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DEFINIÇÃO  

A hérnia diafragmática congênita 

(HDC) é uma das anomalias mais temidas 

por pediatras no contexto da unidade de 

terapia intensiva neonatal. Ela geralmente 

se manifesta por uma falha de desenvol-

vimento da porção póstero-lateral do dia-

fragma, o que resulta na permanência do 

canal pleuroperitoneal ou forame de Bo-

chdalek.  

Antes da formação completa, existe 

uma comunicação entre a cavidade torá-

cica e a cavidade abdominal por meio dos 

canais pericárdio-peritoneais, que se fe-

cham posteriormente.  

Com a formação incompleta do dia-

fragma posterior, a abertura permite que 

órgãos como fígado, estômago e intestino 

ocupem a cavidade torácica e afetem o 

desenvolvimento do parênquima pulmo-

nar, ocasionando hipoplasia se fecham 

pulmonar, em diferentes graus, variando 

desde acometimento mínimo homolateral 

à hérnia, até hipoplasia bilateral grave.  

A compressão do pulmão em forma-

ção implica na redução da alveolarização, 

redução do volume alveolar, assim como 

da área de trocas gasosas. Outra implica-

ção possível é o espessamento dos septos 

alveolares, levando à hipertensão pulmo-

nar.  

A HDC acomete aproximadamente 1 

entre 2.000 e 5.000 nascidos vivos, cor-

respondendo a 8% das principais anoma-

lias congênitas. Não é possível ter uma 

estimativa mais exata, uma vez que nem 

sempre o diagnóstico pré-natal ou pós-na-

tal imediato é realizado, o que acarreta o 

não preenchimento de todos os casos na 

declaração de nascido vivo.  

Em torno de 50% dos recém-nascidos 

com hérnia diafragmática apresentam as-

sociação com outras malformações, espe-

cialmente defeitos do tubo neural, como é 

nos casos de anencefalia, meningomielo-

cele, hidrocefalia e encefalocele, sistema 

genital e urinário, diferenças nos mem-

bros, alteração no crânio/face, problemas 

cardíacos (alterações no septo ventricular, 

anel vascular e coarctação de aorta) e 

atresia de esôfago, onfalocele e anomalia 

de rotação intestinal. A síndrome 45XO 

pode aparecer como parte das síndromes 

de Goldenhar, BeckwithWiedemann, Pi-

erre Robin, Goltz-Gorlin e rubéola congê-

nita.  

Na Figura 27.1 é possível perceber as 

diferenças ao comparar uma criança com 

o desenvolvimento diafragmático dentro 

da normalidade com uma em que é veri-

ficada a presença de hérnia diafragmática 

congênita.  

 

Figura 27.1 Hérnia diafragmática congênita  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Fonte: Nest Medicina Fetal (2020). 



 

 

DIAGNÓSTICO  

Por conta do defeito diafragmático, 

órgãos como fígado, estômago e intestino 

se deslocam para a cavidade torácica, 

comprimindo e comprometendo a forma-

ção dos pulmões.  

A Figura 27.2 retrata como os órgãos 

são afetados com a presença da hérnia di-

afragmática na anatomia do feto.  

 

Figura 27.2 Intestino, fígado e estômago no tórax 

fetal por presença de hérnia diafragmática  

 

Fonte: Fetalmed.net (2014).  

 

ANAMNESE E EXAME FÍSICO  

Logo após o nascimento, percebe-se, 

na forma clássica da HDC, o abdome es-

cavado, com respiração desconfortável, 

cianose e taquipneia, ausência ou redução 

do murmúrio vesicular na ausculta do 

lado afetado pela hérnia e, em alguns ca-

sos, é possível auscultar ruídos hidroaé-

reos no tórax e deslocamento das bulhas 

cardíacas para o lado contralateral ao de-

feito congênito.  

 

DIAGNÓSTICO E EXAMES  

COMPLEMENTARES  

Ainda durante a gestação, a ultrasso-

nografia materna, recomendada para 

acompanhamento pré-natal, pode fazer o 

diagnóstico da HDC. Em alguns casos, o 

defeito diafragmático é identificado du-

rante a ultrassonografia morfológica, en-

tre a 18ª e 22ª semana de gestação, pela 

ausência da bolha gástrica e pela presença 

de alças intestinais, fígado ou outras vís-

ceras na região do tórax fetal, no mesmo 

plano de corte do coração.  

Ainda na avaliação ultrassonográfica, 

deve ser avaliada a relação pulmão/ca-

beça (RPC) para definição de prognóstico 

e planejamento terapêutico. Essa relação 

compara as medidas da área do pulmão 

contralateral à HDC e a circunferência da 

cabeça fetal. Um estudo multicêntrico 

apontou que fetos com o fígado herniado 

e com relação pulmão/cabeça menor que 

1,0 têm probabilidade de sobreviver após 

o parto menor que 15%, por serem casos 

com alta gravidade. Relação superior a 

1,4 sugere bom prognóstico, enquanto re-

lação menor que 0,6 sugere prognóstico 

reservado.  

Na Figura 27.3, destaca-se pela linha 

em vermelho a herniação do lobo es-

querdo do fígado, as alças do intestino 

(identificadas com a letra I) e o estômago 

(marcado com a letra E). O tracejado 

amarelo delimita a área do pulmão con-

tralateral à hérnia diafragmática. A resso-

nância nuclear magnética ultrarápida 

pode auxiliar em casos de dúvida diag-

nóstica.  

Sendo identificada a hérnia diafrag-

mática congênita no período pré-natal, re-

comenda-se que a mãe busque o acompa-

nhamento com um cirurgião pediátrico, 

tirando dúvidas e planejando interven-

ções pré e/ou pós-natais. 

 

 

 

 



 

 

Figura 27.3 Ultrassonografia da secção transver-

sal do tórax de um feto com hérnia diafragmática 

localizada à esquerda 

 

Fonte: Peralta et al. (2011). 

 

Quando o diagnóstico não ocorre du-

rante a gestação, deve ser feito logo após 

o nascimento do bebê, por meio do exame 

clínico e exames complementares, como 

exemplificado na imagem radiográfica 

apresentada na Figura 27.4.  

 

Figura 27.4 Radiografia de tórax/abdome de re-

cém-nascido, com imagem sugestiva de HDC à 

esquerda  

 

Fonte: Acervo pessoal. 

 

Após o nascimento, na maioria das 

vezes, a radiografia simples de tórax/ab-

dome é suficiente para o diagnóstico. Em 

casos duvidosos, a ultrassonografia do tó-

rax e/ou a radiografia com contraste po-

dem auxiliar no diagnóstico definitivo. A 

tomografia computadorizada de tórax ra-

ramente é necessária, contudo, pode auxi-

liar no diagnóstico diferencial de malfor-

mações congênitas pulmonares.  

 

Figura 27.5 Procedimento intraútero para trata-

mento de HDC  

 

Fonte: FMFLA – Medicina Fetal (2020).  

 

TRATAMENTO  

Em casos selecionados, pode ser indi-

cada a intervenção pré-natal, que atual-

mente consiste na colocação de um balão 

traqueal. O balão impede a saída de flui-

dos dos pulmões do feto em desenvolvi-

mento, o que auxilia o crescimento e al-

veolarização pulmonar, minimizando os 

danos compressivos relativos à hipoplasia 

e hipertensão pulmonar, ilustrado pela Fi-

gura 27.5. Ao nascimento as interven-

ções podem envolver tratamento clínico, 

farmacológico e cirúrgico, como apresen-

tados a seguir.  

 

Tratamento clínico e farmacológico  

O tratamento da hérnia diafragmática 

congênita envolve o manejo da hipoplasia 

pulmonar, hipertensão pulmonar e defi-

ciência de surfactante. Tais intervenções 



 

 

servirão para evitar ou minimizar a asfi-

xia perinatal. Dessa forma, o tratamento 

clínico é realizado, inicialmente, de 

acordo com as etapas a seguir:  

1. Oferecendo suporte respiratório e 

cardiovascular, de acordo com a necessi-

dade, visando evitar barotrauma e mini-

mizar hipertensão pulmonar. Para tanto, é 

importante que logo ao nascimento, o 

hospital conte com condições adequadas 

para que todos os procedimentos possam 

ser conduzidos da forma correta.  

Destaca-se que não é recomendada a 

ventilação com balão e máscara, para que 

não ocorra o aumento da distensão das 

vísceras, o que poderia comprometer de 

forma mais acentuada a expansibilidade 

pulmonar e a oxigenação.  

Recomenda-se o suporte ventilatório 

através de intubação orotraqueal, com a 

utilização de pressões inspiratórias mais 

baixas, pois o pulmão é hipoplásico e o 

pneumotórax ocorre com facilidade.  

A ocorrência de morte por pneumotó-

rax no lado oposto é comum em manobras 

de ressuscitação. O esforço é direcionado 

para eliminar o CO2, manter uma PO2 

adequada e reduzir a resistência vascular 

pulmonar.  

2. Deve ser feita nos primeiros instan-

tes de vida do recém-nascido a reposição 

de surfactante exógeno. 

3. Utilização de sonda oro ou nasogás-

trica, para descompressão do trato gas-

trointestinal presentes na cavidade torá-

cica. 

4. Cateterizar artéria e veia umbilical.  

5. Medir o gradiente gasométrico pré 

e pós-ducto arterioso. A disparidade entre 

oximetria de pulso pré-ductal e pós-duc-

tal confirma a comunicação direito-es-

querda e a manutenção da circulação fetal. 

6. Realização de tratamento de forma 

efetiva para hipertensão pulmonar por 

meio do uso do óxido nítrico (NO) inala-

tório, vasodilatador pulmonar seletivo, 

sem produzir hipotensão sistêmica. Pode-

se usar drogas, como a tolazolina, que age 

na circulação pulmonar abrindo a vascu-

latura pulmonar e melhorando a oxigena-

ção. Outras formas de tratar, caso ocorra 

dificuldade respiratória grave, são a ven-

tilação de alta frequência e a oxigenação 

por membrana extracorpórea (ECMO). 

7. Realizar correção da hipovolemia, 

acidose, hipotermia. 

8. A utilização de sedativos narcóticos 

e relaxantes musculares é importante para 

o controle da ventilação, servindo ainda 

para a redução da pressão nas vias aéreas.  

Na Figura 27.6 é apresentado como 

pode ser feito o manejo da HDC. 

 

 

Tratamento cirúrgico  

Uma recomendação importante é que 

a intervenção cirúrgica não seja realizada 

de imediatamente após o nascimento. A 

orientação se deve à possibilidade de pio-

rar a instabilidade circulatória pulmonar. 

Caso o recém-nascido já esteja por pelo 

menos 24 horas seguidas com estabili-

dade respiratória e hemodinâmica, eles 

podem ser encaminhados para o procedi-

mento cirúrgico.

 

 

 

 

 

 



 

 

Figura 27.6 Manejo da HDC na sala de parto 

 

Fonte: Lakshminrusimha e Vali (2020). 

 

  A cirurgia consiste na redução das 

vísceras abdominais de volta ao abdome. 

Normalmente estômago, parte do intes-

tino delgado e grosso, baço e em alguns 

casos, lobo esquerdo do fígado ocupam a 

cavidade torácica, comprimindo o pul-

mão e o coração e desviando o mediastino. 

Após a redução do conteúdo, a falha 

diafragmática deve ser avaliada e proce-

dido o seu fechamento. Em caso de gran-

des defeitos, uma prótese pode ser utili-

zada para auxiliar o fechamento. A cirur-

gia pode ser realizada tanto por laparoto-

mia quanto por toracoscopia, nos serviços 

com equipe treinada e equipamento dis-

ponível (Figura 27.7).  

 

Figura 27.7 Correção toracoscópica de HDC  

 

Legenda: A) Posicionamento do paciente na mesa cirúrgica; B) Identificação do defeito diafragmático com 

saco herniário; C) Detalhe da borda diafragmática muscularizada utilizada no fechamento do defeito; D) 

Imagem final após fechamento completo da hérnia diafragmática. Fonte: Acervo pessoal.  

 

DIAGNÓSTICOS DIFERENCIAIS  

A hérnia diafragmática congênita 

deve ser diferenciada de outras anomalias 

que podem levar a sintomatologia se-

melhante, principalmente as malforma-

ções congênitas das vias aéreas pulmona-

res (MCVAP), anteriormente denominada 

malformação adenomatoide cística. Para 



 

 

o diagnóstico diferencial, os exames de 

imagem são relevantes, como a radiogra-

fia simples de tórax/abdome, a radiogra-

fia contrastada e a tomografia computa-

dorizada de tórax.  

 

PROGNÓSTICO  

Quando existe a associação entre a 

hérnia diafragmática congênita e outras 

anomalias, o índice de mortalidade tende 

a ser maior, por agravar ainda mais o qua-

dro clínico. Quando os sintomas apare-

cem de forma mais precoce, o prognós-

tico é pior, com altos índices de mortali-

dade. Quando os sintomas surgem mais 

tardiamente, entre uma e cinco horas após 

o nascimento, a porcentagem de óbitos 

cai para um terço, aproximadamente. 

Quando se apresenta do lado direito, o 

prognóstico também é pior do que quando 

ocorre do lado oposto. Na Figura 27.8 

são apresentados fatores associados ao 

prognóstico ruim da HDC.  

 

Figura 27.8 Fatores associados ao prognóstico 

ruim da HDC  

 

Fonte: Lakshminrusimha e Vali (2020). 

 

Em estudo de coorte que analisou cri-

anças de 0 a 12 meses admitidas em uni-

dade de terapia intensiva, entre os anos de 

2005 e 2015, foi apontado que 61% das 

crianças com diagnóstico de HDC foram 

a óbito. Do total de 129 crianças, 50 so-

breviveram, sendo que 33 tinham ainda 

outras malformações associadas. Alguns 

fatores foram citados como mais associa-

dos ao óbito, como gestacional polidrâm-

nio, mais precoce, diagnóstico anomalias 

congênitas associadas e hipoplasia pul-

monar. A presença apenas de intestino no 

conteúdo herniário foi apontado como um 

fator de proteção.  
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