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INTRODUCCTON Y OBJETIVOS

Pentro de la patologla quirdrgica neonatal, unos
de los problemas més apasionantes para el cirujano pediatra
es la hernis diafragmdtica congénita (IPC), Lo investigacion
en este campo es cada vez mayor, por el deseo qgue existe de
abatir la mortalidad, que a pesar de muchos esfuerzos, conti-
nta siendo significativamente alta. No conocemos con exacti-
tud la historia natural de este padecimiento, pero en los
tltimos 10 afios, se ha podido wcumnlar experiencia ecosonogré-
fica sobre lLns etapas embrionaris y fetal, que han aclarado

algunus aspectos de esta cntidad.

la investigocidn, respecto al tratamicnto del neona-
to con HDC e hipertensidn arterial pulmonar,ha sido exhaustiva,
sobre todo a nivel de cuidados intensives, de la implementa-
c€ibén de nuevas técenicas de ventilacidn y del monejo farmacolé-
gico, sin olvidar los adelantos en las técnicas quirlrgicas
y anestésicas para recién nucidos (RN), la oxigenacién extra-
corpbrea, las prbtesis diafragndaticas de diversa indole

y los adelentos de la cirugfa fetal cn animales.

Las posibilidades dc¢ investigacidn en esta érea
son muy amplians, especialmente en el terrcno de la cirugla
intrauterina sistematizada, a nivel experimental, Sin embar-
go, también la investigacidén clinlca, respecto al manejo

de estos paclentes, contiunua sicendo un tems muy stractivo.

Este trabajo sc¢ planed,con el proposito de hacer
una revisién actualizada del tratamiento para la HPC con
hipetensién pulmonar sccundaria. Previamente revisaremos

el estado actual del diagnédstico prenatal, asf como los facto-



res predictivos de 1la evolucibén y los que determinan la mor-

talidad tan elevada.

Con esto, se podrhd elaborar al final un protocolo
de manejo detallado, para reducir las cifras de mortalidad,
y se expondrd algo de la expericncia obtenida en el Hospital
de Pediatria del Centro Médico Nacional - IMSS,



DIAGNOSTICO PRENATAL DE LA HERNIA
DIAFRAGMATICA CONGENITA

Cada dia se da més importancia al diagnbdstico prenan-
tal de las nmalformaciones congénitas, y de especlal interés
para el cirujano pediatca,aquellas que requlieren corrveccién

quirdrgica temprana,

Desde 1930, con la introduccidn de la amniovcentésis
y la fetvografia, empezaron a reportarse los primeros casos
de malformaciones conglnitas, diagnosticadas en etapa  prena-
tal y aisladamente. Con el tiempo, sc¢ fué acumulando cxpe-
riencin para reconocer la anatomia felal normal, con wmedio
de conmtraste intra-smnidtico, para lagrar las transfusiones
intrauterinas  en casos de  disoinmunizacidn  materno-fetal,
De esta manera, sge diagnosticaron accidentalwente los primeros

fetos con HDC (1-3),

En la dltima década con la aparicién de la ecosono-
grafia (US), la amniocentésis y la fetografia cayeron en desu-
s0, y sc utilizan para confirwmar algunas de las malformacioncs
corregibles quirlrgicamente, especialmente en fetos con IDC
~cuando el diagndstico eccosonografico es dudoso- pero apoyando
sc en la tomogratia axial computada (TAC) de un solo carte

(2).

La primera scrie de HDC diagnosticada en periodo
prenatal, fué publicada por Bell y cols. eon 1977, recopilanda
5 casos cuyo diagndstico se hizo por amniocentésia con medio
de contraste hidrosoluble, due al ser deglutido por el fete,
dibujaba los intestines herniades al torax, entie las Oy
26 horas del procedimiento, mediante una radiografia simple

de abdonen a la wodre {1},



Los autores mencionados resaltan tres puntos impor-
tantes en la historia natural de 1a HDC:

1.,- La asociacifn de polihidramnios en 4 de 5 pa-
cientes (80%1).

2,- La frecuencia elevada de malformaciones congé-

nitas acompaifiantes, vy

3.- El curso fatal al nacer, del BOZ de estos ca-
sos (1),

GCon los avances de la US, s¢ han definido caracte-
risticas diagnosticas para la mayorfa de las malformaciones
potenciaslmente corregibles por cirugia. Las carcterlsticas
a considerar para el diagndstico de HUDC, han sido establecidas

en varias publicaciones:
1.~ Visceras abdominales herniades al térax.
2.- Anatomia anormal del abdomen superior,

3.- Desplazamicnto del mediastino al lado opuestou
de la lesién.

4,- Movimiento de las visceras abdominales herniadas

hacia dentro y fuera del tdrax a través del defecto (1-4).

La frecuencia con que sc¢ diagnéstica la HDC mediante
US en etaps prenatal, cn relacidén a otras anomalias congéni-
tas, no se conoce con exactitud, Touloukian y Hobbins informan
un caso en 5.285 embarazos de alto riesgo durante el tercer
trimestre (2). La mayoria de autores sefala a la HDC como
defecto poro frecuente, en relacién con otras anomalias congé-

nitas diagnosticadas prenatalmente, con 8 a 107 del total,



Predominan las malformaciones del gistema nervioso central
(SNC), las cardiopatfas, los defectos de pared abdominal
y otros (3,5-8).

Hay algo muy importante a la Juz de los estudios
ecosonogréficos, y que pudiera considerarse como un marcador
prenatal para huscor intensionalmente HDC, esto es, la asocia
ciébn con polihidramnios con esta entidad. Su frecuencia
oscila entre 76 y B80%Z. Esto correlaciona con la indicacibn
materna mas frecuente para US en custos casos, que fue Gtero

aumentado de tamafio para la edad gestacional,

Este polihidramnios puede ser atribuido a cbmprcsi().n
esofédgica, dismipucibn de la deglucidon de liquido amnliético,
y probablemente, compromiso en la dindmica del l{quido pulmo-
nar. (1,4,06,7)

Un punte importante a considerar es la exactitud
del estudio ecosonogrdfico, es decir, la frecucncia de falsos
"positivoes". Fsto ecs de suma importancia, .por las implicacio
nes en la cirugia intrauterina, donde no se podrd correr
el riesgo de un error diagnéstico. Los disgndésticos diferen-
clales a tener en cuenta son las wallormaciones quisticas
pulmonares y mediastinicas, como por ejemplo, degeneracidn
adenomatolidea quistica pulmonar, quistes neuwro-entéricos,
bronquiales y timicos, duplicaciones esofdgicas, teratomss
mediastinales y otros tumores mas raros. (1-4,6) Los errores
reportados en algunas serics sc reficren a degencracién ade-
nomatoidea pulmonar, confusién en cuvanto al lado afectado
por la herpis, hernias bilateales no sospechadas previamente, que
en algunos casos han llevado a intervenciones quirdrgicas equivoca
das. (3,4) Es de notar que algunas hernias diafragmdticas pequeiias

pueden pasar desapercibidas al ecosonografista. Esto



pone de manifiesto, .que afin hace falta cxperiencia, y hace
que la US no sea 100% confiable. Los casos que requieran
mayor presicidén diagndéstica, como seria en un futuro, aquellos
selecclionados para correccién quirdrgica intrauterina, decbe-
rén complementarse con amniocentésis, inyeccién de material
de contraste y TAC en un solo corte, para asi tencr la locali-
zacidn exacta del defecto, diferenciar el intestine heruiado
de otras lesiones quisticas, y también, descartar otras anoma-

1ias congénitas acompaftantes., (4, 6, 7)

En nuestro medio, no hay publicaciones de malforma-
ciones coungénitas potencialmente corrvegibles por cirugla,
Existe ecxperiencia aislada con malformaciones congénitas
del tubo digestivo, sin embargo, el estudio prenatal no se
ha sistematizado, dejando ver la necesidad de hacer un grupo
de trabajo multidiciplinaria, donde participen principalmente
el obstetra, el ecosonografista y el cirujanc pediatra.
De esta mancra se podvrd hacer un seguimicnto prenatal, vy
por lo menos, plancar la atencidn del parto en un centro
de 111 nivel, que cuente con unidad quirdrgica neonatal para
el manejo ocportuno del producto. Creemos que pronto, con
el perleccionamiento y la difusién de los equipos de US,
con mayor poder de definicidén, mids pequeios y de menor costo,
se podran complementar muchos aspeclos relacionados con esta
patologia. Los costos en la actualidad continean siendo

la limitante, especialmente e¢n nuestro medio. (3)




HISTORIA NATURAL DE LA HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA
FRECUENCIA

Los reportes oscilan T/1000 y 1/12.000 nacimientos.
La mayoris de sutores estdn de acuerdo en aceptar frecuencias
de 1/4.776 a 1/5,545 nacidos vivos, Llus causas de esta diver-
gencia en la frecucncia es debido al subregistro de casos
por abortos, mortinatos y recilén nacidos que fallecen sin
diagnéstico., Si se contara con todas las autdpsias de nbortos
y mortinatos, la frecuencia seria mas alta. Asi lo demuestran
series de mortinatos con HDC y anomalias congénitas letales,

con frecuecias entre 1/2.097 a 1/1,220nacimientos (7-10).

En nuestro medio tencmos un informe de un 4rea deter-
minada en México, D.F. con una frecuencia de 1/7.800 nacidos
vivos (9).

ETIOLOGIA

Aun es desconocida, sin embargo los eventos embrio-
l6gicos han sido definidos (5,8). Hay acuerdo general en
que la alteracién ocurre entre la sexta a la décima semana
de vida dintrauterina (VIU). La fusidn de los diferentes
componentes del diafragma concluye entre la cctava y la décima
semana, por lo que el retraso en la fusién de éstos componen-
tes,; especialmente el cierre del canal pleuroperitoneal y
por ende la falta de aproximacién de los elemenlos musculares
del tridngulo lumbocostal, permiten a partir de este mismo
momento, el paso de visceras abdominales al térax, al iniciar-

se la rotacién del intestino y su rcterno a la cavidad abdomi-



nal. De esta maners se produce la compresidén pulmonar, cuan-
do la viscera se encuentra en el periodo de desarrollo "Pseu-
doglandular", Este bloqueo mecnico persiste hasta el término
de la gestacidn, alterando igualmente las etapas sucesivas
del desarrollo pulmonar, y dando como resultado hipoplasia
pulmonar (8, 9, 11).

EVOLUCION TNTRAUTERINA

Probablemente muchos productos concebidos con HDC
terminen en aborto antes de gue sea posihle el diagndstico
(5, 10). En  la actuatidad Jos casos dingnosticados mis
tempranamente en cotapa prenatal, han sido a las 17 semanas
de VIU; sin embargo lo frecuente es que se detecten entre
la 24 y 34 semanas (4),

Es posible conocer el comportamicto y la cvolucidn
de los casos que superan el primer trimestre de gestacién

mediante US peribddica. Hay que tener en cuenta en ¢

a4 cltapa,
que algunas hernias pequenas  pueden  pasar  desapercibidas
y que se pueden determinar factores prondstico como el polihi-
dramnios y las malformaciones asociadas, De estos, practica-
mente todos llegan al término de Ja gestacidén con cdad gesta-
clonal promedio de 37 semanas, sin que la prematuridad sca
factor determinante de mal prondstico, a no ser que el prodnc-

to esté por debajo de las 33 semanas (1, 3, 4),

E1 momento de nacer surge como ctapa mids critica
en el curso de esta patologia, tenicendo en cuenta que a esta
edad se maniliesta el mayor nGmerce de casos, por lo general
con sintomas de sufrimiento respirvatorio severo, y donde
ocurre la mayor morbiletalidad a pesar del esfuerzo de dife-

rentes grupos de trabajo,.



Hedblom, en 1931 reportdé una mortalidad de 75% con
manejo conservador, no quirdrgico. Dicha cifra fué abatida
por Gross en 1941, mediante e! mancjo quirdrgico, por lo
que desde entonces se aceptya como la mejor forma de Lratamien-
to, ya que logra la reconstruccidn anatdmica y la descompre-

sidén pulmonar y mediastinica (12).

Los productos que llegan al término de su gestacidn

pueden dividirse cn dos grupos, de acuerdo a su evolucidni

l1.- Los que fallecen antes de ser operados, o sca
muerte preoperatoria,

2.- Los que pueden reanimarse y ser sometidos a

cirugia.

En el primer grupe sc¢ pueden dar los slguientes
casos: los mortinatos, que por lo general ticnen olras anoma-
lias congénitas leotales, reportadas hasta en un 1002 (7,8).
Otros fallecen en la sala de partos por asfixia a pesar de
las medidas de reanimacidén, y otros mds, muercen en el trans-
curgo del traslado al hospital de referencia. © Corresponde
a este primer grupo un porcentaje de casus entre 25 y 30%
del total (4,13,14), Es importante agregar que Gibson y
cols, encontraron en este grupo de neonaloes fallecidos antes
de la cirugie, una alta frecuencia de ncumotdrax, que alcanzd
un B5Z%, Este neumotbérax fué ioalrogéunico, sccundario a las
maniobras de rcanimacién y asistencia ventilatoria con bolsa
de Ambd, que probablemente sea un facltor importante en la
mortalidad de éste grupo (13)., La asociacién de anomalias
congenitas letales en este grupo, se ha reportado hasta en

el 60Z (7).

El segundo grupo, presenta la siguicente evolucidn:

unos fallecen en el transoperalorio o el ¢l poslLoperatorio
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inmediato, y son aproximadamente 50% del total, Manifiestan
sintomas respiratorios en las primeras 6 horas de la vide
con dificultad respiratoria grave, cianosis, quejido, aleteo,
nasal, tirajes intercostales y subcostales, retraccién xifoi-
dea, abdomen excavado, hipoventilacién del lado de la lesidn,
por lo gencral del lade izquierdo, y desplazamiento del Areas
cardiaca al lado contrateral. Estos pacientes después del
manejo fuirirgico prescntan grados importantes de hipertension
arterial pulmonar (HAP) y corto-circuito de devecha a izquicrda
(D-1), tanto preductal como ductal, que los lleva rapidamente
a un desentace fatul, muchos a pesar del manejo médico inten~
sivo. la mortalidad operatoria ba sido reportada con cierta
uniformidad cen Ia Gltima década, ovscilando entre el 33 y 677,
(10, 12,-14,16-19), Fstos porcentajes estan de acuerdo con
la expericncia del Hospital de Pediatria del CMN, cuya mortali-
dad global c¢s del 50% (20). El resto de éste grupo o se
los sobrevivientes, llegan a ser un poco menos de 50% dc‘lvns
casog operados, muchos de ellos con mancjo diflcil erl el
postoperatorio, por grados variables de HAP y corto-circuito
de D-1. En 1a encucsta de Adeick y col, sdlo 207 del total
de casos diagnbsticados en ctapa prenatol sobrevivieron, y
en el informe de Puri y col. solamente 28%, lo que corrobora
el concepto de alta mortalidad pglobal del padecimiento (4,7).
Estos sobrevivientes sc realacionan con baja frecuencia de
neumotdrax y gprados menores de hipoplasis pulmonar, a menudo
s6le ipsilateral, que prebablemente permiten el mejor control
de la HAP, estabilidad cardiovascular y desde luego la rever-

sién de la circulacion fetal persistente (14-16).

Un ndmero pequeno de casos pasa desapercibido los
primeros dias, meses ¢ inclusive anos después del nacimiento,
Se manifiestan tardiaomente con sintomus respiratorios crdnicos
y grades minimos de dificultad respiratoria, y en general

se diagnostican radioldgicamente con estudios de rutina.
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En estos casos, ¢l defecto diafragmltico es pequefio,
a menude con saco herniane ¢ hipoplasia pulmonar minima o
ausente., Sc¢ han reportado series pequeiias con ésta patologla
entre la cuarta y quinta décads de la vida (5,8), sin embargo

éste grupo no serd revisado en {ste trahajo.



LEVOLUCION PRE Y POSTNATAL DE LA HDC I

ler. TRIMESTRE

20. TRIMESTRE J 3er, TRIMESTRE

PERIODO NEONATAL ]

PRODUCTOS CONCEBIDOS
QUE DESARROLLAN 1DC

* gl defecto ocurre
entre la 8° y 10°
semana de gesta-~
cidn.

CAS0S DE HDC QUE
TERHINAN EN ABOR
0.

* Frecuencia
desconocida.

34 semanas

— ——e

————

T
|
]
: DX por US entre la 17 y
1

FETOS CON HDC QUE SUPERAN Ef, PRIMER TRIMESTRE

* Probablemente llege al término de la gesta-
cidn

* Polihidramnios en el 76 o 86X de los casos.
Probablemente mal prondstico.

» Malformaciones congfuitas frecuentes,

* A mayor defecto diafragmfitico, mayor hernia
cién y mayor bhipoplasia pulmonar, -

N

CUADRO 1.

502 FALLECEN POR HAP
* Persistencia de la
circulacién fetal.
* Neumotdrax
SOBREVIENTES CON HDC  * yipoplasia de VI.

\501 SOBREVIEN CON HAP

DE GRADO VARIABLE

* Hipertensifn puluwonar
que responde al manejo

* No newsotérax

* No malfommaciones aso-
ciadas.

FET0S QUE LLEGAN AL TER-
MINO DE LA GESTACION
* Edad gestacional prome ——-~# NIROS CON HDC QUE PASAN
dio de 37 semanas. DESAPEC1BIDOS MESES O -
* Por debajo de 33 aema- AROS DESPUES
nas, mortalidad alta. * Pregsentan sintomas res-
, piratorios crdnicos.
* DiagnGstico por Rx.
* PronSstico bucno

* Se desconoce frecuencia,

MORTINATOS CON HDC

* Anomalias congénitas
letales con el  100%
principalmente del -
SNC.

RN QUE FALLECEN POR
* 30 del ASFIXTA EN LAS PRIME
total RAS HORAS DE VIDA,
- SIN TRATAMIENTO QUI~
RURGICO.

* Anomalfas congenitas letales
en 60%, principalmente cardig
patias.

* Neumotdrax frecuente.
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FACTORES PREDICTIVOS EN LA EVOLUCION DE LA HDC.

En vista de 1la alta mortalidad que tienen los po-
cientes con NDC, sc han tratado de encontrar parémetros

que puedan identificar aquellos pacientes de alto riespgo,
1.  POLIHTIDKAMNIOS:

Ademds de su importuncia para el diagnéstico prena-
natal, ha sido secnalndo recientemente por Adzick y otros
autores, como factor de mal pronbdstico cuando estid asociado

a HDPC, con mortalidad perinatal hasto del 907 (1,2,4),
2.  PARAMETROS CLINICOS:

Se ha podido establecer que los nconatos que presen-
tan signus de insuficiencia respiratoria grave en las prime-
ras 6 horas de vida, ticnen mal prondstico, por lo gue deben

considerarse como pacicntes "criticos".

Otros datos clinicos como la hiporresctividad por
hipoxia, la palides y la taquicardia mayor de 160 por minuto,

se relacionan con un curse fatal (9,24,26).
3, PARAMETROS DE LABORATORIO:

Los quc mayor dmpoertancia tienen sc basan cen el
andlisis de los gases arteriales a nivel pre y pos-ductal
(PaOz, PﬂCOZ), del equitibrio dcido-bédsico (pll), asi como
también calculos decivados de éstas determinaciones, como
la diferencia alveolo-arterial de oxigeno {DA-a02) respirando~

oxfgeno al 100%, la determinacién del grado de corto-circui-
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to de D-1, 1a respuesta gasométrica respirando 02 al 1003,

el {ndice de Bartlet (que rclsciona la Fi02Z y el pH), 1a

respuesta o vasodilatadores pulmonares y ls relaciébn entre

la PaCO2 postoperatoria y los pardmetros ventilatorios (15-
17,21-25).

Los mis conocidos y de mayor utilidad son:

Los criterios de Boix Ochoa, que en base a ls res-
puesta gasométrica diferencian custro grupos de pocientes

(15).

1.,- PaC02 baja y Palb2 norwal, coen respuesta normal
de la PaCO2 y Pa02Z a la hiperoxigenacidén., PRONOSTICO EXCE~
LENTE,

2,- PaC02 alta y Pa02 baja sin respuesta a la hipe-
roxigenacidn y ventilacidn asistida. PRONOSTICO MALO,

3.- PaC0OZ alva y PaO2 baja, cuya respuesta o la
ventilacién usistida respirande 02 al 1007 sc caracteriza
por un descenso en la PaC02, pero la PaO? permanece sin cam-
bios, Indicativos de bhipoplasia pulmonar severa con corto-
-cirecuito de derecha a izquierda (P-I), 1o yue implica un
MAL PROKNGSTICO, '

ho- PaCO2 alta y una PPa02 baja, pero ambos retornan
a lo normal con la ventilacién asistida ¢ hiperoxigenacién,
con PRGNQSTICO BUENO.

Concluyen que pacientes con un pH menor de 7 y PaCo?
mayor de 10U nmllg, que no responden el manejo médico inicial,

tienen hipoplasia pulmonar severa, lo que implica probablemen-



te un pronéstico fatal (15)., El concenso general es que
una PaC02 mayor de 60 y una P02 menor de 50 mmiHg sc asocian
con una mortalidad alta (23).

Uno de los pardmetros mAs (tiles es el cadlculo de
la diferencia alveolo=arterial (DA-a02), descrito por Raphaely
y Downes, popularizado por Dibbins, Harrington y otres (23,
25-27),

Se calcula determinando la diferencia alveolo-arte-
rial de ox.:geno*, de muestras obtenidas de arterias radial
derecha y wumbilical, respirando oxigeno al 1007, De esta
manera sc puede calcular el cortu-cireuito ductal y preductal,
Fn términos gencrales sc considera que si la i)A—n()zcs mayor
de 500 mmly, la sobrevida serd muy dificily lo anterior refle-
ja el grade de corto-circuito preductal o dntrapulmanar,
el cual es consecuencia de una alteracién en la relacionp
ventilacibn _perfusién (V/P), que pudiera ser por atelectasia
o neuwmotbrax, que descartados, indican hipoplasia pulmonar;
con lo cual se correlaciona el mencionado pardmetre (15,17,19,
23).

Al respecto, Harrington, Raphacly, Downes y otros
autores han docunentado la predictibilidad de la I)/\-ﬂOz pre
y post-ductual con FiO2 al 100%, y concluyen que cifras por
debajo de 4006 umllg, son de buen prondstico. Entre 400 ¥
500 mmHg el prenéstico vs incierto, y por encima de %00 malyg
probablemente sea futel. Mis recientemente Bohn y col. des-
cribieron un indice predictivo para pacientes operados, rela-
¢ionando la PaC02 postoeperatoria, con la presion media del

ventilador multiplicade por 1a frecuencia del mismo, dentro

*  D(A-n)02 = 760 - (PaD2 + PaCO2 + A7)

Fdrmula simplificada para calcular la D(&-a)02
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de las dos primeras horas de la cirugia 'y definieron dos
grupos de pacientes:

1,- Los que presentaron retencibén elevada de CO2
después de ls cirugia y que no se pudo reducir con hiperven-
tilacibn vigorosa {presiones y f[recuecias altas) resultaron
en una mortalidad del 90%. De éstos pacientes S0Z presentaron
corto-circuito preductal severo, documentado por una DA—-aO2

amplia cen FiO, mayor del 70%, tanto en arteria radial derecha

pA
como umbilical. Todos fallecicron,

2.- Un segundo grupo, ol cual respondid bien a la

hiperventilacidén y demostrdé reversion del corto-clircuito

ductal con una sobrevida del 907 (23).

Vacanti y col. scialaron el valor prondstico de
las gusometrins pre y posductales cn pacientes anestesiados
con Fentanil y puancuronio, cncontrando en ei grupo de mal
prondéstico un corto-circuito practicamente fijo, mientras
gque en los sobrevivientes existid varfacibn en ¢l mismo,
por la hiperreactividad de su lecho vascular, y que condiciond

lo que se conoce como periocdo de "luna de miel™ (21),

Bloss y col, han correlucionado también el prondstico

con la respuesta favorable a la volazolina (22).

Los pardmelros previos son de gran ayuda para evaluar

el prondstico, pero no son definitivos (25).
PARAMETROS RADIOLOGICOS:
Touloukian y col. han seialado un método que tiene

como base la radiografia del tdérax antero-posterior, y evalfa

el lado de 1a hernia, la presencia de neumotédrax, la localiza-



cién del estémago, la desviacibdn mediastinica,la distensién
visceral, la cantidad de pulmbén visible del lade de la hernia
y del contralateral, encontrando que aquellos pacientes con
puntuacidén por encima de 6, en una escala de 10 puntes, falle-~

cieron en su mayoria (28).

Vacanti y cols. mediante estudios aungiograficos
correlacionaron el didmetro de la arteria pulmonar ipsilate-
ral a la lesién y ¢l didmetro del tronco de la arteria pulmo-
nar en sistole, delerminande gque en los pacientes con pronhus-
tices fatal, cl indice estuve por debajo de 0.3, mientras
que los que respondieron fud mayur de 0.9.  De igual mancera
resaltan el hecho de que los que tuvieron tndice menor de
0.5 no tenfan ramificaciones de la arteria pulmonar ipsilate-
ral, a diferencia de los que respondievon y tenlan un indice
mayor de 0.9, que contaban con rawificaciones periléricas

visibles en el angioprawmo,

Por otra parte, Ja diferencia de flujo adrtico a
través del ducto arteriuvse 1lamd la atencidon, Los que tuvie-
ron un corto-circuito [lijo sin regpuedta al manejo, derivaban
mas del 507 del material de contraste por el conducto avterio-
s0, dibujandose un aortograma nitido, mivntras que en los

gabrevivientes no se encontrd éste detalie  (21),

El dnconveniente de éstos Gltimoes métodos, es su
carlcter invasivo, que en pacicntes tan criticos son un factor
mbs de morbilidad, necesitan monitorco y personsl muy especia-

lizado, por lo que su aplicacidn no es recomendable.



FACTORES DETERMINANTES DE MORTALIDAD
Y St TRATAMIENTO

DESARROLLO PULMONAR

Para comprender ¢l concepto de hipoplasia pulmonar
y por consiguiente sus repercusiones fisiolégicas, es necesario

caonocer el desarrollo pulmonar durante la vida fatrauterina,

Se describen cuatro etapas en ¢l desarrollo pulmonar

fetal:

1.~ PERIODO VEMBRIOGENICO, Ocurrce entre la concep-
cibn y la 4ta. scmana de gestacidn, cuando un diverticulo
ventral del intestino aunterior 1inicia su dicotomizacidn en
forma progresiva, como un &Arbol de tibulos que son las vias
abreas o los elementos de conduccidn

2.- PERIODO PSEUDOGLANDULAR.  Por su aapecto mucros-
copico-va desde la Sta. o da 17a. semana de gestacibn, al tér-
mino de Jas cuales el Arbol traqueobronguial, incluyendo bron-
quioloa terminales, ya se han formado. FEstas vias adras prea-
cinares pueden incrementar su tamaiio pero no su nQmero después
de ésta ctapa. Durante ¢ste perlodo se lleva a cahbo la dife-
renciacién del mesénquima pulmonar circundante, para formar
rudimentos de cartilago, tejidu comnectivo, misculo, vasos,

sanguineos y linfdticos.

3.~ PLRIODO CANALICULAR, Se inicia desde la 106a,-
hastas la 24a. semana de gestacién, Se diferencian las vias
aéreas, con amplicacidn de su luz y adelgazamicnto gradual

de la pared, dando al pulmdén la apariencip de canales, Proli-



fera una rica red capilar y una disminucién del grosor del
mesénquima, lo que origina la unién intima de esta red capilar
con el epitelio de la via aérea, proporcionando un sitio ade-

cuado para el futuroc-intercambio gascoso.

4 ,- PER1ODO DI SACULO TERMINAL. Va de la 24a. sema-
na hasta el término de la gestacidn. Se forman los saces
alveolares o terminales que se¢ recubren con células epitelja-
les tipo T y 11, y se dnicia la formaciédn del factor surfac-

tante.

Los alvcolos se foerman principalmente después del
nacimiento, con incremento de los  septos duteralveolares,

1os cuales aumentan en nimero hasta los 8 afos de edad (11).

Es de notarse gue éstos perfodos se sobreponen uno

con otro y la transiciédn ecs gradual,
A. HIPOPLASTA PULMONAR SECUNDARLA A HDC

El desarrollo y crecimicnto pulmonar normal puede
ser obstaculizade cuando existe falla en el cierre de los
canates pleuroperitoneales entre los 45 y 50 dias de gestacidn
al producirse la rotiacidn y el rectorno del intestino medio
de la éuvidud celbwica a 1n cavidad peritoneal, permitiendo
que estas visceras pasen a la cavidad pleural. Do ésta manera
se produce compresidn del pulmén en una de las ctepas mas
importantes de su desarrollo (53)., La gravedad de la hipopla-
sia gencradu depende de la edad gestacionnal en que se altera

el crecimiento pulmonar (4).

l.a apreciacidon de los ciruvjanos confirma la presen-
cia de hipoplasia pulmonar ipsilateral, por la discrepancia

entre 1a cavidad téracica y el parénquima pulmonar visible
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que se calcula cualitativamente en porcentajes, Comoe por
ejemplo, hipoplasia de 25, 50 75% 4 90%.

Los estudios postmortem de  pacientes fallecidos
por HDC, confirman la apreciacidn de los cirujanos, y no sola-
mente del pulmdén ipsilaternl sino también la afeccion del
contralateral en grados variables (4). Sc ha encontrade dis-
minuido el volumen pulmonar, el admero de ramas bronquiales,
bronquios finos y bronquiolos., Los ductos y sacos alveolares
muestran disminucién de sy ndmero y calibre, El lecho vascu-
lar es hipoplédsico y se encuentra hipertrofia de Ia capa media
de las arteriolas de S5a, generacidn o vasos de resistencias
principalmente, y la extensidn de misculo liso hacia los vasos

periféricos, mis alld de los ductos alveolares.,

La hipoplasia pulmonar se determina  practicamente
en todos los casos de HDC con compromisoe r'cSpirutorio, en
las primeras horas de vida y ambos pulmonares, Por este moti-
vo, hubo discrepancius entre civujanos y patdlogoes (11, 14,
24), ’

La hipoplasia pulmonar se correlacionn cstrechamente
con la mortalidad., En las necropsios de pacientes fallecidos
por HDC, la hipoplasia pulmonar bilateral se ha uvncontrado
hasta ¢l 83%2 de los casos, basindose comparativamente en las

tablas de peso para 6rganos normales (§4).

La hipoplasie pulmonar en éstos pacicentes es el
punto de partida de los eventos [isiopatolépicos que determi-

nan la gravedad de éstos neonatos.
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B. HIPERTENSION ARTER[AL PULMONAR SECUNDARIA A HIPOPLASIA
PULMONAR,

Esta alteracidén hemodinimica es la responsable del
desenlace fatal de muchos de los pacientes con HDC. Aproxima
damente 50% de los casos que llegan a leos centros de TIIT
nivel fallecen por esta causa (14,19,25).

Existen tres tipos anatdmicos de hipertension pulmo-
nar persistente cn el ncousto, en relacidn a la estructura

de los vasos pulmonarcs:

Aaptacidn deliciente.,  Que comprende la persisten-

cia de una resistencia vascular pulmonar elevade a pesar
de haber un lecho pulmonar normal, con falla con la "adaptabi-

lidad" de las arterias,

"Muscularizacibdn cxesiva". El  producto muestra

extensidén de la capa muscular o las arterias intracinares,
que normalmente no ticnen misculo lise, Esto ocurrc desde

la vida intrauterina,

Falta de desarrollo, Ia  hipoplasia pulmonar se

acompaiia de disminucidén del calibre y del ndmero de arterias
pulmonares. Varios de los patrones seflalados pueden coexistir
en un mismo paciente, come en ¢l caso de recién nacidos con
HDC en los cuales hay extensién de misculo liso a las arte-
rias intracinares, y disminucidn del calibre y ndmero de

las arterias pulmonares (39, 47),
1), FISTOPATOLOGLA

Para lograr el manejo méds racional del problema
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creemos conveniente .puntualizar varios hechos fislopatolépgi-
cos:

El lecho vascular pulmonar hipopléisico no soporta

el gasto cardiaco recibido de las cavidades derechas.,

El lecho arterial pulmonar tiene hipertrofia de

la capa muscular y extensidon de misculo lisuo a les ductos

y sacos alveolares donde normalmente no cxiste,

Estas dos alteracionces analdmicas determinan  una
capacitancia vascular pulmonar muy reducida, y un lecho arte-
rial pulmonar hiperreactivo y muy labil, lo que determina

el incremento de la resistencia arterial pulmonar (RAP),

La RAT se pude increwentar hasta el punto de superar
la presibdn arterial sistémica (PAS), lo que conduce a una
desviacidn de fluje sanguineo arterial pulmonar a la circula=-
cibn sistémica, a través del conducto arterioso con la consi-
guiente desaturacidon de oxigeno sistémico (12, 19, 21, 30,
31).

Por otro lado, también se produce incremento de los corto-
circuitos arterio-venosos dintrapulmonares, que agravan 1lag

hipoxia.

El aumento de la postcarga, el alargamiento del
tiempo sgistdlico del ventriculo derecho (VD) y 1la reduccion
en la precarga ventricular izquierda, por el bajo flujo venoso
de retorno a la auricula idzquierda, crean un gradicnte de
derecha a izquierda (D-T) a través del agujero oval, llevando
a lo que se denomina "persistencia de la circulacién fetal"
(12, 32),
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De tal manera que el grado de corto-circuito a tra-
vés del conducto arterioso, va a depener de un balance muy
fino entre la resistencis arterial pulmonar, el gasto cardiaco
(GC) y la PAS. En los pacientes con estas caracteristicas,
una variedad de estimulos y factores, determinan vasoespasmo
arterial pulmonar subdito y otras veces prolongado. Dentro
de esta variedad de estimulos descncadenantes dircctos de
vasocespasmo pulmenar, sc ha comprobado el papel de la acidusis
y de la hipoxia, los cstimulos cxternos de diversa indole, como
el Erio,puncinnns, succion endotraqueal, percusidn tordctica,
cateterismo cardiuco y otros como la hiperviscosidad sanguinea
secundarla a policitemia o pinzamiemio tardio del corddn umbi-
lical (12, 19, 32, 33).

Otros mecanismos indirectos, como la fulla miocardi-~
ca y el choque que conducen o hipotensidn sistémica, también
juegan un papel dmportante en la génesis de este incremento

de 1la RAP y del corto circuito de D-T .

Acidosis e hipoxemia. La forma como ¢l pH Acido

induce vasocontriccidén pulmonar pudicra scr a través de un
sistema enzimitico scunsible a cambios de phH, de transporte
de membrann para el calcio, o por sustancios vasoasctivas de-
pendicntes de la concentracidn de hidrogeniones. Se ha suge-
rido que la conhcentracién de Ca ++ i6nico sea un factor deter-
minante, yu que este elemento ¢s necesario para la contraccién
muscular, a acumulacidn de Ca 44+ dintracelular se bloquea
progresivamente en la medida que desciende el pll.  Segin Fish-
man la Pa02 dintersticial vambién es importante cn el control

del tono vascular (33).

En e¢ste concepto, se basa una de las piedras angula-
res del tratamiento de la HAP, gque es la hiperventilaciébn

para inlucir atcalosis y mantener una Pal? adecuada.
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Estimulos_exterpos, Un descenso en la temperatura

ambiente de 10 grados 9C puede reducir el flujo sanguineo
arterial pulmonar en un 25%, e incrementar al doble el consu-
mo de oxfgeno. Los estimulos doloresos, comno punciones,
aspiraci6én tranqueal, percusibén tordcica y la manipulacién
en general provecan estimulos que por via refleja simpatica
inducen vasocontriccidon de vasos 1ldbiles e hiperveaclivos.
Probablemente también participe el eje simpidtico-adrenal,
sin embargo cl papel de las catecolaminas cn cstos nijos
alln no estd claro. En este concepto sc basan la scdacidn

o anestesia continua postoperatoria (12, 21, 32, 34),

Mediadores vasoactives, Recienlemente se ha postu-

lade que el tonmo vascular pulmonar c¢s reflejo del efecto
de mediadoves vasoactives, que actian sobre la vasculatura
pulmonar y son producidos en forma sistémica y local. Los
mds importantes son de la via metabdlica de la ciclo=oxigena-
sa, particularmente el tromboxanes como vasocontrictor, y

la prostaciclina come vasodilatador pulmonar,

La  abundancia de uno de estos prostancides, con
¢ sin cambios compensatorios del otro, pudicra cambiar el

tono vascular de ura forma u otra,.

Aunque se conoce afin muy poce acerca del papel que
juegan estas substancias vasooactivas en el RN, hay dwnforma-
cidn que sugiere quc la HAP puede estar dada por una eleva-
cibébn marcada del tromboxano como vasoconstrictor y una pro-

duccidén minima de la prestaciclina como vasodilatader,

Los niveles de estos prostancides vasoconstrictores
y de norepinefrina estd elevados desde las primeras horas
de postoperatorio (P0Q), se¢ reducen significativamente entre

el 3ero. a 5to. dia de postoperatorio, y al parccer son indice
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de estabilidad vasomotora, coincidiendo con la mejoria clinica
(34). ‘

Para cerrar este resumen de la fisiopatologia de
la HAP, comentaremos que la integridad del miocardio tienc
un papel critico, ya que sc¢ han documentado grados variables
de isquemla miocardica, coms tamhién hipoplasia ventricultar
{zquierda, en los niihos con HDC ipsilateral. Estos factorean
van en detrimento de la PAS y predisponen a falla ventriculm
derecha pour las altas resistencias pulmonares, favoreciendo
ampliamente el desarrollo de corto-circuito de D=1 a través

del conducto arterioso (25, 26, 33),

Bs dimportante tambidn, anotar que el conduto arte-
rloso actla como vidlvula de vscape o de seguridad, Mediante
cateterismo cardiaco se ha documentado que la oclusidn transi-
toria de éste, conduce o elevacion shbita de la presidn en
la arterta pulmonar, con resultados catastréficos para la
funcidén ventricular derecha, Esto hace que el cierre del

conducto en estos pacientes este contraindicado (21).
2). DTAGNOSTICO DEL KN CON HIPERTENSION PULMONAR Y UHDC

Debemos sospechar hipertensidbn pulmonar en una pa-
ciente con IIDC cuandohay ciunosis, taguipnea y acidosis meta-
bélica; cuando hay hipoxemia posductual severa y otros datos
sugestivos come soplo sistdélice suave y breve en el foco pul-

nonar .,

Deberd tenerse una radiografia del tbérax sin eviden-

cia de neumotdérax o de afecciéon parenquimastosa pulmonar (20,
35).

F1 diagnbéstico se sustenta cuando hay cortocircuilo
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de D~1 con gasometrias pre y postductales, siendo significati-
va unn diferencia mayor de 20 torr, con cifrag posductales
por debajo de las preductales (12, 13, 19),

Se ha acumuladoe suficiente experiencia con la cco-
cardiografia (ECO0) como método no invasivo para valorar HAP.
Su principio s¢ basa en la repercusidon sobre el VD de las
altas resistcencias pulmonares, De esta manera, los cambios
en los intervalos de tiempos sistdlicos, reflejun alteraciones
en los fenémenos mecanicos y en especial de la funcidn ventri-
cular, Tales lapsos son inlluidos por la precarga, la con-
tractilidad, la carga residual y la {recuencia cardiaca.
Ze ha encontrado que cl lapso pre-cyeccidn ventricular derecho
v el acortamiento del lapso de expulsién ventricular derecho
estdn en relacidn con un aumento de la resisteacia de tos

vasos pulomanres (25, 36).

Un indice que relaciona el lapso pre-eyeccién y
el lapso de eyeccidn, es capaz de identilicar con mucha ecxac-
titud pacientes con HAP cuando cste ¢s mayor de 0.45, medidos

por ecocardiograma de modo "M" (25, 34).

Otros métodos utilizados han gido la medicién del
pulso de la arteria pulmonar, mediante Doppler y ecosonografia
cono también el estudio del grado de corto-circuito por medio

de isdtopos radiactivos como el Talio sin embargo la expe-

201°
riencia con estos métodos es escasa (36).

Dentro de los estudios invasivos y por tanto compli-
dos, tenemos el catceterismo directo de la arteria pulwonar,

come s¢ describid en ¢l trabajo de Vacanti y col. (21).
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3. TRATAMIENTO DEL NEONATO CON HTERTENSION PULMONAR Y HDC

El objetive es mantencr una resistencia pulmonar
baja, con presién en la arteria pulmonar inferior a la sisté-
mica, mantencr una funcidn ventricular adecuada para su gasto
cardiaco 4ptimo, mantener la PAS sistdlica por encima de
50 mmilg para conservar una bucna perfusién renal, logrando
upa estabilidad cardiopulmonar hasta que el fendmeno de hiper-
reactividad de la vasculatura pulmonar se estabilice (21,
34, 42),

Medidas para mantener wna resistencia pulmonar bajus
LA HIPERVENTILACION

Sc sustenta en los cfectos benéficos de la alcalosis
inducida por hipocarbia y una buena oxigenacidn., No hay duda
que cs5 la piedra angular en el mancjo de la HWAP, pero debe
seguirse unn técnica estricta para evitar los cfectos adversos

o indeseables que conlleva un mancjo inadecuado,

Tan pronto sc hace el diagndstico de HDC, y el pa-
ciente presenta signes de suflrimiento respiratorio en las
primeras horas de nacido, deberd practicarse imtubacidén oro-
traqueal e iniciar la hiperventilacién con Ambl, preferiblceme-
te bajo control manométrico de la presién de dinsuflacidn,
sin exceder de 25 c¢m. de agun, manteniendo {recuencias entre
100 y 120 por minuto y con una Fi02 de 100Z. La coloracidn
del nifo serd la guia clinica para indicar las constantes

ventilatorias cn la asistencia mecdnica.

En este punto, hay un concepto muy importante cn
la técnica de hiperventilacién, y es el de "ia PaCO2 critica".

Sc define como el nivel de PCO2 en que se produce oxigenacion
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\

4ptima, por disminuciédn de la resistencia pulmonar y del cor-
té-~circuito de D-1 (39), La forma de lograr &sto cs contando
con electrédos transcuténeos de Pa02. Mientras se asiste
manualmente, se¢ vigila 1la PaCO2, determinandola cifra que
en forma simulténca~concuerda con una Pa02 a 100 de 120 torr

en el RN de término, y de 70 a 90 en ¢l prematuro. Durante
este tilempo se manipula la Fi02 hasta lograr la oxigenacidn
adecuada, Los pardmetros que concuerdan con la Pa02 "critica"
serAn los que sc ajustarédn a la ventilacién mecdnica. Con
estos pardmetros se matendrd dorante la cirupgia, Despuds de
la desecompresidn del toroax de verificard nuevamente la ventila-
cib6n éptima, que se mantendrd durante el postoperatorio, hasta

por lo menos las primeras 48 horas,

Los cambios en la Fi02 y Ia presidn inspiratoria
del ventilador serdn minimos y del orden del 1% durante este

periodo y bajo control gasométrico (21, 39),

Los parlmetros ventilatorios recomendados para pa-
cientes con HDC Y HAP son: -

1.~ Frecuencias ventilutorias entre 100 y 150 por
minuto para inducir hipocarbia y alcalosis.

2.~ Pregiones inspiratorias "pico" menores de 20
cms de agua por la poca distensibilidad de Jos pulmones hipo-

plisicos y el alto riesgo de barotrauma.

3.- Una relacién I/E de 1:1 para permitir una disi-

pacién adecuada del (€02 debido a las frecuencias répidas.

4, ~ Los tiempos inspiratorios deben ser lo més
corto posible, entre 0.1y 0.2 segundos, para evitar el atrapa-

miento progresivo de aire que puede ocurrir con las frecuen-
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cias réplidas y evitar el riesgo de barotrauma.

5.- Evitar sl miximo las F102 del 100% a menos
de que sea catrictamente necesario, para prevenir la toxici-

dad por oxigeno.

6.- No deberd usarse presibén positiva al final de
1lg cspiracibn (PEEP) en estos pacientes, ya que este parime-
tro desplaza la curva de distensibilidad pulmenar hacia 1la
derecha y arriba, donde su elasticidal sc¢ torna muy limitada,
en pulmones ya de por sigcon distensibilidad de naturaleza
muy reducida, Jo que se traduce en retencidn de €02, disminu-
cibn  de la postecarpa y se increments el riesgo de barotrauma,
(21, 25, 26, 29, 33).

La dinduccidn de alcalosis es un wélodo scpure, pu-
ditndose llegar a los extremos de pH de 7.55 a 7.6 y de PCOZ

hsta por deba jo de 20 torr cn casos necesarios (33),

Otro concepto clave os  la "fase de transicidén™.
Se defince como el punto en que la hipoxia yu no cs por HAP
y corto-circuito de D-1, sino que cmpieza a ser por necumopati:

crdénica.

Durante esta fase, los gradientes de Pa02 y DA-a0?2
son menos labiles a lou cambios de PaC02, por lo tanto, ¢s
ep  estos momentos cuando se deben iniciar las reducciones
en forma mis o menos rapida de los pardmetros del ventilador,
generalmente hacia el 3er dfa de manejo postoperatorio. la
forma de detectar el inicio de la fase de transicidn, sc hace
después de las 48 hrs de mwancjo, permitiendo aumento de la
PaC02 en 2 torr pora verificar si ha ocurrideo disminucidn
de 1a 14bilidad de la Pa02.
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El primer parémetro del ventilador a reducir es
1aFI102, siguiendo con 1a presidén inspiratoria y frecuencia
ventilatoria, con aumento de los Liempos Insplratorios a 0,5
6 0.8 seg. (16, 21, 25, 29).

Este esquema tiene por objeto también, disminuir
la frecuencia dc ncumopatia crbénica obstructiva, la cual ha
sido reportada entre el 6 y 30% de estes pacientes, como con-

secuencia del manejo intensivo (29).

Bruce (46) concluye con los trabajos de varios gru-
pos de investigacidn, que la hiperventilaocidn dntensa es una
técnica inocua que no ocasionn isquemia cerebral como se supo-
nfa, y no se han viste secuclas neuroldgicas scecundariag en
el neonatou por este mancjo, La alcalesis puede causar hipo-
tensién sistémica, posiblemente al reducir la concentraciédn
de calcio idnico (Catt), el cual cs nccesario para la libera-
cibn de catecolaminas en ¢l miocardio y el msculo liso arte-
rial, Fallas para la liberacidédn de estas catecolaminas redu-
cen 1a resistencia pulmonar y la contractitidad del miocardio.
Sin cembargo, no se ha cencontrade hipotensidén en estos RN

con alcalosis marcadas y se desconoce la razbn.

La curva de disociacibdn de la hemoglobina se despla-
za a la izquierda como consecuencia de la alcalosis, con defi-
ciente entrega de oxigeno u nivel tisular, que probablemente
sea compensado por acidosis local que mejora el riego , vy
probablemente por una mayor concenlracién de oxigeno disuelto
(33, 139).

VASODILATADORES PULMONARES

Kulik resume la problemitica de los vasodilatadores

pulmonares con una frase de Dibbins (19) "Hemos utilizado
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casl todos los medicamentos que estdn en el mercade", lo que
refleja los esfuerzos de los cirujanos por dilatar los vasos
pulmonares de los nifios con HDC, concluyendo que ain los medi-
camentos para reducir la resistencia vascular pulmonar, dejan
mucho que desear, Los medicamentos mis popularizados han
sido la tolazolina y las prostaglandinas, encontrandbése en
experimentacidn los leucotricnos, derivados de la via de 1la

lipo-oxigenasa (40).

La tolazelina ha side uno de los medicamentos mas
estudiados. Se conoce desde 1947 'y fue hasta 1969 cuando
se diagnbstico por primera vez la HAPP del ncomato,cuando
se utilizd en estos bebés. Desde entonces se ha utilizado
frecuentemente on estos pacicotes en forma empirica, ya que
no sc habia estudiado la farmococinética de este compuesto
en los RN. Mas recientemente Ward y col. han definido el
comportamicento de este compueste en los diferentes comparti-

mientos corporales del BN (41).

La tolazolina es wna imidazolina que por su estruc-
tura quimica se asemeja a varios compuestos vasocactivos vy
antihistaminicos, por lo cual no se duda de las mdltiples
interacciones que puede tencr, Se ha considerado gencralmen-
te como un hloqueador alfa-adrenérgico, sin embargo estudios
farmacolégicos mds recientes describen acciones colinérgicas
e histaminérgicas, como tamhién agonists alfa-adrenérgico

en algunos sistemas,y vasodilatador directe (33, 40).

El efecto vasodilatadoer pulmonar de lo tolazolina
es probablemente debido a su accidn como agente liberador
de histamina, cuyo ecfecto puede ser bloqueado por antagonistas
de los receptores H1 y H2. Esto explicaria la respuestas va-
riable que se ha obtenido en muchos estudios clinicos. Ade-

mhs, los apentes farmacolédgicos que depletan los depébsitos
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de histamina endotelial hacen que la respuesta a la tolazolina
sea minima o paraddjica (42).

Las acciones mlAs importantes de este medicamento
son su efecto vasodilatador pulmonar en mayor proporcidn que
su efecto vasosilatador o hipotensor sistémico, Produce ade-
mis, vasodilatacibn cutanea, con la tipica rubicundez del
paciente,

Como los resultados de los trabajos de investigacidn
clinica han sido variables , y sus cfectos colaterales fre-
cuentes, grupos de trabajo importantes prescinden de su uso,
o lo emplean solo como dltimo recurso (16, 21, 23, 41, 42,
43).

Los efectos colaterales wmis importantes son la hipo-
tensidn sistémia, la toxicidad renal con oliguria o hematuria,
hemorrégia gastrointestinal, trombocitopenia, hemorragia pul-
monar e hiperactividad del sistema nervieso central, y cardio-
toxicidad (21, 40, 41). -

Las dosis recomendadus por Ward y col. en buse a
cstudios farmacocinéticos en BN son de 0.28 ng/k/h con una
diurcsis minima de 1 ml/k/h para evitar su acumulacidn propre-

siva en el suero,

Su vida media es de 90 a 120 win, y e1902 del medice-
mento se excreta en la orina en término de 12 horas. Por
G1timo, se ha determinado que no hay diferencias entre la admi-
nistracién directa del medicamento a la arteria pulmonar o

su administracién por una vena periférica (41),

LOS CARDIOTONICOS

Se ha comentado previamente el 'papel que jucga el
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miocardic en la génesis de la HAP y el corto-circuito de
D-I, como también la coexistencia de hipoplasia ventricular
izquierda con grados variables de isquemin miocérdica (33~
37).

Por estas razones, varios grupos de trabajo le dan
mucha importancia al mantenimiento de un pasto cardiaco y
PAS edecuados, con medicamentos cardiotbdnicos como la digo-
xina o dopamina, cuando el GS se hace insuficiente y la pre-
si6n arterial sistdlica cac por debajo de 50 mmlg (10,21,25,
34),

De estos medicamentos, la dopamina ha sido la mhs
utilizada, por su accién rdpida y su cfectividad en mantencr
la presién arterial sistémica, cowmo tamhidn en casos con

falla renal.

La digoxina tienc ¢l inconvenicente de su efecto
y vida media mis prolengados, ¢l riesgo de toxicidad es mayor
cuando hay disfucidén rennl, y se ha reportado incremento
de la RVP.

En cuanto a la dopamina, complecmentaremos que la
deplecidn de catccolaminas miocdrdicas en el neonato imptde
la accidn inotrépica del medicamento a este nivel. Las dosis
recomendadas oscilan entre 5 a 40 ug/k/min, iniciando con

dosis bajas y aumentando de acucrdo a la respuesta clinica

(33, 44),

CONTROL DE 10S ESTIMULOS EXTERNOS

Como se refirid en la fisiopatologla de la HAP decben
limitarse los cstimulos al maximo, como el ruide, el frio,
la succibébn endotraqueal, evitar las punciones y la percusién

toréxica, los primeros dins de postoperatorio.
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Recientemente se ha dado mas relevancia a este as-
pecto, aconsejando la sedacidén e inclusive la anestesia posto-
peratoria con farmacos que no alteran la funcidn cardiovascu-
lar, como el fentanil, para bloquear el efccto de 1a estimula-

cibén sobre la resistencis vascular pulmonar (21, 43).

Nosotros hemos utilizado la clorpromazina en el
postoperatorio de algunos pacientes y pensamos que la mejoria
observada se debe en parte a la sedacidn que produce este
medicamento, mis que al efecto vasodilatador pulmonar y peri-
férico.

C. BAROTRAUMA PULMONAR

El otro factor reclacionado con la alta mortalidad
en RN con HDC e¢s el barotrauma, La frecuencia de ncumotbrax
en los pacientes fallecidos de las diversas series, ha sido

reportada entre cl 45 y 85% (13,16,17,25,46).

La predisposicién al barotrauma cstd dada por los
pulmones hipoplasicos, con disminucidn de su capacidad vital

y con elasticidad pulmonar muy limitada (30).

Los pacientes con esta pateologia, emeritan reanima-
cidén cardiopulmonar al nacer, asistencia ventilatoria manual
con intubacidn orotraqueal & mascarilla, muchas veces realiza-
da cenérgicamente y sin control manométrico de la presidn
de insuflaciébn. Pridcticamente todos los operados en las
primeras 24 horas de vida ameritan asistencla ventilatoria

continua con presidn positiva intermitente (PPI1).

Estos hechos hacen a estos RN vulnerables a desarro-
llar barotrauma, tanto en el pre como a lo largo del postope-~
ratorio (13,19,45,46).
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Las presiones inspiratorias mayores de 34 cm de agua en nifios
con esta patologia, resultan en 85% de neumotdrax y mortalidad
(13). Es importante anotar que es més frecuente el neumotd-
rax preoperatorio, a menudo iatrogénico y del lado contrala-
teral. Estd condicionado por compresién del pulmén ipsilateral
por las visceras herniadas, y por la sobredistensidn del con-
tralateral, a veces coun algfin pgrado de hipoplasia, y en res-

puesta a la presidén positiva administrada,

Ademds, muhas veces el neumotdrax ocurre antes de
que se haga el diagndstico de 1IDC, por lo que se asiste al
neonato asfixiado sin mayores cuididos.  Algunos neonatdlogos
han caido en ¢l error de hacer puncién pleural en un RN que-
nace ciandtico y con pohre ventilacidn ipsilateral, con conse-
cuencias catastrdéficas y neumotdrax iatrogdnico , al confun-
dirse la patologia que tratamos con neumotdérax, Los "bogueos™
pi;r asfixia tambidn creun gradientes de presibdn transpulmenar

elevados, que predisponen a la ruptura alveolar (12, 16, 19).

Varios autores han demostrado gue 1o hipoplasia
pulmenar no explica por si sola la mortalidad de estoes pacien-
tes., En autdpsias de neconatos con hipoplasiao moderada, se
han encontrado wunidades respiratorias  bien fo.rm:uln:r:, con
grados varlables de microatelectédsias, edema dintersticial,
microtrombos, hemorrdgia y membranas hialinas, por 1o que

probablemente otros factores aiadidos precipitan el decese.

Es dimportante nnotar al respecto, que el enfisema
pulmonar intersticial (FEr1) solo se puade documentar en mate-~
rial de autopsia muy reciente, ya que el aire es rdpidamente
absorbido. De cstos factores agregados y de mas importancia,
es ¢l barotrauma y sus consccuencias fisiopatoldégicas. Este
se ha observado tanto con presiones positivas elevadas como

también por excesiva presién negativa intrapleural, aplicada



35

en el postoperatorio nl lado afectado (13, 46).

Los eventos que ocurren por presiones posilivas
altas son: ruptura alveolar, enfiscma pulmonar intersticial,
diseccibn perivasecular, neumomediastino, ncumotdrax, neumope-
ritoneo y enfiscma subcutdneo por ruptura pleural, Este
aire atrapesdo en el intersticiov pulmoenar y perivascular in-
crementa la RAP de mancra significativa, conduciendo al 1la-
mado sindrome del "blogqueo por aire", doande también cs un
coadyuvante la sola sobredistensidon alveolur, que produce
alorgamiento y estrechamiento de los capilares en los escasos
septos alveolares, lo que devernmina pobre perfusion de estas
upidodes respiratorias ¢ incrementa el corto-circuito intra-
pulmonar, No ebstante, eo! EP[ tambidn ticne efectos deleté-
reos sobre la presidn arterial sistémica, aumenta la postear-

ga y el trabajo ventricular (13, 16, 40).

Por otra parte, el exceso de presidn negativa intro-
pleural, como resultado del drenaje taracico a un scllo de
agua después de 1la correccién quirdrgica, como tombién el
exagerado espacio muerto intratorficico debido al escaso volu-
men pulmonar ipgilateral y cl aplansmiento del hemidiafragma
reparado, hacen que este pulmbn con poca eclasticidad sca
sometido a gobredistensidn progresiva, con las mismas consg
cuencias resultantes de los excesivas presiones positivas,
No sole se afecta el pulmébn ipsilateral, sino también el

1sidn, y el mediastino es

contralateral presenta sobredistes
traccionado hacia el lado patoldgico, con los resultantes
fendmenos lesivos y alteraciencs hemodindimicas por la angula-

cidn de los grandes viasos.

Holder, en un comentario al trabajo de Dibbins y
cols. (19), comentd con un ecjemplo practico el caso de un

RN operado, con sobredistensién pulmonar postoperatoria ipsi=-
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lateral, rdpidamente progresiva, documentada radiolbgicamente

y que sc acompaiié de deterioro hemodindmico y respiratorio
(bradicardia, hipotensién, hipoxemia severa), que revirtid
con la introduccidén de una pequeiia cantidad de aire intra-

pleural, disminuyendo as! la excesiva presién negativa,

MANEJO DEL BAROTRAUMA

1. Evitar presiones positivas altas durante la
asistencia ventilatoria por las razones descritas previamen-

te. MAs recientemente se¢ han venido utilizando en forma

experimental los ventiladores u osciladores o chorro de alta
frecuencla, que dan ritmos husta de 1800 ciclos por minuto,

que mediante estas vibraciones recambian el aire de las vias

abéreas y alveolos, permiten manteaner la caja Lordcica inmbvil
y evitan de esta manera los cambios de presién con los venti-
ladores usuales, El riespo de barotrauma

minimo (21, 45).

¢4 teoricamente

2., Evitar presiones transpulmonares celevadas,

Los "boqueos" crean gradientes de presién transpulmonares

muy importantes, como también los efectos de sumacion de

presiones cuande el paciente no coordina con la frecuencia

del ventilador, Esto puede resultar en ruptura alveolar,

La formu de manejar este problems ha sido demostrada amplia-

mente, cncontrandose una reduccidén del neumoldrax y por con-

sipuiente de la wmorralidad con el uso de pancuronio como

bloqueador nenromuscular. Fn el Hospital de Pediatria se
wtilizaba el pancuronio, cn pacientes con dificultad para
coordinar su frecuencia regpirateria con el ventilador, vy

por lo gencral RN de términoe,

3. Fvitar la excesiva presién negativa intrapleu-
ral. [Es una rutina ¢l uso de sondas pleurales en el postope-

ratorio de HDC, para extraer el aire residual y pemltir la
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expansién pulmonar, Sin embargo, los efectos deletéreos
de la presiébn negativa han llevado a algunos, al ecxtremo
de no utilizar sondas pleurales postoperatorians, preconizando
que la sola extraccibén del aire antes del cierre completo
del diafragma mediante succién, era suficiente. Otros, con-
sideraron que s6lo dejando la sonda pleural a un sello de
agua sin succién era lo ideal, y ha sido el criterio seguido
por la mayoria de las cscuelas, incluyendo nuestro grupo
(9, 38, 46).

Recientemente Tayson y cols. disefaron un sistema
de drenaje pleural "balanceado", wtilizando un sistema de
dos frascos con una concccibdn en "Y' al tubo del paciente,

Uno de los tubos de la "Y" va a un frasco sumergido 2 cms

bajo sello de agua y abicrto al exterior y es ¢l que regula
la presidn positiva intraplcural hasta +2 cm de agua; y el
otro tubo va al otro frasco que ticene un tubo sumergido 8
cm y comunicudo directamente al exterior, que permitce una
presibon negativa waxima de -8 cm de agua.  Estu permite mante
ner la presidn intrapleural entre +2 cm y -8 cm de agua,.
Este sistema se utilizard sin succidn micentras el pacientce
esté con ventilacidn mecdnica, y dnicamente se¢ aplicard suc-
cibn suave cuando ¢l pacicente esté con ventilocidn espontdnea.
(Ver Fig, 1). El sistema es fdcil de construir y sus princi-
pios de aplicacibdn acertados (38), Arandia cn el Hospital
de Pediatria (9), no encontrd diferencias en cuwanto a hemorrd
gia pulmenar en 84 pacientes con HDC, la mitad de los cuales
se manejé sin sonda pleural y los otros con sonda a sello
de agua sin succidn; tampoco hubo diferencias en cuanto a
neumotdrax, sin embargo en los que no ticnen sonda, un neumnop-
téorax sGbito puede ger fatal, por lo que continuamos de jando

sonda pleural sin succidn en el postoperatorio.



38

FIG.1

AL PACIENTE
\

P. POSITIVA

DOBENAJE PLEURAL'BALANCEADD"
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D. MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS

1. Frecuencia: La asociacién de otras anomalias
congénitas es un hecho demostrade en muchos neonatos cen HDC,
sin embargo su relacibn con la alta mortalidad ha sido varia-
bie. FEn forma global, la frecuencia oscila entre 26 y 58%,
con promedio de 34%, excluyendo la malrotacibén intestinal,
casi invariablemente presente en cstos pacientes (4, 13, 14,
16, 25).

Las més frecuentemente reportadas son las cardiopa-
tias congénitas, lJas malformaciones del gistema nervioso
central (SNC), malformaciones pulmonarcs, renales y trisomias
ocasionales.

Anatlizando las series de Reynolds vy cobts. (25) oy
Nguyen y cols., (14), donde no se incluyeron mortinatos, sino
solo pacicnies referidos a estos centros, se ohservd que las
cardiopatias conpgénitas ocupan ¢l primer tugar, sin guardar
un patrén caracteristice, pero acompaiandvse frecuentemente
de defectos septales ventriculares,  Grecenwood y cols, reportan
un promedio del 103 de cardiopatins congénitas y del 23% cn
su serie, En cambio, en el programa regional de cardipatias
infantiles de Nueva Inglaterva, sc reporta la asociancion de

HDC en solo 0.3% de los infantes cardidpatas,

Por otri parte, también se ha destacado la frecuen-
cia de sccuestro pulmonar y malformaciones genitourinariang
que van desde agencsia rensl hasta wipospadiss. Las trisomias

13, 18 y 21 han sido reportadas ocasionalmente, asi como los

.defectos de 1la pared abdominal especilicamente onfalocele.

Las anomalias congénitas han sido reportadas mé frecuentes
en las HDC dercchas (26%) que en las izquierdas (97) (25),
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En el hospital de Pediatria se ha observedo secues-
tro pulmonar en dos casocs, un quiste pulmonar congénito y
un RN con displasia pulmonar severa. Hubo un caso raro de
adherencias firmes de las osas hernisdas a la pared toréacica,

probablemente por isquemia "in utero"” de las mismas (20),

2. Malformaciones congénitas letales: Las molfor-
maciones congénitas pueden separarse en dos grupos segin
su evolucidn: letales y no letales. Adzick y cols. (4) repor
tan une concomitancia de anomallas congénitas letales con
HDC del 16%, resultado de una encuesta nacional de HUC diap-
nosticadas en los E,U.A., mientras que Puri y col (7) repor-
tan 58% de malformaciones letales en estos pacicntes, basando
se en estudios de autopsia de Lodos los mortinatos y RN [alle
cidos antes del trasladoe al hospital de referconcia. Puy i
y cols, encountraron alpunas diferencias entre eston pacicn-
tes, en lo que se relicre al espectro de las mallormacioncs.,
Los mortinatos - 11 en total- tuvieron todos malformaciones
letales (1007) y practicamente todos, excepto uno, Luvicron
defectos fraves del SHCL.  Los gue nacieron vivos pero falle-
cleron réapidamente o antes de su traslade al houspital de
referencia, tuvieron 007 de malformacioncs letnles, siendo
en estos casos las cardiapatias congénitas lo mis frecuente,
seguido de trisomias y anomalias renales, En contraste,
los sobrevivientes de esta serie, solo uno (10Z) presentd

malformacidn asociada y no era letal (7).

Los trabajos de estos gropes conlrastag en sus re-
sultados, pero ambos tiencn validez. En el primero, aungue
es una encuesta, c¢l ndmero de casos es muy significativo,
mientras que cl segundo trabajo se basa en estudios de necrop
sia al 100% de los mortinatos y RN, pero el nimero de pacien-

tes es menor,
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Si las conclusiones de este filtimo estudio son cier-
tas, las implicaciones futuras para la desicibébn de cirugla
"in utero" serdn de primordial importancia, en el secntido
de que en muchos pacientes, aunque sc corrija el defecto din-
fragmatico antes del nacimiento, las malformaciones congénitos
no diagndsticadas seran la causa de mortalidad perinatal,
Por lo anterior, la exactitud diagndstica deberd scr mis cri-
tica, para la seleccidn de las madres cuyos productos padezcan
esta palologla, pere sin malflormuciones potencialmente letales

(7.

En cuante a las malformaciones no fetales y donde
prevalecen las cardiopatias congdénitas, deberdn tenerse  muy
en cuenta, sobre todo si son clandpenas tempranas y con corto-
ccireuito D-T, para el diagniéstico diferencial con circulacidn
fetal persistente, scouwpdaria a 1o HAP grave conque pueden

cursar estos neonatos.

3. Hipoplasio del venlriculo dzguierdo: Siclert
y cols. han destacado la importancia de In hipoplasia ventri-
cular izquierda, ne como una malformacidn congénila asociada,

sino como resultado de la compresidon visceral sabre ol medias-

tino, que interfiere con el desarrollo del mioccardio del tado

izquierdo, al comprometer el 1lenade diastdlico de la camdra

ventricular comprimida,

Aunque este detalle no s ha correlacionadocon la
mortalidad, por lo mencs lu disfuncidn miocardice en cstos
pacientes con HDC izquierda, podria ser en parte por el rela-
tive desarrollo deficiente del mivardio, y un factor importan-
te contribuyente a las dificultades clinicas que presentan

estos neonatos en el pre y postoperatorie temprano (25, 49),
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E. AGENESIA DEL DIAFRAGMA

Los pacientes con agenesia de un hemidiafragme o
defectos amplios del mismo se han relacionado con mortalidad
elevadna, Algunos han sugcrido que la agenesia del hemidiafrag-
ma es una alteracién rara, que obedece a wun gen autosbmico
recesivo, sin embargo esto cs confuso, ya que no se ha descri-~

to en gemelos ldénticos (52).

La agenestia del hemidialragma es la ausencia total
del tejido muscular que separa 1a cavidad abdoeminal de la
caja torfcica , y 1a scrosp pleural se continua ininterrumpi-
damente con el peritonco parietal. Esta entidad se diferencia
de las grandes hernias de Rochdalek, que en estas Hltimaes
s¢ encuentra por lo general una ceja muscular en Ia ingercinn
diafragmbtica,micalras que en 1a agensia no existe este vesti-
gio (51).

En estetipo de alreracidn, el defecto tan amplio
permite 1a herniacidén dewn volumen de viscerus mayor, hecia
la cavidad tordcica y por consiguiente, la hipoplasia pulmonar
resultante es mis severa. fiste hiecho es uno de los factores
que ensombrece el prondstico y eabe anotar que la mayoria

de casos reportados afectan el hemidiafragma izquicrdo.

El problema radica mids que todo, en las dificultades
técnicas del acto quirfirgico, tanto para el cierre del defecto

diafragmdtico, comoe para ol cierre de la pared abdaminal.,

Desde la década de los 50 hasta nuestros dias, los
cirujanos han disciada mfiltiples mérodos de substitucidn dia-
fragmfitica para estes casos esporddicos, como utilizacidn
de higado, pulmdn atelectdsico, colpajos periostices, aponcu-

rosis, colgajos de piel, misculos de pared abdominal, inter-
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costales y dorsal ancho, y varios materiales sintéticos como
siléstic, dacrén teflién, mnrléx, politetrafluoroetileno (PT-
FE) e injertos hombdlogos de duramandre y hcrlcnrdio liofiliza-
dos (51, 54).

A pesar de todos estos dintentosg, la mortalidad de
este grupo siguc siendo muy alta. Recientemente la tendenciao
ha sido 1a utlilizacidn de materiales sintéticos, blandos,
elfsticos, no irritantes y preferentemente porosos. Los
materiales usados con me jores roesultados han side el silastic,
el dacrdén, el morlex y el PTFE, Lo reaccidn a cuerpo extraio
es minima, demostrada en estudios experimentales y por micros
copia, con dncorporacidan adecunada del material ﬁor tejido

de granulacidn (54).

En el Hospital de Pediatria tenemos un caso en que
se utilizb sildstic, y estd asintomdtico a los tres ahos
de 1a cirugia, les colgajos musculares ticnen mayores incon-
venientes. Los de pared abdominal anterior (transverso y
oblicuo menor) pueden dejar hernias veitrales y miltiples
adherencias, por le gencral no recuperan la movilidad y son
reemplazados por tejido fibroso El colgajo de mbsculo
intercostal, periostio y facia endoturdcica lo hemos uthliza-
do en dos casos, pero dejan deformidades muy notoras de la
pared tordcica, ya que no son los suficlentemente anchos

para cubrir el defecto.

Una transposicibn  retrogada del dorsal anche ha
gido popularizada por Bianchi y cols. La hipomotilidad y
movimientos paradbéjicos del ncodiafragma siguen sicendo el
problema, ademis se ha demostrado la infiltracién por tejide
fibroso. Por otra parte, no tiene repercusidn sobre la dind-
mica del braze, pero la deformidad es incevitable. Otro incon
veniente y de los mds importontes es que el tiempo quirdrgico

es prolongado para un RN en condiciones criticas (53,54).
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No tenemos experiencia con este tipo de colgajos,
pero vale la pena recordarlo como recurso para una situacién
diffcil,

Los injertos homblogos de duramadre ban sido utili-
zados en nuestra institucion, sin cmbarge la frecuencia de
infecciones, dehiscencia y adhercncias es importante, asi
como ¢l exudado plasmditico pleural postoperatorio persisten-
te. Nuestros pacientes fallecicron, uno de ellos tardiamente,
en el qe seobservéd incorporacibén de la duramadre por tejido
fibroso. Mis recientemente Bax y Collins han descrite la
reconstruccidn de Va cOpuladinfragnidtica con materiales sinté-
ticos, ilndependientemente del tamaino del defecto, con ¢l ob-
jeto de reducir el espiacio muerto intratordcico y permitir
un cierre abdominal mas fdcil. Su experiencia con mallas
de teflén, prolene y marlex fué satisfactoria, no asi con
duramadre, con la que tuvieron relajacidén y dehiscencia del

injerto (50,53).

Con los trabajos revisados, probablemente o1 de
mayores ventajas es el PTFE, permitiendo desarrollo de miiscu-
lo diafragmdtico alrededor del injerto, con mayor fuerza tién-
sil endlpostoperatorio y no "cede" o se relajo como los otros
materiales. Ademds, por ser poroso es dnvadido por tejido
de granulacidn, que lo [ija tempranamente, por lo que las
posibilidades dc deshiscencia y desplazamiento son muy pocas.
Los movimientos paradéjicos también se reducen significati-

mente.
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RECOMENDACIONES PARA EL MANEJO DEL NEONATO CON HDC

Manejo del recién nacido con HDC diagnbésticada al
nacer o en las primeras 6 hrs. de vida, y con insuficiencia

respirateria:

~ Intubacibébn oretraqueal ¢ hiperventilacidn manual
tan pronto se hace ¢l diagnéstico, y sonda orogdstrica para

descompresidon del tracto digestivo.

- Mantener la hiperventilacién manual con  Ambd
y bolsa de medio litre, a una frecuencia de 100 a 120 por
minuto con FiQ2 al 100%Z, bajo control manométrico de la pre-

5ién de insuflacidn, sin exceder de 25 cws de agua.

- Simultineamente prevenir la hipotérmia, trabajandoe
preferentemente en cuna térmica con calor radiante, verificar

frecuencia cardiaca, glicemia y tensidn arterial.

- En este momento, wmicutras se hiperventila, valorar
1a PaC02 "erftica" 1o cusl, sc¢ puede solo con electrbdos
transcutdncos. Si no se cuenta con estos, clinicamente sc
puede aproximar sepiin la coloracién del paciente y su reacti-
vidad. A la frecuencia, presion y Fi02 que se alcance la

Pa02 adecuada, deberdin colocarse los pardmetros del ventilador,

- Tomar una radiografia del tdérax AP portétil para
establecer radiolédgicamente el prondstico sepdn Touloukian
(ver apéndice 1). Deberd tomarsc en las primeras 2 horas
de nacido. Una puntuacién por encima de 6 augura un mal

prondstico.
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- Canalizar una vena periférica preferibleménte
una sola puncién por personsl entrenade e inicinr solucién
glucosada al 10%7 a razén de 60 ml/k/dia, con bicarbonato
de sodio 3 meq/k para 8 hrs. Si es posible, de esta misma
vena obtener 2 ml. de sangre para biometria hemdtica y prucbas
cruzadas, No intentar en este momento venodisccciones o

colocacidn de cateteres.

- Evitar todu estimulo posible, Punciones para
productos biolégicos, arteriodiseccion, cateterismo umbilical
y colocacidn de cateter venoso central, deberdn hacerse con
quiréfano, con el paciente ancstesiado preferiblemente con
Fentanyl y pancuronio, centinuando la hiperventilacidn manunl

por el anestesidlogo pediatra,
MANEJO LN El. QUIROIANO:

-~ Arteriodiseccidn radial derccha y puncién bajo
visién directa con punzocat # 21, sc fijn a la piel con seda
5 = 0. Se conecta una extensién de 10 cm. de large con una
Ilave de 3 vias para perfusién del cateter con solucibén hepa-
rinizada (100 wuds/titre), toma de gasomelrias seriadas y
s8i es posible monitorco de la presidn arterial directa con
transductor de presién o, columna de agua (10 mmilg = 13.5
cms, de agua),

- Colocacidén de cateter en arteria umbilical, segin
nomograma de Dumm (distancia hombro-ombligoe ) para dejarlo

por debajo de las arterias renales,

- Colocar un cateter central en auricula derccha

para medicliones de presidn venosa central.

~ Colocar cateter vesical para control de diuresis

horaria.
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LA CIRUGIA:

~ Para hernias diafragmivicas izquierdas: Laparo-
tomia media supraumbilical, scccién y ligadura del ligamen
to redondo, extraccidn manual de las visceras herniadas por
traccién suave. Verificar la presencis o nd de saco hernia-
rio, resecindolo si estd presenlte; verificar ¢l defecto y
su didmetro, si no cs posible su cicrre de primera intensién,
ya sea por ausencia del mismo o por escssa ceja wmuscular,

se colocarid un parche:

la. Eleccidn: Politetrallusroctileno (PTFE), Gore

—Texk, parche cardiovascular.
2a. FEleccidn: Silastic,

3a, Eleccién: Si no hay materiales, hacer una retro-

posicidn de dorsal ancho.

La sutura del parche se hace con puntos separados
inabsorvibles, y se inicia en ¢l borde posterior del defecto.
Antes de cerrar ol defecto colocar la sonds pleursl. El
cierre de la pared abdominal siempre e¢s posible., Una maniobra
de "estiramiento'" de las paredes laterales del abdomen con

las dos manos, y entre dos dedos, rcsuelven las dificulvades-

- Para hernias del lado derechios Abordar por tora-
cotomia derecha a nivel del 7% espacio intercostal, mediante
la maniobra de rechazar e} higodo hacia el abdomen, se expone

el defecto. Si es muy amplio, usar técnicas recomendadas,
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MANEJO POSTOPERATORIO:

- Continuar con Fentanyl 100 ug/k/1-2 hrs., y Pancu-
‘ronio 0,1-0,2 mg/k/L~2 hrs. durante 48 hrs., minimo,

- Colecarlo al ventilador segfin los pardmetros rcco-
mendados, para mantener pH entre 7.5 y 7.6, con una l’aCO2
entre 20 y 25 torr. {ver hiperventilaciédn en el texto). Mante
ner l"aOZ entre 100 y 120 torr en el RN de término y entre
60 y 90 torr en el prematuro.

~ A las 2 horas de posteperatorio, ya estabilizado
el paciente, tomar gasomelria para ajustes necesarios.  Si
la PaC02 es mayor dc¢ 50 torr, augura un mal prondstico,
S8i es menor que esta cifra habrd que hacer todos log esfuerzos

por mantenerlo estable ya que el prondstico puede ser bucno,

- Concctar la sonda pleural o selle de agua “"balan-
ceado" con presiones limites de +2 cms. y -8 cms, de agua,
sin succibén mientras se esté con agistencia mecdnica. {Ver
fig. 1).

- Mantener un  apurte de !iquidos moderadamente
restringido, entrec 50 y 100 ml/k/dia. Bicarbonato de sodio
gegin resultndo de gasometriaos, en las soluciones para B8

horas.
MONITORTZACTON DEL PACIENTE:

- Frecuencia cardiaca: mantener entre 120 y 160
x min, si hay bradicardia indicar inotrépicos (dopamina a
razén de 3 - 5Sug/k/min), si hay datos de falla ventricular

indicar digoxina segin esquema conocido.

e
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~ Mantener la temperathra corporal entre 36 y 37.5
‘grados centigrados. La hipotermia produce vasoconstriccién
pulmonar y aumenta el consumo de éxigeno.

~ Presién arterial sistémica: mantener la presibn
sistélica por encima de 50 mmlg. Si existe hipotensidn deberd
verificarse la PVC y la diurcsgis horaria, si estdn bajos,
incrementar el aporte de liguidos como medida inicial. 51
no se obtiene respuesta, despuls de descartar crisis de hipo-
xia, hipoglucemia o hipovolemia, iniclar goleo de dopaming
a razén de 5 a 10 upg/k/min, que se incrementard hasta obtener

la respuestya buscada,

- Urests horaria: mantencer un minimo de | ml/k/h.
Si se ha corregide hipovolemia, hipotensidn,y existe oliguria

indicar diuréticos (furosemide),
- PVC: mantencrta entre 8 y 12 cms. de agus.

- Gasometrias pre-postductales cada 4 a 6 hrs,
o ante cualquier descompensacidn, Determinar la DA-a02 vy

porcentaje de corto-circuito de D-T.

-~ Radiogrdfias de térax diariamente o ante cualquler
crisis de hipoxia, para descartar neumotdrsx o petologias

pulmonar parenquimatosa.’

- Monitwriar lemoglobina y hematdcrito, recuento
de plaquetas, electrolitos y protcinas séricas cada 48 irs,

o mis frecuventes si es necesario.
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MANEJO DE LA WIPERTENSION PULMONAR:

- Ante un pacicente con crisis de hipoxia, ciandtico,
en ausencla de ncumotdrax o atelectasias,con una hiperventila-
cién bien llevada, con adecuada sedacidén y pardlisis neuromus-
cular y corto-circuito ductal de mis del 20%, o una diferencia
eatre la Pa02 pre y postductal mayor de 20 torr, deberd corro-
borarse la hipertension pulmonar con medicidn de los inlervalos
y tiempos sistélicos por ecocardiografia. Si no es posible,
con la valoracién clinica y gasométrica se decide la aplica-

cibn de Tolazolina por vena periférica.

~ Tolazolina: sc administra a dos de 0.3 mg/k/h
a goteo continuo vigilando la presidn arterial estrechamente
y cada 30 minutos. Vigilar y mantener la uresis minima,
vigilar la aparicidén de efectos colaterales s nivel gastro-

intestinal y de funcidn renal,

En casoe de hipotensidn secundaria, se pucde contra-
rrestar con dopamina a dusis de 10 a 20 ug/k/min, que pueden
incrementarse haste 50 ug/k/min si es necesario, dado el
efecto antédgonico que pucden tener ambos medicamentos. Se
mantiene por 24 o 48 hrs. y se disminuye lentamente micentras

se¢ manticne la hiperventilacidn,
DETECTAR EL "PERIODO DE TRANSICION":

- Hacia el tercer dia de manejo intensivo, iniciar
descenso de la frecuencin ventilatoria y permitir aumentos
de la PaCO2 entre 25 y 30 torr, para detectar el momento
en que disminuye la labilidad de la Pa02, Si no hay cambios
en la Pa02, 6 calda de la misma, se¢ pueden iniciar descensos
progresivos de la FiO2 comoe primer parametro, siguiendo con
la frecuencia y presidn inspirstoria en segundo término,

Los ticmpos inspiratorios se aumentan a 0,5 y 0,8 cuando
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la frecuencia se ha disminuido por debajo de 90 por minute.

La separacién del ventilador deberéd realizarse en
48 hrs aproximadamente, para evitar las seccueclas de la venti-

lacidn asistida y la oxigecnoterapia.

- Antes de separarlo del veatilador, sce suspende
Fentanyl y pancuronio, valorando su automatismo y ecsfucrzo
respiratorio. Pasarlo primero a {lujo continuo y posterior-
mente retirar ventilador, vigilando estrechamente automatismno
respiratorio y coloracién., Decanular después de un periodo

de observacién de 8 hrs,

- Por dltimo se¢ retira la dopamina y se agrega
succidn suave al selle de agua, ul frascoe que controla la

presibn positiva,

-~ Retirar la sonda pleural después del quinte dia

de mancjo y de acuerdo a la expansidon del pulmdén hipoplasicoe,

CUIDADOS ESPECIALES:

- Una enfermera especialista debe cencargarse del

paciente en forma permanente.

~ Una desconeccidn inadvertida del ventilador puede

ser fatal en un paciente curarizado.

- (Cuidados de la sonda pleural y el sello de agua
incluyendo en el balance los liquides perdidos a través de

la sonda. Pueden ser importantes,

~ La succidén entotraqueal a través de la clnula

deben espaciarse cada 3 a & hrs, o solo por razbén necesaria,
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- La percusién del térax deberd limitarse las prime-
ras 48 hrs, y solo en caso de atelectasia, iniciar antes,

- Aislamieto del paciente en cuanto a ruidos, luz

excesiva y manipulacién,

- Mantener descompresion gdstrica 24 a 48 horas
en cl postoperatorio.

- Formular un prondstico y hablar con los padres.
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ALTERNATIVAS DE TRATAMIENTO PARA EL FUTURO

Con un protocolo estricto de manejo, y con todos
los recursos disponibles, la mortnlidad se reduce solo en
un 10 a 20% (16,25), E1 70%Z de pacicntes que llegan al térmi-
no de la gestacidén son tratados quir(rgicamente, y de estos,

el 30 a 50% falleceran en las mejores manos, (4,21,25,20)

De estos pocientes con prondstico fatal  tenemos:
Un 20% de pacicentes con grados sceveros de HAP vy corlo-circuito
ductal de mds del 50% del flujo pulmounar y pricticamente

J

fijo, que mo responde o ningin tipo de manejo y se asocia
a una hipoplasia pulmonar severa (21). La dnica alternativa
futura para estos pacientes es la descompresidn pulmonar
"in utero". La cirugia fotal avanza rdpidamente a nivel
experimental en modelos animales y con $xito. Los problemas
por resolver para su realizacion en humanos, estin a nivel
del manejo toecolitico, yu que el parto prematuro y la provoca-
L x . Ve P
cidn de aborto, sow muy frecuentes por la manipulocidn quirdr-
gica del Gtero privido, sobre todo en los primeros 2/3 del
embarazo, Otro de los problemas para su rvealizacién en huma-

, Ly .
nos serd la seleccion de las pacicentes, por la frecuente
asociacién de anemalfas congénitas en sus productes con HBC,
La técnica quirdrgica de 1a plastia diafragnmdtica intrauterina
se ha perfeccionado, y en la actualidad es factible su aplica-

cién en humanos. (55-57)

La otra alternativa para estos pacientes seria la
oxigenacifdn extracorporea (ECMO), pero en estos pacientes el
problema es la hipoplasia pulmonar Lan severa. Estos paclen-
tes se podrian mantener en ECMO un maximo de 10 a 12 dias,
que obviamente no permitird desarrollo pulmonar suficiente

para salvarlo.
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El otro 20 a 30%, que también fallece, cursa con
grados variables de HAP y un corto-circuito de D-I manipula-
ble, aunque también severo, pero que por otros factores agra-
vantes presentan hipoxia profunda y prolongada. Una alterna-
tiva de mancjo probada en pacicntes con HDC es la oxigenacidn
extracorporea (ECMO), mediante wun  puente arterio- venoso
que pasa a través de un oxigenador de membrana.  La finalidad
de este tratamicto es dejar el circuito pulmonar pricricamente

en reposn, hasta que la labilidad de ta vasculatura pulmonnr

mejore. También se evitan los efeclos daninos de la asisten-
cia ventilatoria y hiperoxiganacion prolongada, ya dque con

reducen al

esta técnica, las constantes dol ventilador

minimo.

istos  pacientes pueden scr sceleccionados en base
g criterios predictivos de mal prondsitico, como la D(A-a)02
mayor de 600 torr durante mis de 12 horas, excluyendo pacien-
tes con cardiopatiass, con hemorragia intracrancana, premaluros
por debajo de 2 kgs. de peso, y pucientes gue hayan tenido
agistencian ventilatoria mechnica por mds de 7 dias. Tambidn,
un deterioro subito sin respuesta al manejo intensive, oy
dano pulmonar severo por barotrauwma como es ol EPI difuso
han sido «¢riterios de inclusidn o ECMO, La sobrevida de
RN con HDC sometidos a ECHMO oscila entre 50 y 80%, De esta
manera, s¢ puede aumentar la sobrevida de paclientes operados
hasta un 80%. (58-061)
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APENDTCE 1
VALORACION PRONOSTICA RADIOLOGICA

Criterios Puntuacién

1. Lado del defecto diagragmitico

Izquierdo 1

Derecho 2

Dercecho con higado herniado 3
2. Localizacidn del estomago

Abdominal 1

Toracico 2
3. Neumotdrax (ipsilateral o contralateral)

Ausente 0

Presente 2
4, Desplazamiento del mediastino

Ninguno o0

Leve 1

Marcado 2
5, CGrado de distension visceral

Sin aire 0

Sin distensidn 1

Distendido 2
6. Volumen aireado del pulmén ispilateral

Mayor del 25% 0

Menor del 25% - 1

Nada 2
7. Volumen del pulmén contraulateral aireado

Normal a 757 4}

757 - 50% 1

502 - 25% 2

INTERPRETACION: Una puntuacibén por encima de 6 tiene una morta
lidad del 852.

Tomado de Touloukian y cols. J Pediatr Surg
1984, 19: 252 - 257,
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