localizada da parede
abdominal na base do corddo umbilical, contribuindo para o desenvolvimento da
malformagéo; e) Dobramento anormal do embrido, que pode levar a um defeito
na parede corporal ventral, resultando na gastrosquise; f) Falha do saco vitelino
e estruturas vitelinas relacionadas; g) Ruptura amnidtica e predisposicéo
genética ou fatores exdgenos: outras teorias sugerem que a predisposigéo
genética ou fatores exdgenos, como toxinas, drogas, infec¢gées ou radiagao,
podem desempenhar um papel na formagéo da gastrosquise, incluindo a ruptura
amniotica na parte flacida do cordao umbilical [9].

E importante notar que a gastrosquise provavelmente resulta de uma
combinagdo complexa de fatores genéticos e ambientais. Pesquisas adicionais
sao necessarias para entender completamente os mecanismos envolvidos na
patogénese desta condi¢gdo congénita.

Em uma meta-analise recente de 29 estudos, tabagismo materno (risco
relativo (RR), 1,56; 95% de confiancga intervalo (IC), 1,40-1,74), uso de drogas
ilicitas (RR, 2,14; IC 95%, 1,48-3,07) e consumo de alcool (RR, 1,39; 95% ClI,
1,13-1,70) durante o inicio da gravidez foram associados a um risco aumentado
de gastrosquise[10].

Até o momento, poucos estudos avaliaram se as disparidades
socioeconémicas podem estar associadas ao risco de gastrosquise, sendo
assim, a evidéncia epidemiolégica ainda € limitada. Uma consideragéo

importante € que um status socioecondmico mais baixo esta associado a habitos
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comportamentais prejudiciais a saude, como tabagismo intenso, aumento do

consumo de alcool e cuidados de saude precarios. No geral, esses resultados
apoiam o papel dos fatores socioeconémicos como determinantes da saude e
tém implicagdes para programas e politicas de saude[10].

Estudos epidemioldgicos e experimentais anteriores sugeriram que o
tabaco pode ter efeitos teratogénicos e carcinogénicos nas células germinativas.
A toxina do tabaco pode levar ao desenvolvimento anormal da parede corporal
ventral durante o crescimento fetal e produz vasoconstricdo, o que pode estar
implicado no processo patogénico da gastrosquise[11]. Além disso, estudos em
animais demonstraram os efeitos teratogénicos do monodxido de carbono, um
dos componentes mais importantes da maconha. O agente psicoativo mais
presente na maconha (tetrahidrocanabinol) interfere no crescimento celular,
morfologia e vias de troca, levando a apoptose no desenvolvimento placentario.
Outros estudosem humanos e animais sugeriram que o uso de cocaina durante
a gravidez pode afetar o desenvolvimento embrionario e fetal por meio de
vasoconstricdo nos tecidos maternos e fetais, resultando em hipoperfusao e
hipdxia [11,12]. Essa mesma coorte canadense envolvendo dois grandes bancos
de dados, tabagismo, histéria de diabetes pré-gestacional ou gestacional e uso
de antidepressivos surgiram como associagdes significativas com gastrosquise.

Assim, em todos os estudos analisados, destaca-se a importancia de
integrar dados de varias fontes para futuros estudos sobre a causalidade da
gastrosquise. Também ressaltam a necessidade de ter acesso e conexdes entre
diversos conjuntos de dados clinicos e administrativos. Além disso, sugerem que

melhorias na prestacao de servicos de saude perinatal e nas politicas de saude
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representam algumas das maiores oportunidades para a melhoria dos resultados

para defeitos de nascimento como a gastrosquise.

Proposto pela primeira vez em 2001 por Molik et al.[13], a gastrosquise
€ classificada em tipos simples e complexa com base na condigdo do intestino.
Na gastrosquise simples, o intestino esta em boas condigdes, sem complicagbes
intestinais. A gastrosquise complexa, por outro lado, esta associada a
complicacbes como atresia, perfuragdo, isquemia, necrose ou voélvulo. A
gastrosquise em fechamento é um subconjunto da gastrosquise complexa, na
qual o defeito se fecha ao redor do intestino prolapsado, resultando em estenose
intestinal de saida e/ou entrada, atresia, isquemia, necrose ou reabsor¢ao. Estas
complicagbes intestinais resultam de uma combinagcdo de exposicdo a
compostos digestivos no liquido amnidtico e isquemia devido a constricdo
mesentérica ao nivel do defeito. Bebés com gastrosquise em fechamento
tendem a ter uma alta incidéncia de sindrome do intestino curto.

A gastrosquise do lado esquerdo € uma entidade rara, onde o defeito da
parede abdominal ocorre na regido paraumbilical esquerda e € mais comum no
sexo feminino, e estd associado a uma maior incidéncia de anomalias
extraintestinais em comparacdo com as lesdes do lado direito[9].

Em uma meta-andlise recente, lactentes com gastrosquise complexa,
ocorrendo em 17% dos casos, tiveram taxas de mortalidade significativamente
maiores (16,67%) em comparagdo com aqueles com gastrosquise simples
(2,18%) [14]. Neste trabalho, bebés com gastrosquise complexa também
apresentaram taxas significativamente mais altas de morbidades. Eles iniciaram
a alimentacdo enteral mais tardiamente, demoraram mais para atingir

alimentagao enteral completa e tiveram uma duragdo mais longa de nutrigao
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parenteral. Além disso, tiveram um maior risco de desenvolvimento de sepse,

sindrome do intestino curto e enterocolite necrosante (NEC) e, por
consequéncia, tendem a ficar mais tempo no hospital e mais propensos a terem
alta com alimentacao por sonda enteral e nutricdo parenteral.

A gastrosquise pode ser diagnosticada em ultrassonografias pré-natais
ja na 122 semana de gestagdo. Para a suspeita de gastrosquise, devem estar
presentes as seguintes caracteristicas na ultrassonografia: a) auséncia de uma
membrana de cobertura ou um saco; b) identificagcdo do local de insergdo do
cordao relativo ao defeito (o defeito € paraumbilical, na maioria das vezes do
lado direito); c) identificacdo de 6rgaos eviscerados; d) aparéncia do intestino
eviscerado, por exemplo, dilatagdo e/ou espessamento; e e) identificagdo de
malformacdes associadas [14].

A gastrosquise pode estar associada a anomalias gastrointestinais,
como atresia intestinal, estenose ou ma rotacdo. Aproximadamente 5 a 15% dos
pacientes com gastrosquise tém anomalia extraintestinal associada, mas
sindromes reconheciveis ou anomalias cromossémicas sao raras. No entanto,
em uma analise de um subconjunto de 23 fetos que experimentaram um evento
perinatal atipico (aborto esponténeo, natimorto, interrupgéo da gravidez ou morte
dentro de 24 horas apds o nascimento), a taxa de malformag¢des associadas
chegou a 74%, o que pode representar uma “mortalidade oculta” que pode nao
ser aparente sem exame post-mortem[15].

Os fatores identificados em revisbes multi-institucionais e meta-analises
que se correlacionam com a gastrosquise complexa incluem dilatacdo do
intestino intra-abdominal (especialmente quando presente repetidamente

durante o desenvolvimento fetal) e polidramnia. Além disso, a dilatagéo gastrica,
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aumento da distensdo abdominal, restricdo do crescimento intrauterino e

dilatacdo do intestino fora da cavidade abdominal identificados em
ultrassonografias antenatais mostraram-se preditivos de resultados neonatais
adversos[16].

Um diagnéstico pré-natal de gastrosquise deve, portanto, levar a uma
avaliacdo completa para malformagdes associadas, incluindo ultrassonografia e
diagndstico fetal ecocardiografia, com o objetivo de facilitar o aconselhamento
pré-natal adequado e a tomada de decisdes. Os niveis séricos maternos de alfa
fetoproteina (MSAFP) sao geralmente elevados em defeitos da parede
abdominal, incluindo na gastrosquise[17].

A via de parto da gastrosquise diagnosticada no pré-natal tem sido objeto
de varios estudos observacionais, revisdes sistematicas e metanalises. A via de
parto ndo foi significativamente associada a mortalidade geral, enterocolite
necrosante, reparo secundario, sepse, sindrome do intestino curto, tempo até
alimentagao enteral completa, ou tempo de internacdo. Em um estudo [18], a
cesariana foi identificada como um fator de risco independente para o
desenvolvimento de dificuldade respiratéria ao nascer. Portanto, a cesariana
planejada na auséncia das indicagdes obstétricas usuais ndo € geralmente
recomendada. Uma analise de custo-efetividade feita por Harper et al.[19]
descobriu que o parto com 38 semanas a estratégia mais custo-efetiva, com
diminuicdo do risco de natimortalidade e morte infantil e aumento minimo no
numero de casos de sindrome do desconforto respiratério (SDR).

Em relagdo aos cuidados a serem prestados durante o atendimento das
gastrosquises, ainda na sala de parto é fundamental proteger o intestino

herniado, colocando-o em posicao central na parede abdominal e cobrindo com
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plastico envoltdrio ou um saco plastico para diminuir o calor por evaporagao e as

perdas de fluido, além de diminuir o risco de infec¢do. A crianca deve ser
preferencialmente posicionada em decubito lateral direito para evitar danos
vasculares devido a torcdo do pediculo vascular mesentérico [9]. Para evitar a
hipotermia, manter a sala de cirurgia na temperatura adequada, reanimar o bebe
em bergo de calor aquecido e transportar imediatamente para UTI neonatal em
incubadora aquecida

Embora seja importante manter o volume intravascular adequado e a
perfusdo intestinal, rotina ressuscitacdo volémica agressiva ou fluidos de
manutencao excessivos devem ser evitados, e bolus de fluidos deve ser usado
somente se houver evidéncia clinica de hipovolemia e acidose metabdlica. Uma
analise multivariada de 362 bebés com gastrosquise demonstrou uma relagéo
direta e significativa entre volume de fluido ressuscitativo e maior probabilidade
de resultados adversos, incluindo dias de ventilacdo pés- fechamento, nutricao
parenteral, tempo de internacdo e episddios bacterémicos [20]. Por isso, &
importante monitorar com rigor a quantidade de residuo gastrico drenado e a
necessidade de reposicao volumétrica.

Bebés com gastrosquise tendem a ter valores elevados de proteina C
reativa (PCR), bem como relacdo de contagem de neutrofilos imaturos a
maduros (I:T), mas estes ndo s&o marcadores confidveis de infecgdo ou
resultados adversos. Portanto, avaliacido empirica de sepse e uso de antibiodticos
imediatamente apds o nascimento pode ser desnecessaria [21].

Os objetivos do manejo cirurgico da gastrosquise incluem a redugéo das
visceras herniadas na cavidade peritoneal, evitando trauma direto ao intestino e

pressao intra-abdominal excessiva, e fechamento do defeito da parede
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abdominal. Enquanto a condigao do intestino exposto e o grau de desproporgéo

abdomino-visceral determinam principalmente o tipo e o momento da
intervengao cirurgica, outros fatores como maturidade gestacional e peso do
bebé e comorbidades também precisam ser considerados. As opgdes cirurgicas
para fechamento incluem: reducio primaria, com fechamento imediato com ou
sem sutura; colocagédo de silo protético, reducao visceral gradual seguida de
sutura retardada ou fechamento sem sutura [9].

A técnica cirurgica varia de acordo com a equipe do centro de
atendimento. Em alguns locais, o intestino eviscerado na gastrosquise € reduzido
imediatamente apds o nascimento ou com uma redugéo gradual usando um silo,
e o defeito da parede abdominal era fechado com sutura. O fechamento com
sutura da parede abdominal é executado sob tensio variavel. O aumento da
pressao intra-abdominal esta associado a ventilacdo inadequada e intubacao
prolongada. Em 2004, o fechamento sem sutura do defeito da parede abdominal
da gastrosquise foi introduzido por Sandler et al.[21]. Essa técnica usa o cordao
umbilical remanescente para cobrir o defeito da parede abdominal e o cordao
umbilical é entdo mantido no lugar com um curativo transparente sobrejacente.
O método de fechamento sem sutura tem as vantagens propostas de pressdes
intra-abdominais mais baixas apo6s o fechamento, tempo limitado sob ventilagcao
mecanica e melhores resultados estéticos. Apds sua introducdo, o método sem
sutura foi adotado em varios centros, e foi demonstrado em estudos
retrospectivos estar associado a uma diminuigdo do tempo para extubacao e
sem diferenca no tempo para alimentacido enteral completa ou tempo de

internacgao [21, 23].
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O determinante primario do desfecho em lactentes com gastrosquise é

a extensao da lesdo que ocorre durante a vida fetal, provavelmente devido a uma
combinagao de exposigao do intestino a liquido amnidtico e estrangulamento do
intestino no defeito constritivo da parede abdominal [24]. O progndstico de bebés
com gastrosquise esta fortemente relacionado com a condigdo do intestino no
momento do nascimento. Alguns pontos-chave sobre os fatores determinantes
do desfecho séo: a classificagdo da gastrosquise em simples ou complexa, que
tem impacto significativo no tempo de internacéo, na taxa de mortalidade e nas
chances subsequentes de complicagdes, como obstrucio intestinal, estenose ou
volvulo e a necessidade de reabordagens cirurgicas. A gastrosquise complexa
também esta associada a um maior tempo de nutricdo parenteral [24].

O curso pos-operatorio depende em grande parte da gravidade dos
danos intestinais e a ocorréncia de complicacbes. Em pacientes com
gastrosquise simples que se submetem ao fechamento primario, manualmente
a beira do leito ou cirurgicamente na sala de cirurgia, ainda se espera um periodo
de ileo paralitico adindmico devido as caracteristicas da malformacéo e uso de
drogas paraliticas no pds-operatdrio. Este periodo pode variar entre uma ou mais
semanas durante o qual o neonato € inteiramente nutrido por parenteral total
nutricdo administrada através de um cateter venoso central. A alimentagéo deve
ser iniciada assim que a drenagem bilio-gastrica comega a diminuir, a fim de
aumentar o peristaltismo, evitar a atrofia das vilosidades e, possivelmente,
reduzir a estase intestinal, o crescimento bacteriano excessivo e a translocacao
bacteriana. [25] O tempo de internagao, nesse grupo de pacientes, pode ser de
até um més, apdés o qual, ndo sao necessarias restricdes especiais nem

diferengas no desmame da dieta. Pacientes que, em vez disso, passam por um
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fechamento escalonado de seus defeitos, para atresia, perfuracdo ou necrose

intestinal (também consequente a pressao abdominal excessiva durante o
fechamento primario), tém resultado muito diferente. Eles geralmente exigem
varias reoperagdes e nutricdo parenteral que pode ser prolongada e continuada
em casa.

Finalmente, a mais rara, mas pior, categoria/grupo de pacientes s&o
aqueles acometidos pela sindrome do intestino curto, consequente a necrose
intestinal extensa que ocorreu durante a gestagédo ou durante a redugao inicial
inexperiente de algas. Neste subconjunto de pacientes, a nutricdo parenteral
precisa ser mantida por muitos meses, anos ou tempo de vida com todas as
consequéncias relacionadas bem conhecidas (infecgbes e mau funcionamento
do cateter, restricdes alimentares, atraso no crescimento e redugdo das
atividades sociais e escolares) que contribuem para uma ma qualidade de vida.
[25]

O uso prolongado de nutricdo parenteral (em geral acima de 3 semanas)
predispde ao desenvolvimento de colestase, definida como niveis de bilirrubina
direta acima de 2mg/dl [26]. Esta condi¢ao possui etiologia multufatorial e pode
ser evitada iniciando-se alimentacdo enteral precoce, dando-se preferéncia ao
6leo de peixe como componente lipidico, usar a minima quantidade possivel de
proteina e taxa de infusdo de glicose e administrar de forma ciclica,
interrompendo a NPT gradualmente até um intervalo de descanso de 6 horas.
Além da colestase, pacientes que fazem NPT prolongada tém maior risco de
infecgdes. Por isso, além da hepatotoxicidade, € importante ter atencao aos

acessos vasculares, tomando todas as precaugdes para manusea-los, de



20
preferéncia tentando manter uma veia apenas para a nutricdo parenteral e outro

acesso para as demais infusoes.

Com relagao aos desfechos a médio e longo prazo, avangos no manejo
da gastrosquise resultaram em uma melhoria significativa nas taxas de
sobrevivéncia, que ultrapassam 90% na maioria dos centros na América do Norte
[27]. No entanto, os bebés com gastrosquise estdo em risco de crescimento
reduzido e resultados neurodesenvolvimentais adversos devido a varios fatores,
incluindo prematuridade, restricdo de crescimento intrauterino, necessidade de
nutricdo parenteral prolongada, infecgdes recorrentes e internagdes hospitalares
prolongadas. Também existem preocupagdes sobre os efeitos das exposigdes
prolongadas ou repetidas a agentes anestésicos no desenvolvimento cerebral,
especialmente em bebés que requerem multiplas intervengdes cirurgicas.

Infelizmente, os estudos de acompanhamento sobre gastrosquise sao
escassos, geralmente com tamanhos de amostra pequenos e muitos com
acompanhamento ndo ideal. Embora uma grande proporgédo de bebés com
gastrosquise apresente ganho de peso abaixo da média nos primeiros 2 anos, a
maioria experimentara um "crescimento de recuperagao", com melhorias
significativas nos escores Z e percentis de crescimento durante o
acompanhamento continuo [27]. Neste mesmo estudo, onde foram
acompanhadas 50 criangas nascidas com gastrosquise, Harris et al. descobriram
que apenas 2% estavam abaixo do peso na mediana de idade de 9 anos. No
entanto, criangas com gastrosquise complexa apresentaram escores Z de peso
significativamente mais baixos em comparagdo com aquelas com gastrosquise

simples.
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O estudo de séries de caso realizado no IFF/Fiocruz em 2021 [28]

avaliou o crescimento e a composi¢ao corporal dos pacientes com gastrosquise
durante o primeiro ano de vida. Esses pacientes apresentaram baixa
mortalidade, mas alta morbidade, principalmente aqueles com gastrosquise
complexa. Foram observadas alteragcbes importantes nas medidas
antropomeétricas durante o primeiro ano de vida, mas uma recuperagao completa
da média do escore Z de todas essas medidas aos 12 meses. Esse foi o primeiro
estudo que avaliou o crescimento e a composicdo dos pacientes com
gastrosquise nessa instituicdo, sendo muito importante para compreendermos a
evolugdo, o manejo e os possiveis fatores de risco associados a alteragées no
crescimento no primeiro ano de vida desses pacientes.

Os resultados relacionados ao neurodesenvolvimento de pacientes com
gastrosquise no acompanhamento de 1 a 2 anos sdo semelhantes aos de recém-
nascidos nao cirurgicos da unidade de terapia intensiva neonatal com peso ao
nascimento e maturidade gestacional semelhantes. Um estudo de coorte com 42
bebés com gastrosquise realizado por Harris et al[29] mostrou pontuagdes
normais de QI em uma idade média de 10 anos; no entanto, houve uma
diminuicdo pequena, mas significativa, no indice de memdria de trabalho, além
de prejuizos no comportamento e na relagao pai-filho. Lapet al.[30] descobriram
que criangas em idade escolar nascidas com gastrosquise apresentavam
pontuagdes significativamente mais baixas em varios aspectos de atencao,
inibicdo de resposta, fungao executiva, inteligéncia verbal e habilidades motoras
finas em comparagdo com controles pareados. Van Manenet al.[31] relataram
deficiéncia visual em 5% e perda auditiva sensorioneural em 10% dos

sobreviventes com uma idade média de 20 meses. Como seria de esperar, as
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criangas com gastrosquise complexa tendem a ter piores resultados

neurodesenvolvimentais em comparagdo com aquelas com gastrosquise
simples. Apesar de resultados piores a curto prazo e da necessidade de mais
intervengdes cirurgicas entre pacientes com gastrosquise complexa, as
pontuacdes de qualidade de vida relatadas pelos pais foram semelhantes

aquelas com gastrosquise simples.
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3 JUSTIFICATIVA

O Instituto Fernandes Figueira/Fiocruz (IFF/Fiocruz) é um hospital
terciario para onde sao referenciados os pacientes com gastrosquise da rede
publica, ainda durante a vida fetal, quando diagnosticada no pré-natal, ou no
periodo neonatal, transferidos de outras maternidades do Rio de Janeiro logo
apdés o nascimento. Esses pacientes permanecem no Bergario de Alto Risco
durante a fase inicial da estabilizacao e, posteriormente, sao transferidos a UTI
Neonatal Cirurgica. Apos a alta, sdo acompanhados no ambulatério de
seguimento de gastrosquise, onde sao avaliados seu crescimento e
desenvolvimento.

O IFF/Fiocruz € um hospital de referéncia no manejo desses pacientes
e, por consequéncia, durante a residéncia de Pediatria, os residentes tém
contato diario com os desafios que esses pacientes proporcionam. Sendo assim,
surgiu o interesse e a necessidade de estudar essa populagdo especifica,
conhecer suas caracteristicas e ajudar a identificar fatores relacionados aos
principais desfechos.

Durante a minha residéncia em Pediatria neste Instituto, tive a
oportunidade de entrar em contato nos diversos cenarios do hospital, seja na
sala de parto, acompanhando os passos iniciais do tratamento, na UTI neonatal
e, até mesmo, na enfermaria de Pediatria ou na Unidade de Terapia Intensiva
pediatrica, nos casos em que o desfecho é desfavoravel o paciente evolui tempo
de internagao prolongado e complicagdes, como sindrome do intestino curto e

sepse. Por isso a importancia de estudar as principais caracteristicas desses
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pacientes e refletir sobre a necessidade de conhecimento e habilidades

especificos para sua condugao.



25
4 OBJETIVOS

41 OBJETIVO GERAL

Analisar as internagdes por gastrosquise em um hospital terciario de

referéncia no Rio de Janeiro.

42 OBJETIVOS ESPECIFICOS

a) Descrever os dados epidemioldgicos dos recém-nascidos internados
na unidade neocirurgica do Instituto Fernandes Figueira no ano de
2020, nascidos na unidade ou transferidos de outro hospital;

b) Descrever a evolugéo clinica, cirurgica e o manejo nutricional desses
pacientes durante o periodo neonatal, bem como os desfechos

desfavoraveis no primeiro més de vida.
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5 METODOLOGIA

Inicialmente foi realizada uma revisdo nédo-sistematica nas seguintes
bases de dados: Medline, EMBASE, Scielo, LILACS, COCHRANE LIBRARY,
utilizando as palavras-chave: gastroschisis, neonatal evaluation, outcomes,
morbidity and mortality, sutereless technique and suture technique. Esta etapa
foi importante para a melhor compreensdo do objeto do estudo. Este
levantamento foi feito no periodo de julho de 2023 a outubro de 2023, utilizando
textos em lingua inglesa ou portuguesa e abrangendo artigos entre 1991 e 2023.

O projeto foi submetido ao Comité de Etica e Pesquisa e aprovado
(CAAE: 74208123.2.0000.5269) em 05 de outubro de 2023.

Os registros dospacientespara participagdo no estudo foram
selecionados através do registro de admisséo e alta dos pacientes da Unidade
Neonatal Cirdrgica do IFF/Fiocruz, apo6s identificagdo daqueles com
gastrosquise. Os dados foram coletados pelo pesquisador retrospectivamente a
partir do prontuario disponibilizado pelo arquivo médico do Instituto, mediante
termo de consentimento livre e esclarecidos obtidos com os responsaveis dos
pacientes (diretamente durante consulta no hospital ou através de contato
telefébnico pelo consentimento oral; caso ndo fosse conseguido o contato,
utilizamos 3 tentativas para tal). Trata-se de uma pesquisa quantitativa,
descritiva, tendo formulario como instrumento de coleta de dados, e estudo
observacional transversal.

Trata-se de um projeto que deuseguimento a outro estudo prospectivo
de série de casos realizado dentro do mesmo instituto, com levantamento das

caracteristicas clinicas e cirurgicas dos pacientes com gastrosquise admitidos
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na unidade neurocirurgica do IFF no periodo de maio de 2016 a fevereiro de

2019, onde foram comparados pacientes classificados como gastrosquise
simples com pacientes com gastrosquise complexa, e feita uma analise dos
resultados clinicos como inicio da alimentagéo, a duragao da nutricdo parenteral
total, tempo de internagcdo e mortalidade, assim como a comparagao das as
vantagens da técnica sem sutura sobre a técnica com sutura em relacéo ao
fechamento do defeito.

No nosso estudo, dando continuidade ao trabalho citado, foram
analisados os dados pré-natais, como local do parto (se ocorreu na instituicao
ou se transferéncia), se foi realizado pré-natal e o numero de consultas; idade,
ocupacgéo, escolaridade maternas, bem como historia de tabagismo e dados de
gestagdes anteriores e comorbidades; ainda, se houve diagnéstico pré natal de
gastrosquise e ultrassonografia com dilatagdo de algas intestinais. Foram
coletados também dados neonatais, como peso, perimetro cefalico,
comprimento, apgar e idade gestacional, sexo, via de parto e intercorréncias, se
houve reanimacao na sala de parto e aspecto do liquido amniético. Com relacao
a internagao, foram estudados os seguintes desfechos: tempo de internagéo,
tempo total de ventilagdo mecanica, uso de antibiético, hemoculturas positivas,
evolugdes desfavoraveis (6bito, internagdo prolongada) e outras complicagdes
durante a internagdo. Foram analisados ainda o tempo para atingir o volume de
dieta plena, tempo total deNutricdo Parenteral Total (NPT) , tempo de dieta zero
e o tipo de alimentagdo na alta. Ainda, foram analisados os dados cirurgicos
(técnica, tempo de vida na primeira cirurgia) e presenga de malformagdes

intestinais e extra-intestinais associadas.
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6 RESULTADOS

No ano estudado, foram admitidos 31 recém-nascidos com diagnostico
de gastrosquise na Unidade Neonatal Cirurgica. As caracteristicas demograficas
e os dados perinatais destes pacientes estdo demonstrados na tabela 1.

A analise dos dados epidemioldgicos, das caracteristicas cirurgicas e da
evolucdo clinica dos pacientes foi feita de acordo com a classificacdo da
gastrosquise proposta por Moliket al.[13], em gastrosquise simples e complexa.
Em nosso estudo, dois pacientes evoluiram para obito ainda no periodo
neonatal. Ambos eram classificados como gastrosquise complexa - um deles
apresentou enterocolite necrosante fulminante; o outro evoluiu com dismotilidade
grave e sepse por provavel translocagéo bacteriana intestinal.

Dentre os pacientes com gastrosquise complexa, apenas um nao teve o
diagndstico pré-natal de gastrosquise (tabela 1); os demais foram diagnosticados
ainda durante a gestacgéao e, destes, em 3 havia evidéncia de dilatagdo de algcas
intestinais na ultrassonografia fetal.

A analise de dieta e NPT falhou em dois pacientes, pois o estudo

retrospectivo de prontuario fisico foi dificultado pela auséncia de informacdes.



29
Tabela 1 — Dados demograficos e perinatais dos RN segundo o tipo de

Gastrosquise (GS) simples e Gastrosquise complexa internados no ano de
2020 (N=31) na UTI Neonatal Cirurgica do INSMCA Fernandes Figueira,
FIOCRUZ, Rio de Janeiro, fevereiro-2024

GS Simples ~ GS Complexa C;:SI;J(;O
n=24 n=7
Dados maternos
Idade (anos) 215+52 20+22 0,29°
Escolaridade
fundamental 8 (33,3%) 3 (42,8%)
médio  8(33,3%) 2 (28,6%) 1*
ignorado 8 (33,3%) 2 (28,6%)
Tabagismo 2 (8,300%) 1(14,2%) 0,55°
Diagnéstico pré-natal 23 (95,8%) 6 (85,7%) 0,41°
Parto cesareo 21 (87,5%) 6 (85,7%) 1°
Dados RN
Nascidos no IFF 22(91,7%) 6 (85,7%) 0,55°
Sexo masculino 11 (45,8%) 3 (42,9%) 1°
Apgar primeiro minuto 7(58-8,0) 8(75-80) 0,08°
Apgar quinto minuto 8,5(8,0-9,0) 9(8,5-9,0) 0,24°

Peso ao nascer (gramas) 2273 £ 605 2121 + 64 0,24°
Idade gestacional

28 a 31 sem + 6 dias 1(4,2%) 0 (0%)
32 a 33 sem + 6 dias 3(12,5%) 0 (0%) .
24 a 36 sem + 6 dias 9 (37,5%) 5(71,4%) 051
=ou > 37 sem 11 (45,8%) 2 (28,6%)
Prematuridade 13 (54%) 5(71%) 0,75°
Malformac&o associada 8 (33%) 1(14%) 0,64°

Resultados expressos em médias + DP, medianas (IQR) e proporcdes (%) e p valores calculados.

Testes: * Welch para médias, ° exato de Fisher para proporcdes, ° Wilcoxon para medianas,
Fonte: Elaborado pela autora.

No grupo das gastrosquises simples, 7 (29,17%) passaram por redugao

primaria das algas intestinais ainda na sala de parto, enquanto a maioria
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(70,88%) necessitou de colocagao de silo na sala de parto. A técnica cirurgica

para fechamento mais utilizada foi a sem sutura, em 75% dos pacientes. Todos
os pacientes do grupo complexo foram tratados com colocagdo de silo. Na
maioria dos pacientes, a técnica para fechamento usada foi a suturada (85,7%).
Observamos maior taxa de reoperagdo nos pacientes com gastrosquise
complexa.

A analise das caracteristicas cirurgicas destes encontra-se na tabela 2

Tabela 2 — Caracteristicas relacionadas a cirurgia dos RN por tipo de
Gastrosquise (GS) simples e de Gastrosquise (GS) complexa internados no
ano de 2020 (N=31) na UTI Neonatal Cirargica do INSMCA Fernandes
Figueira, FIOCRUZ, RJ- Fevereiro-2024

GS Simples GS Complexa p valor calculado
n=24 n=7

Idade na primeira cirurgia (horas ) 24 (5-24) 24 (16-72) 0,18°
Tamanho do defeito (cm) 2,5(2,0-3,0) 2,5(2,5-3,5) 0,37°
Utilizac&o de Silo 17 (70,8%) 7(100%) 0,16°
Duracéo do Silo (dias) 2,5(1,0-4,25) 3,0(2,5-6,9) 0,21°
Técnica cirGrgica sem sutura 18 (75%) 1(14,2 %) 0,007°*
Reoperacéo 1(4,1%) 6 (85,7%) 0,00006""

Resultados expressos em medianas (Intervalo interquartilico-IQR) e proporgdes (%) e *=p valor <0,05.
Testes: > Wilcoxon com correcéo de continuidade para medianas, “exato de Fisher para proporgdes
Fonte: Elaborado pela autora.

Com relagao as caracteristicas nutricionais, houve diferenga significativa

entre o tempo de duragdo da NPT e o tempo para atingir a dieta enteral plena,
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comparando os dois grupos. Além disso, a taxa de ocorréncia de enterocolite

necrotizante, colestase (definida como nivel de bilirrubina direta maior ou igual a
2mg/dl) e o tipo de dieta na alta foi distinta entre os pacientes com gastrosquise
simples e os pacientes com gastrosquise complexa. A analise das caracteristicas

nutricionais encontra-se na tabela 3.

Tabela 3 — Caracteristicas nutricionais e complicagdes nos RN por tipo de
Gastrosquise (GS) simples e GS complexa internados no ano de 2020 (N=31)
na UTI Neonatal Cirurgica do INSMCA Fernandes Figueira, FIOCRUZ, RJ-
Fevereiro-2024

GS Simples GS Complexa p valor

n=24 n=7

Inicio da alimentagéo (dias) 175(10-203)]  26[16-41] 01°
Dieta enteral plena (dias) 31[185-345]  70[67-78] 0,001°*
Duragdo da NPT (dias) 22(15,75-29) 56 (55-79) 0,0018°*
Colestase 3 (12,5%) 1(14,3%) 055°
Enterocolite necrotizante 0 (0%) 3 (42,9%) 0,0049° *
Alimentagao na alta

Aleitamento matemno

: 16 (69,6%) 1 (20%)
_ exclusivo

SRS | S 00%  0,01958°"

formula

Formula 4 (17.4%) 4 (80%)

Resultados expressos em medianas (Intervalo interquartilico-IQR) e proporgdes (%) e *=p valor <0,05.
Testes: * Wilcoxon com corregéio de continuidade para medianas, “exato de Fisher para proporgdes
Fonte: Elaborado pela autora.

No grupo simples, 8 pacientes tiveram outras malformagées menores

associadas, incluindo: comunicagdo interatrial (n=2), criptorquidia (n=2),
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dilatacao pielocalicial (n=3), laringomalacia (n=1), hérnia inguinal bilateral (n=1),

disrafismo oculto e ventriculomegalia (n=1).

Complicagdes durante a internacdo ocorreram em 20 pacientes com
gastrosquise simples (83,3%), a maioria delas por sepse. Dezoito pacientes do
grupo simples tiveram diagnostico de sepse neonatal e 11 pacientes (45,83%)
tiveram hemoculturas positivas. Também houve complicacdes relacionadas a
infeccbes congénitas, onde observamos dois pacientes com sifilis congénita.
Vinte e dois pacientes (91,67%) necessitaram de ventilagdo mecénica, por um
periodo médio de 4 dias. Apesar da alta taxa de complicacdes, a taxa de
sobrevivéncia foi de 100%.

No grupo dos pacientes com gastrosquise complexa, observou-se a
ocorréncia de atresias em 03 pacientes, estenoses em 02 e perfuragdes
intestinais em 03 pacientes. Todos os pacientes deste grupo foram tratados com
colocacao de silo. Complicacdes durante a internacdo ocorreram em todos os
pacientes no grupo complexo, incluindo: dois pacientes com atresia de colon e
jejuno, um com deiscéncia e infec¢ao de ferida operatdria, quatro pacientes com
sepse grave e um paciente com perfuragao gastrica. Dois pacientes evoluiram
com enterocolite necrosante, sendo uma delas grave, que levou ao 6bito do
paciente ainda no periodo neonatal. Houve um Oobito por sepse grave
consequente a uma provavel dismotilidade intestinal grave e translocagéo
bacteriana. As complicagdes incluiram endocardite bacteriana (n=1),
hipertensao arterial pulmonar grave (n=1) e dismotilidade (n=1). Seis pacientes
foram submetidos a reoperagbes. Quatro pacientes (57%) apresentaram
hemoculturas positivas. A ventilagdo mecanica foi necessaria por 17 dias em

média.
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Dois pacientes do grupo das gastrosquises complexas desenvolveu

sindrome do intestino curto (28,5%), e um deles evoluiu com internagéo e
nutricdo parenteral prolongadas (apds o periodo neonatal), consequente a

atresias multiplas e ressecg¢do, com dificuldade de progressao da dieta.
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7 DISCUSSAO

A gastrosquise é uma condicdo desafiadora para o médico
neonatologista e a toda a equipe multiprofissional. Isso se deve principalmente a
necessidade de planejamento, intervencdo cirurgica imediata, prevencado de
complicagbes advindas do tratamento e a dificuldade no manejo hidrico e
nutricional destes pacientes, que muitas vezes requerem tempo de internacao
prolongado e acompanhamento multiprofissional especializado. Em fungéo
destes fatores, o reconhecimento precoce destas condicdes no pré-natal, sao
determinantes para uma boa evolugao nestas situacdes, além da necessidade
de esclarecimento e preparo dos familiares para o enfrentamento da doenca.

O aumento nas taxas de sobrevivéncia tem sido observado entre os
pacientes com gastrosquise nas ultimas décadas, com uma variagéo entre 90 a
95% nos paises desenvolvidos [32], em decorréncia da melhoria da qualidade
do atendimento multidisciplinar e do avango na compreensao da fisiopatologia,
assim como de novas formas de tratamento clinico e cirurgico, reduzindo danos
aos recém-nascidos e diminuindo o tempo de internagao hospitalar. No Brasil, a
mortalidade varia de acordo com a regido - no Nordeste, chega a 52% [33, 34].
Em um estudo realizado no Rio Grande do Sul, ela foi de 23,4% [34]. Em nosso
estudo, a taxa de sobrevida foi elevada, com apenas dois 6bitos durante o
periodo neonatal, relacionado a complexidade da gastrosquise e a necessidade
de multiplas intervengdes cirurgicas.

Quanto as caracteristicas epidemiolégicas, como idade materna, maior
numero de primigestas, baixo peso e prematuridade tardia, os nossos dados sao

comparaveis aos descritos nacional e internacionalmente [6, 8, 9, 10]. Chama
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atencdo a associagao ja descrita em literatura entre a malformacdo e menor

idade materna, também percebida em nossos dados, onde a média foi de 21
anos.

Ndo houve associacdo entre a mortalidade e o tipo de parto na
gastrosquise. De acordo com a literatura estudada [19], os desfechos de
morbidade sdo equivalentes entre os pacientes nascidos de parto cesarea e
vaginal. Além disso, a cesarea de rotina acrescenta outras complicagdes ao RN,
além daquelas relacionadas a propria patologia, como desconforto respiratério.
Em nosso estudo, a indicagcdo da via de parto foi obstétrica, sendo a cesariana
a maioria dassituacoes(87%).

Outro ponto a ser discutido é o progndstico dos pacientes com
gastrosquise nascidos fora do ambiente hospitalar especializado. Nestas
situacdes, a necessidade do transporte hospitalar, maior exposi¢cao das algas no
ambiente externo, nem sempre abordadas na forma correta de contencao,
tendem a evoluir com complica¢des advindas deste tratamento. Esforcos devem
ser dirigidos pelas equipes assistenciais para a transferéncia das gestantes para
locais especializados, onde o nascimento dos bebés pode ser realizado em
condicdes ideais. Nas situagdes onde nio é possivel o nascimento do RN em
unidade de referéncia para o tratamento, notou-se, conforme relatado em
trabalho nacional de Vilela et al.[34], que nestas situacdes havia um aumento da
mortalidade, provavelmente relacionado ao manejo nao ideal, principalmente
daqueles relacionados a prépria gastrosquise e também pelas condigdes de
transporte. Em nossa amostra, apenas trés pacientes vieram transferidos de
outra maternidade, portanto, tornou-se dificil analisar se os desfechos tiveram

relagdo com a transferéncia ou ndo. Destes, 2 eram pacientes com gastrosquise
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simples e um paciente foi definido como gastrosquise complexa. Faltam

informacdes em prontuario sobre as condi¢cdes do transporte do RN, assim como
a forma como o defeito congénito foi tratado logo apds o nascimento, de que
forma as algas foram abordadas para preservar sua integridade e para o
transporte em si. Pela auséncia destas informacdes ndo pudemos relacionar
essa caracteristica com a evolugéo e o prognéstico em nossa amostra.

Em relagdo aos fatores prognosticos, sabe-se que a ultrassonografia
fetal desempenha um papel crucial na detec¢do e avaliagdo da gastrosquise,
uma vez que a identificacdo da dilatagao intra-abdominal intestinal durante a
ultrassonografia pode indicar complicagdes potenciais e influenciar as decisées
de tratamento. A estratificacdo de risco com base nesses marcadores pode
ajudar a planejar a abordagem clinica e cirurgica necessaria apos o nascimento,
sendo um dos poucos marcadores confiaveis do prognaostico [35].

Varios estudos publicados [35, 36, 37] tiveram o objetivo de prever as
complicagbes graves da gastrosquise, ainda no periodo fetal, através da
correlacdo entre achados do ultrassom e a presenga de malformacdes
intestinais. Descobriu-se que a presenca de dilatacdo intra-abdominal no
ultrassom pré-natal as 28 semanas resultou em um risco quatro vezes maior para
0 subconjunto de gastrosquise complexa, e o limiar de 6mm para o didametro
intestinal observado/esperado foi associado a um risco oito vezes maior [38].

Em nosso estudo, 42,8% dos pacientes com gastrosquise complexa
tiveram US pré-natal evidenciando dilatagao de alcas intestinais. Nos dois casos
que evoluiram para 6bito, havia US fetal com dilatagcao de alcas intestinais,

confirmando a maior gravidade associada a esta condigdo.
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Com relagdo a evolugéo clinica, observamos que os dois grupos na

nossa amostraapresentaram grande taxa de complicagbes. Dentre as
gastrosquises simples, 83,3% tiveram complicagdes, a maioria delas
relacionadas a sepse neonatal e infecgdo associada ao cateter. Isso pode ser
explicado pois todos esses bebés necessitaram de puncgdes venosas, o que
exige cuidados especificos em sua manipulagdo. No grupo complexo, todos os
pacientes apresentaram complicacdes, e duas delas resultaram em obito,
relacionadas a enterocolite necrotizante e a dismotilidade e consequente
translocacao bacteriana e sepse. Um paciente deste grupo evoluiu com tempo
de internagdo superior a um ano, com dificuldade de progressdo da dieta e
multiplas complica¢des infecciosas. Tais dados estdo de acordo com a literatura,
que mostram que a evolugao clinica dos pacientes destes dois grupos apresenta
diferengas no que diz respeito a duragao da ventilagdo mecanica, complicacdes
infecciosas, como sepse e infecgdo associada ao cateter e, ainda, tempo de
internagcédo e taxa de mortalidade [6, 9, 13, 15, 22, 34]. Em ambos os grupos
houve pequena taxa de colestase, que pode ser explicado pelo uso de NPT
prolongada nesses pacientes. Em nosso hospital, sdo utilizadas medidas para
reduzir a incidéncia desta complicacdo, como o0 uso de Oleo de peixe como
lipidio, a NPT ciclica e o inicio precoce da dieta enteral, o que explica os indices
mais baixos.

Nos ultimos anos houve um grande avango na abordagem cirurgica das
gastrosquises, com técnicas menos invasivas e melhores resultados.Em relagao
a técnica cirurgica a ser utilizada na abordagem inicial, ja foi demonstrado em
diversos estudos [6, 20, 23, 24], que o fechamento da parede abdominal sem

sutura esta relacionado a menores taxas de complicagdes e duragao do tempo



38
de ventilagdo mecanica. Em nosso Instituto, houve avango neste sentido, uma

vez que, a partir de 2017, esta tem sido a técnica mais usada pelos cirurgides. A
técnica com sutura é reservada aos casos em que ha necessidade de exploracao
da cavidade abdominal ou quando o coto umbilical ndo € suficiente para cobrir o
defeito. Assim, observamos nos dados colhidos do nosso estudo,que, na maioria
das gastrosquises simples (75%), foi utilizada a técnica sem sutura, diferente das
complexas, onde houve maior numero de complicacbes e necessidade de
abordagens mais complexas.

O grande numero de episdédios de sepse nas gastrosquises de maneira
geral pode ser explicado por fatores diretamente relacionados a ela, como a
exposicao das visceras observada nestas situagdes, ao jejum prolongado, com
maior chance de translocacao bacteriana, pela necessidade de acesso, venoso
prolongado para nutricdo parenteral e por multiplas abordagens cirurgicas, as
vezes necessarias para correcdo do defeito ou tratamento de suas
complicagbes.

Em nosso hospital existe grande estimulo ao aleitamento materno, e isso
pode ser observado neste estudo, pois, com relacédo ao tipo de alimentacao na
alta, observamos grande taxa de aleitamento materno, seja exclusivo ou
complementado com férmula.

O diagnodstico pré-natal da gastrosquise, conforme ja falado
anteriormente, permite o preparo e apoio familiar, incluindo acesso a
melhoresrecursos e informacgdes, além do planejamento adequado do
nascimento com equipes obstétrica, cirurgica e neonatal no cuidado imediato
com o recém-nascido, a possibilidade de transferéncia para locais

especializados antecipadamente, além de permitir a categorizagao do risco e o
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desenvolvimento de protocolos especificos e linhas de cuidado, com o objetivo

de reduzir ao maximo as taxas de mortalidade perinatal associadas a essa
doenca, melhorando portanto a assisténcia prestada desde o nascimento.

Outro grande desafio quanto ao manejo dos pacientes com gastrosquise
€ a necessidade de uma nutricdo adequada e o mais precoce possivel para este
grupo, visto que os tempos sem possibilidade de alimentagdo enteral podem ser
longos. Em relagcédo a oferta de alimentos por via digestiva, o tempo para o
restabelecimento do trénsito intestinal efetivo varia principalmente se ha
associagao a atresia intestinal, lesdo isquémica e ressecgao cirurgica extensa.
Conforme demonstrado na literatura, o tempo de jejum para os pacientes com
gastrosquise simples foi relativamente menor [6, 24, 39], e foi semelhante em
nossa casuistica (mediana de 16 dias). Quando comparamos com o grupo das
gastrosquises complexas, onde esperamos encontrar um numero maior de
outras malformacdes associadas ou risco aumentado para complicagdes,
observamos que o tempo médio para alimentagdo no nosso grupo foi mais longo,
em média 31 dias, o que também esta de acordo com os dados publicados [6,
13, 24, 39].

A nutricdo parenteral € uma opcao importante e necessaria para oferta
de macronutrientes e eletrdlitos para essas criancas e tem sido iniciada de forma
bem precoce, em geral no primeiro dia de vida, de forma a nao favorecer a perda
de peso e o catabolismo ja aumentado nestas situagbes. Por outro lado,
elaconstitui verdadeiro desafio ndao somente pela dificuldade do controle
eletrolitico e glicémico presente nestas situagdes, devido a perdas de conteudo
digestivo pelo dismotilidade intestinal , mas também devido a associagao entre

jejum prolongado e frequentes episddios de sepse bacteriana. Isto foi observado
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também no nosso estudo, despontando como uma grande causa de

complicagdes, tanto em pacientes com gastrosquise simples como complexas.
As limitagdes deste estudo foram: o desenho do estudo observacional, o
que pode levar a fatores de confusdo ndo controlados. Isso pode limitar a
capacidade de estabelecer causalidade entre as variaveis. Além disso, foi
realizado em unico centro, o que pode limitar a generalizagdo dos resultados
para outros ambientes ou populagdes. Variagdes nas caracteristicas
demograficas dos pacientes, praticas de saude e recursos entre diferentes
centros podem afetar a aplicabilidade dos resultados. O tamanho da amostra foi
pequeno, podendo aumentar o risco de erros e limitar a generalizagdo dos

resultados.
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8 CONCLUSAO

Neste estudo, foi observada alta taxa de sobrevida entre os pacientes
com gastrosquise, porém ainda grande numero de complicagdes, o que esta em
conformidade com os estudos internacionais e nacionais e, ainda, com o estudo
prospectivo sobre os desfechos clinicos da gastrosquise que foi realizado
anteriormente em nossa instituicao.

Com relagéo aos dados epidemiolégicos e demograficos, estes também
estdo similares aos estudos prévios, com excec¢do da taxa de tabagismo, que,
em nosso estudo, foi baixa. Isso pode ter sido dificultado pela natureza
retrospectiva do estudo e a omissao desta informacédo em prontuario.

Este estudo ainda destaca a importancia da existéncia de um centro de
referéncia para o atendimento inicial e acompanhamento dos pacientes com
gastrosquise. Isso pode ser observado pois a equipe multidisciplinar, os
neontologistas e cirurgides seguem protocolos padronizados de atendimento a
esses pacientes, contribuindo para os melhores desfechos.

Por fim, é importante entender a evolugao clinica desses pacientes, o
manejo hidrico e nutricional e prever as possiveis complicagdes, tanto aquelas
relacionadas a patologia quanto aquelas resultantes de seu tratamento, com o
objetivo de evita-las, e, assim, melhorar a chance de sobrevida e a qualidade de

vida desta populacao.
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