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INTRODUCCTON Y ODJETIVOS 

Dentro de la pntologla quirúrgica neonatal, unos 

de los problemas más apusionnntes pnrn el c.irujano pedintru 

es la hernio diufragmhticu cung6nitn (UDC). Lo investlgoci6n 

en este cumpo es cndn vez mayor, por el deseo que existe de 

obntir la mortalidad, que n pesar de> muchos esfuerzos. conti-

nún siendo signjf·ic:ati.v:1rnentP alla. No conocemos con cxocti-

tud ln histo!'in nnturn] de esl.P pacil'cimicnto, pero en los 

últimos 10 ufios, se hn ¡iod.i<lu <!cnmu1nr cxpcrlcncjn ecosonográ

ficn sobre 1n::i ctnpas cmhr ionarin y fetal, que hnn aclarado 

algunos aRpecLos do esta e11tillnd. 

J.n investigación, rcspc<.;,Lo ul tratn1niento del neona

to con JIDC e hipcrtDnsilin arterial pulmonnr,ha sido exhaustiva, 

sobre todo u nivel de cu:ictndos jnLcnBivos, dl! ln implemcntn

ci6n de nuevas t6cnlcnu de vcntllnci6n y del mnncjo far~hcol6-

gico, sin olvi<lnr los adelantos en .las técnicas 1¡uirúrgicas 

y anestésicas pnrn recibn nacidos (RN), ln oxigcnoci6n extra

corp6rco1 las r1r6tesis clJaf1·11gm~Licas de diverso indolc 

y los udclnnLos de lu ci.rug.ía fetal en animales. 

Lns posibiljdndas de investigocibn c11 esto bren 

son muy nmpljn.s, cspcci.nlmcnlc en el terreno de ln cirugia 

intrauterina sistcmatlznda, u nivel expcrimcntnl, Sin embar

go, también la invcsLignció11 el inJco, respecto nl manejo 

de: csLos paclcntes, conti11ui\ siendo un temu muy otractivo. 

Este trabajo se pla11c6 1 con el proposito de hacer 

unn rcvlsi6n octunlizuda del tralumicnto paro la llDC con 

hipetcnsión pulmonar sccundnrjn. Prcviomc11tc revisaremos 

el estado actunl del diag116sticc1 prenatal, así cumo los [neto-



res predictivos de la evoluci6n y los que determinan la mor

talidad tan elevada. 

Con esto, se podrá elBbornr al final un protocolo 

de manejo detallado, para reducir lns cJ frns de mortnlidad, 

y se expondrá algo de lo expericnda obtenida en el llospltnl 

de Pediatrla del Centro MAdlco Nocional - IHSS. 
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DIAGNOSTICO PRENATAL DE LA ílERNIA 
DIAFRAGMATICA CONGENlTA 

Cada dio se dn m6s importancia nl dlnan6stico prcnn-

tal de luH mnlformac.ioncs congbnltns 1 de cs11cc1al inler{~s 

porn el ciruj1.1no pedintcn,nquellas que requieren cor1·cr(ión 

quir6rgica tcmprnn11. 

Desde 1930 1 con la introtluccil111 l\e la n111ni0Cl'11\{•.',is 

lu fetog1nf in, cm¡H~í'aron a reporLnr:;(_• lo~; p1 imer11~; ca·;o•; 

de mnlformucioncs congénitas, di.1gno~;t ic11!\c1s en elílp.i p11~11,1-

tn.1 y o1.81ollamcnte. Cun ul L!cmpo, se f11é ncumula111\o (•Xpc-

ricnciu parn rcco11ocer la annlomín Íl~l.al nurm<il, e 011 11\!:dio 

de contrntilP intra-urnniÓlico, pnrn lo~rHr 1<i~; tr;1n:;fu~;ilJTJC'S 

intr::iulcrinns en cn~os de i:~uinrnuni1.aciélu m•tll~rno--fc~tal. 

De ostu moncrn 1 Be diagno.i:;ticoron ncci¡\¡!11lal11:c11lL' lo~ p1·imPros 

fcton con lllJC (1-·3). 

E11 ln última déc.adn coll la apat ición de la ccosono-

grnf i11 (llS), ln n1n11iocc11tésJs y lo feLc>grafín cnyero11 c11 llc~;11-

so1 ) se llliliznn pi11·0 co11[i.l·1nnr alg111111s do lns 111nlfu1·n1ncio11c·~: 

corrcgiblcl:I quirÚrgicamenLe, espccial111enle en feto~; con llDC 

-cuMdo e] diagnóstico ccosonográ.fico es dudoso- pero apüynnd~ 

se en ln Lor1ogrBfÍa axial c:omp11ta1\11 (Ti\C) lll' un ~_;ole. ~orle 

( 2). 

Lo prim(~rn serie de HDC ding11ost·icnda en pC'rÍotlo 

prenatal, fué puhl i cada por HC'l l cols. 011 1977, rero11i\¡1111\o 

5 CilSOB c11yo di¡1g116stico s0 t1izo ¡1or am11ioccntbsis co11 mc!di0 

de conlrnstc h.idro~;olublc, q11l' nl se1 deglutido por el ft~lo, 

dihujnba los inlest inos herninclos al tl,rnx 1 cnt10 las fJ 

24 horar• del ¡iroct'd imiento, mcclinnt.C' \\JHI radiogrnf in simple 

de nhdomen n 1a madre ( l ). 
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Los autores mencionados resaltan tres puntos impor

tantes en la histor~a natural de la HDC: 

1.- La asociaci6n de polihidramnios en 4 de 5 pa

cientes ( 80%). 

2.- La írecucnci.o clcvoda de mnl formaciones congé

nitas ocompoñontcs, 

3.- El curso fulol al nncer, del 80% de estos co-

sos (1). 

Con los avoncPs de l u US, s(• han definido carne tc

risticns diagnosticas pnrn ln muyorín de los mal formncloncs 

potencialmente corregibles por cirugía. Los cnrclerlslicnr. 

e considerar para el dlr1g116sllco dP llDC, t1nn sido cstoblcci1lns 

en varias publicaciones: 

1.- Vlnccrus abdominales licrnindes ul t61·ax. 

2.- Anntoml.a nnormnl del abdomen superior, 

3.- Dcoplazamicnto <lcl mediastino al lado opucslu 

de la lesi6n. 

4.- Movimiento de las vísceras abdominales hcrnia1lus 

hacia dentro y fuera del Ldrax a truv6s del defecto (l-~). 

Ln frccucncin con que se diagnóstica ln llDC mcdinnle 

US en etapa prenatal, en relación a otrns anomalías c~ngéni

tas, no se conoce con cxaclilud. Touloukian y Hobbins informan 

un caso en 5.285 embarazos de alto riesgo durante el tercer 

trimestre (2). Ln mnyoría de autores scñnln n la llDC como 

defecto poco frecuente, en re1~ci6n cor1 otros anomallns congb

nitns dingnoslicadns prcnntalmcnlc, con 8 a 10% del total. 
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Predominan las mal formaciones del sistcmn nervioso cent rol 

(SNC), los cordiopatias, los defectos de pared nbdominnl 

y otros (3,5-8), 

Hay algo muy importante a la Ju, de los estudios 

ecosonogr6Cicos, y que pudiera co11si1!crursc como un marcador 

prenatal poru 11uscar intensional1ne11tc llDC, csLo cs 1 lo usoci~ 

ci6n con polil1idram11ios con csli1 c11Li1l¿1d. Su frccl1cncia 

oscilo cnlrc 76 y 86%. Esto corrl'lac iona co11 la indicoci6n 

materna más (recuente pnrn US c11 l'~~lo!1 cu~rn~;, qut! fue útero 

aumcntndo de to111afio ¡inra ln c<l11(l gl•!;t¡1~ionnl. 

Este polihidrnm11ios pl1c•dc ser 11trJl>uJdo o c6mprcsi6n 

esofágica, dismi1111ci6n de lu dcgl11ci611 de líquido nmnl6tico, 

y probablemente, compromlso en la di1i.1.udca del líquido pulmo

nar. (1,4,6,7) 

Un punto importante n considerur es lo exactitud 

del estudio ccusonogr6fico, es decir, ln frecuencia de falsoH 

"positivos". F.sto es de sumu imporlnncJn 1 .por l::is implicncj.Q_ 

ncs en ln c1rup,1n inlroutcrinu 1 donde no se po<~ró correr 

el riesgo de un error <liugn6stíco. t.os <iiugn6nticos difcrc11-

cialcs o tener en cuenta son lafJ mal formaciones quisticns 

pulmonares y mc<liastínicas 1 como por (~jemplo, 1legcnerac.ión 

odcnomntoitlca 

bronqulnles 

qt1lstica pulmonar, quistes nc11ro-cnL6rJcos, 

tímicos 1 duplicaciones csofúgicas, tcratomns 

mediastinule.s y otros tumores nw~i rnros. ( 1-l•,6) Lo!; erro rea 

reportados en algu11us series ~e refi1•1·e11 11 clege11cr•1ci611 ude

nomatoidca pulmu11ur 1 confusión en cuanto nl lntlo afectado 

por la hernia, hernias bilateolcs nu sm;¡1t·ch1u\;:rn previnmt>11tc 1 que 

en algunos coso~1 hun llevado a intervcncionco quirÚq,'.icas cqui.voc!!_ 

dos. (3,4) Es de nutnr que algunas herniuf; el infragmllt lca.s pequeñas 

pueden paso r dcr.apcrcibidas n l. ccosonografistn. Es lo 



pone de manifiesto, que a6n hace falta experiencia, y hoce 

que la US no sea 100% confiable. Los cusas que rcquiernn 

mayor presici6n diagn6stica, como scrin en un futuro, nq11cllos 

seleccionados para corrccc16n quir(1rgicu intrauterino, debe

rán complementarse con amnioct!nlésis 1 inyección de mntcrlnl 

de contraste y TAC en un solo corte, poru así tener la lornl i

zaci6n cu1ctn del defecto, <lifcrl•nciar el intestino herniado 

de otras lesiones qul3ticas 1 y también, descartar otras anoma

lins congénitas acompañaut.Ps. (11, ó, 7) 

En nuestro mcd i o, no hay pu h 1 i cae i OO('S d (~ 111alforma-· 

e iones congénitas potencia lmcnte corrl·giblcs por cirugía. 

Exlste experiencia a i ~; \ ,1c\a COll mal formac:ioncf; e ongén i tn!; 

del tubo digestivo, sin embargo, el eotudio pren11Lal no .se 

hn slsLematizndo, dejando ver la tlf'Cl'sidtul de hacer 1111 grupo 

de trahnjo mulLitlicipl innrio, ilondl• participen prjnci¡ialmentc 

el obstetra, el ccoso11ogr11fisl11 el cirujano pedii1Lrn. 

De cstu rnnncrn se podrli hnccr un seguimiento p1t·11at111, 

por lo menos, planear ln atenc iÍln d~~l parto en un centro 

de 111 nivel, que cuente co11 unidad quirÚrgicu neonat.nl para 

el mnnejo oportuno del prod11ct(1. Creemos que pronto, con 

el pc1·(cccíonnrnic11to la difusión de lo!; equipo!: de US 1 

con mayor poder de dcfínici6n, m~s pcqucílos y de me11or costo, 

se podrá.u complementar muchos nsp<~ctos rclacionaclos con cota 

pntologlu. Los costos c11 la actualitlnd co11tinuan siendo 

la limilnntc, cspccialme11Le en 11ucslro medio. (3) 



HISTORIA NATURAL DE LA HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA 

FRECUENCIA 

Los reportes oscilan T/1000 y 1/12.000 nnclmif!ntus. 

Lo mayoría de autores csthn 'le 11cu<:r<lo e11 ncc11tur frecue11cios 

de 1/4.776 n 1/5.545 nacidos vivo:;, l.us causa:; de esln diver

gencia en ln frecuencia ct1 •Jehido 111 flllbregi~Hro de casos 

por ahorLos, morti1111tos reciéu 11ncilios qui~ full<~ccn sin 

diagnóstico. Si se contara con todas ln!-: 11111 /,pnian de nhorloH 

y mortinatos, ln frecuencia scriu mús al tu. /\sí lo'dcmucsLrnn 

series de mortin.itos con HDC y anomalías concónit.as lct.ulcs, 

con frecuecins entre 1/2.097 n l/l.220nncimientos (7-10). 

En nuestro medio tenernos u11 inforn1e <le un 6rcn dctcr

minnda en México, D.F. con uno frccucncin de 1/7.800 nnciclos 

vivos (9). 

ETIOLOGIA 

Aun es dcsc.:onocidn, sin embargo los eventos cmbrio-

16gicos han sldo definidos (5,8). Hay acuerdo general en 

que la alteración ocurre entre ln scxtu o ln décimo semana 

de vida intrauterina (VIU). Lo fusión dC lag diferentes 

componentes del dinfragmn concluye c11lre lu octava In décima 

semana, por lo que el retraso en lo fus"i6n de éstos componen

tes, especinlmcntl! el _cierre dPl cnnnl pleuroperitoncal 

por ende ln falto de n11roximncl611 de los clcr11P11Los n1usculnres 

del triángulo lumbocostal 1 perml ten a parL ir de este mismo 

momento, el puso de vísceras abdominales nl t6rnx, al iniciar

se la rotaci6n del intestino y su rclor110 u la covJdo<I ubdomi-
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nol. De esta manera se produce lo compresión pulmonar, cunn

do la víscera se encuentra en el ¡1criodo de desarrollo "Pscu

doglondulor", Este bloqueo mecánico persiste hasta el término 

de ln gcstucjÓn, altcrnnclo igualmente las cta¡1ns sucesivas 

del dcsnrrollo pulmonar, dando como resultado hipoplasia 

pulmonar (8, 9, 11). 

EVOLUCiON lNTHAUTERINA 

Prohuhlerncnlc muchos pro<luC"t.os concebido!.; co11 llDC 

terminen en uborLo anlc.s ti(! que Sl'H posi hlc el ti iag11(1~;1 ico 

(5, 1 O), En Jn nclunl id11d loB ca5os di11g1Hwl icado~; mÍt!> 

tempranamente en clnpa prf•nntn 1, hnn Biilo n la~; 17 nemann!> 

de VIU¡ sin cmburgo lo frecuente es que fH' delect.en e11lre 

In 24 y 34 ""mnnas (11), 

Es posible conocer el comporlnmiclo Ja ('\'O] lle i Óll 

de los casos que supcrun el primer trimestre de.• gestuciórt 

mcclinnlc US peri6dicn. llar quP l<.1 111.~r Pll cut·ntu en e~;t.a ctnpu, 

que nlgunas hernias peqtH!llHs pueden pasar dcsapercihitlu:-; 

y que se pueden dctermlnnr fnct ores pronó~;tiro como el pol ihi-· 

dramnioti y lns mnlformncjonc~; nsociac\as, De ('.Slos, pr!1ctit·a

mcntc todos llegan al término de Ja gPstaciÓ11 co11 edud getila

cionnl promctlio de 37 !ie111a11n:;, si11 que la pr(~111aturidad sea 

factor determinante de mnl pronb~;Lit·o, a no ser que el pruclnc

to esté por dcl>njo de las 33 sc111an1.11; (1, 3, 11). 

El momento de nacer surge como eta¡in rnHs critica 

en el curso de csla patología, tenit'IHlo en cue11lt1 que u esta 

ctlnd se manifiesta el mayor número de casos, por lo general 

con síntomas de sufrimiento re~;pitalorio severo, do11dc 

ocurre 111 mayor morbi le tul i dad u pesar del es fuerzo de di re
rentes grupos de trabajo. 
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Hedblom, en 1931 report6 unn mortalidad de 75% con 

manejo conservador, no quirúrgico. Dicho cHra fué abatida 

por Groas en 1941, mediante el manejó quirúrgico, por lo 

que desde entonces se nceptu como Jn mPjor formn de Lratnmlcn

to, ya que logra ln rcconstrucci6n nnntlJmicn y ln descomprc

si6n pulmonar y mo1liustí11ica (12), 

Los productos que llegan nl término de su gesLución 

pueden diviJJrsc en 1los grUJlOR, dr n~11crcl11 a s11 PVol11ci6n: 

1.- Los que fal1cccn 1111tPs <le Hl'r opcrndoA, o seo 

muerte preopcrutorJu. 

2.- Los que pueden reanimarse ser sometjdos a 

cirugía, 

En el primer grupo fH.' pucde11 

casos: los mortinatos, que por lo genernl 

dar los siguicnlc~1 

licrl<!n otrns onomn

líes congénitas lctnles, rcportndns ha:=;tn en un 100% (7,8). 

Otros fallecen en 1n sala de parlo:; por nr.;fixin a pesar de 

las mcclid~1s de rcan l111a1: iÓn 1 y otros 
.. 

íllllf; t llllll'I'C'll en el tran~1-

curso del traslado al hospital ele n~r1~rt·11c iu. ·Corresponde 

a este primer grupo un porccnlajr• de c<11:ais c•11tre 25 y 30% 

del total (4,13,14). Es impurt anti· agrt•gnr que GibH011 y 

cols. encontraron en este grupo de Cll'Ollé1l.o~; fallecidos antes 

de la clruglu, 

un 85%. Este 

una 11lta f1·ccucnciu ,¡e 11e11n1c1t.6rnx, qt1c nlcun~ó 

neumotórax fué iatrogénir.0 1 secundario lns 

mnniobrns de reanimación y a:'lislen< in ve11li Lntorja con bolsa 

de Ambú, qUC" prohahlemc•ntc 8Ct1 tlll fnr.tor jmpurt"nnte en la 

mortalidad de éste grupo ( 13). Ln asociación de nnomalíus 

congcnit.as letales l'fl este grupo, !-i(~ ha n•portado hasta en 

el 60% ( 7). 

El segun<lo grupo, presenta ln sigujente evolución: 

unos fallecen en el transoperalorio o e11 Pl poslopcrnlorio 
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inmediato, y son aproximadamente 50% del total, Manifiestan 

síntomas rcspirutor·Jos en las primeras 6 horas de la vida 

con di(:lcultod respiratoria grave, cianosis, quejido, aleteo, 

nesnl, tlrajcs intercostnlcs y subcostales, retracción xifoi

dea, nlJdomcn cxc.avatlo, hipovcntj1nción del lado de la lesión, 

por lo general clc•l lndo izquierdo, y dcsplnznmiento del órcu 

cnrd·iacn al la(lo cont ratera]. Est<if; pac ientcs después del 

mnnc:jo quirl1rg-ico presc·11Lan grado~• importantes dC' hi pPrlensjÓn 

orlerinl pul111011ar (llAP) y corlo--circ11ito de de1echa a izquierda 

{D-1), tanto preduct.al como ductal, que~ lon l1Pva r{1pidamcntc 

a un dcsPnlare fu tul, muchoi; fl pc~;ar llP1 m;111cjo médico jnten

sivo. 1.n mortalidad opt•rat.orin hn fiiclo rt>port.aúa con cierta 

uniformidad l~ll la Últ.irna décad;:i, rn;cilnndo Pntre el 33 y 67%, 

(10, 12,-111,16-19). Est nf; porce11ta.i1~~; Pst a11 tle ncuerdo con 

lo experiencia ele! llo:>pital de Pt·cliatría del CMN 1 cuya mortnli .. 

dad global CH del lj() /~ (LO), E 1 r l'SI u di' bs t. e• grupo o SCJI 

los solirev ivicnll~S, 11 egnn il ~·e r un ¡ioc o /11(:/\0!i de 50% de 1 os 

CASOB operados, mucho~; de "1 1 º" C(Jll ma11c jo di f 1ei1 cu el 

posloperat.orjo, por grados varinhle~> de llAP y corto-e i rcuito 

de D-1. En ln encuc!JIH tle 1\dzick y col, ~dilo ~0% del t.otnl 

de casos diagnéJf>l ir:ndo~; en clup¡¡ prcnatul sobrevivieron, 

en el informe ele Puri y col. solamente 28?,, lo r¡ur. corrobora 

el concepto de nlla mortal idacl global del padecimiento (4, 7). 

Eslos sobrcvlvif~nte~; se rt•nlncionan r.011 hnja frecuencia de 

neumotórax y grndof; mcnoreH de hipop1a8ia p11Jmonnr 1 n menudo 

sólo ipsilnleral, que prohnblemenle permiten el mejor control 

de lu llAP, cstahi1 idnrl canliovascular y desde luego ln rcVf'I· 

sión de la cjrc11lnci~J11 fr.LaJ pcrsi!;tentf' (Jlf-16). 

Un número pC<(lll'f10 ele en sos pasu desnperc.i bid o lon 

primeros dí.as, meses e .inclusive ai1os después del nacimiento. 

Se manifiestan turdlamentc con síntomas respiratorios crónicos 

grndos mínimos dC" dificultad rpspiroturin, en g~neral 

so dlagnostican rndio.léJgicnmc11Lc con estudios ele rulina. 
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En estos casos, el defecto dinfrngmAtico es petlucfio, 

a menudo con saco hcrniano e hipoplusia pulmonar ndnimn o 

ausente. Se hnn reportado series pcqucfias con 6stu pntologti1 

entre lo cuarta y quinta d6cnda <le la villa (5,8), sin embargo 

6stc grupo no scr6 revisado en 6stc Lrt,11njo. 
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* l'robuhlemr.nll! Llcgr al término de la •~cstn
ci6n 

• Polihídramn ios en el 76 a 86% de los canos. 
Probablemente mal pro11Óallco, 

• Halformaciont?11 congénitas (recl!cntcs. 

* A mayor defecto diaíragmlitico, mnyor hcrni.!!_ 
ción y mayor hipoplnaia pulmonar. 

.___ ______ ,. 

CUADRO l. 

PERIODO NEONATAL 

50% FALLECF.N POR llAP 

/

• l'ersistencia de la 
circulación fetal. 

• Neumotórnx 

SOBREVIENTES CON l\DC • llipo¡ilnsin di.! VI. 

/ 
---------- 50~ SOBREV lEN CON llAP 

FETOS QUE LLEGAN Al. TER
MINO DE LA GESTAClON 

DE GRADO VARIABLE 

• llipcrtcnaión pulmonar 
que responde nl manejo 

• No ncwuotOrnx 

• No rn11Honnacionca a110-
cintlnn. 

* Edad goatacional prom~ __., NlfWS CON llDC QUE PASAN 
dio de 37 aemanao. DESAPF.ClBIDOS MESES O -

* Por debajo de 33 Acmn
nirn, mortalidad nlta. 

\ 
MORTINATOS CON llDC 

* Anomaliaa cong~nitao 
lP.tales con el 100% 
principalmente del -
SNC. 

• 30% del 

ANOS DESPUES 

* Presentan sintomas ros-
pi ratorios crónicos. 

* Dincnóstico por Rx. 

* Pron5atico bueno 

* Se desconoce frecuencia. 

RN QUE FALLECEN POR 
ASFIXIA EN LAS PR!HE 
RAS HORAS DE V LOA, -
SIN TRATAHrnNTO QUI
RURGICO. 

1'1 Anomnllas congenitas letales 
en 60h 1 principalmente cardi~ 
patíau. 

* Neumotórax frecuente. 
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FACTORES PREDICTIVOS EN LA BVOLUCION DE LA HDC. 

In vistn de la alta mortalidad que tienen los pu

cicntes con IJDC, se hon tratado de encontrar por&melros 

que pucdo11 identificar nqucllos Jlacic11tes de alto riesgo. 

l. POLillTDHAMNIOS: 

/\dcm!1s dl' su imporlanc in para el diagnÚslic.:o prcnn-

natal, hu sido sefiu1ntlo rocic11lemc11tc ¡ior Adzick otros 

nutoreH 1 como furlor tic mal pronÓsl i cu cuando c!;tÚ as oc indo 

a HDC, con mortalidad perinatnl hasln del 90/, (1 1 2 1 /1), 

2. PARAMETROS CLINICOS: 

Se ha podido establecer que los nconalos que prl!sen

lun signos de in~;uficieucin respiratoria grave en ]ns prime

ras 6 horas de vida, tienen mal pronóst·ico, por lo que deben 

considerarse como paciente!-• "r.r1l icos 11
• 

Otrop; dolos cHnico8 como ln hi¡iorrcoclividnd por 

hlpoxia 1 ]n pal iclez y In taquicardia mayor de J60 por minuto, 

se rclacio11an con un curuo fntal (9,24,26). 

3, PARAMETROS DE J.ABOl{ATOR JO: 

análisis 

(Pa0
2

, 

también 

Los que mayor jmportuncin. tienen se basan en el 

de los nrlcrinles a n l vc1 pre y pos-ducLnl 

(¡ill), así como equ i l.i litio Úc i do-L{1s i co 

de és Las dctcrmirrnc iones, como 

la difcrcnciu alvcolo-nrteri;1l de oxigeno (DA-002) respira11do

oxígcno u] 100%, ln 1lctcrminnció11 del grado de c.orto-circui-
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to de 0-I, la respuesta gasométrica respirando 02 al 100%, 

el indice de Bortlct (que relaciona lo Fi02 y el pll), ln 

respuesto o vosodllatadorcs pulmonares y lu rcluclón cnLrc 

la PaC02 postoperotorio y los parámetros ventilntorios (15-

17,21-25). 

Los m~s conocidos y de mayor utilidnd son: 

Los criterios de Boix Ochoa, que on hase o lo res

puesta gasombtrico difcrencinn cur1tro gru¡>os de paclcntcs 

(15). 

1.- PoC02 baja y Pa02 normut 1 con respue!>l.o normal 

de la PaC02 y Pn02 u ln hipProxiceu<1ciÓ11. 

LENTE, 

PRONOSTICO JlXCE-

2.- PnC02 alln y Pa02 baj;_1 sin respuesta u ln hipe-

roxigcnación ventilación nsbtiJa. PHONOSTfCO MAi.O. 

3.- PnC02 nito Pu02 baja, cuy u r0~p11cst.a ln 

ventilación asist.idn rcspirnndo OL nl lOOZ se caracteriza 

por un dcsc.cnso en Ja PaC02, JlL'f<J 1n Pa02 permanece sin cam-

bias. Indicativos de hipoplnsia ¡iulmonur sevcrn con corlo-

-circuito úc derecha a izquicrdH (D-J), lo que implicn un 

MAL PRONOSTICO, 

'•·- PuC02 al ta }' una Pa02 baja, pero nrnhos retornan 

a lo normal con lu ventilación nsistitln e hipcroxigenación, 

con PRONOSTICO BVENO. 

Contluycn que 11ncientes co11 011 pi[ menor de 7 y PaCo2 

mayrJr de lOU mmllg, que no responden el manejo médico inicinl, 

tir.!n~n hip•;p]asi~ pulmonar severa, lo que _implicn prohublcmcn-
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te un pron6stico fatal (15), El concenso general es que 

una PaC02 mayor de 60 y una P02 menor de 50 mmllg se asocian 

con una mortalidad alta (23), 

Uno de Jos parámetros mas (1tilcs es el cálculo de 

la diferencia alveolo=artcrial (DA-a02), descrito por Raphaely 

y Downcs, populnriznclo por Dibbins, llarr!nglon y otros (23, 

25-27), 

Se cnlcuJa dctcrrni11audo la diferencia alveolo-nrlc-

rial de 

derecha 

. . 
oxigeno , de muestras obten idas de nrlerian 

umbi1icul, rct•pir;111do oxÍ.gf>no 111 100/c:. 

rnd ial 

D(' esta 

manera se puede calcul11r l•l cort.u-circuito ductal y preduclül. 

F.n términos gPncrnlcs se considera qtJ<.• si la DA-n0
2
es maror 

de 500 mmllg, In sobrl•vid.i serf1 muy difÍci 1; lo a11terior r1_•f)p

jn el r,rado de rurLu-c:ircuilo ¡1redur~tul o i11trapulrnc111ar, 

el cual es consecuencia de un;1 alteración en la rrlación 

vcntilnción -perfusión (V/P), que pudiera ser por atelL•cLasia 

o neumolÓrax, que d~~:;carludo~~, indicn11 hipoplasia pulrnounr; 

con lo ctrnl se cor;·elnriona el mencionado p.1rÍJmetrn (l~J,17,19, 

23), 

Al respc>ct.0 1 llurringlou, Raphaely, DoHne!'l otro~ 

autores han docul\ll!lllado la prcdiclibilidnd de la DA-a0
2 

pre 

y posl-duclunl con Fi0:2 _ul 100%, y concluyen que ci [ras por 

debajo de 1,00 mmllg, son de huen ¡ironÓslicu. Entre t,Q(J y 

500 mmllg el pronÓ!->Lico es inc iPrto, y por cncirnn de 500 mmlfg 

probablcmenle sea fa tul. Mós rl'c ienlemenlc· Bohn y col. dcs

crlbicron un indice prcdiclivo para pacientes opcrndo:-i, rL'la

cionnndo la PaC02 po.slopcraloria, cun la présión media del 

vcnlilnclor 111111Lip1ic:ado por- Ja frecucnci<i del mismo, dl'nlro 

* D(A-n)02 = 760 - (Po02 + PnC02 + 47) 

Fdrmul¡1 sim1ilific¡1ll11 para cnlc11lar la D(A-a)02 
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de las dos primeras horas de la cirugia y definieron dos 

grupos de pacientes: 

1.- Los que presentaron retenci6n elevada de co 2 
después de la el rugí.a y que no se pudo reducl r con hipervcn

tilaci6n vigorosa (presiones frccuecias nltns) resultaron 

en uno mortalidad del 90%. De 6stos pacientes 50% prcscnluron 

corto-circuito prcductal severo, documenlndo por una DA-a0
2 

amplia con Fi0 2 mayor del 70%, t¡1nlll c11 arteria r¡1tlial clcrccl1a 

como umbilicL1l. Todos fallecieron. 

2.- Un segundo grupo, el cual respondió blen n ln 

hipcrvcntilaci6n dcmosLr6 1·evt?rsi6n tlel corlo-circuito 

ductal con una sobrevldu del 90% (23). 

Vacan ti 

las gosomctr1 ns pre 

col. serlalaro11 el valor pronóstico de 

posducta ll~S en pacientes ancntcsiados 

con Fentun.i.l p<.incuronio, en<..:011t 1·u11do en el. grupo du mal 

pron6slico 11n corlo-clrcl1ito ¡1rhctic111hcntv fije>, n1ic11Lr11H 

que en los sobrl~vivicnte.s exinliÓ vnrfaci611 en el mismo, 

por lo hipcrrenctividad de su lecho v<isculnr, y que cc111diclonó 

lo que se co11oce como ¡1crlodc1 lle 11
11111:1 tic miel'' (21). 

Bloss y col, han co1·relc1c iona1lo también el pronéistico 

con la respuesta favorable u la tolazolina (22). 

Los purúmelrof; previos .sou <le grn11 ayuda JH1ra evaluar 

el pronóstico, pero 110 son definitivos (25). 

PARAMETROS RAIJJOLOG!COS: 

Touloukinn y col. han seña ludo un rué Lodo que t i.cnc 

como base lo r~1diografia del t6rax a11tero-poste1·Jor, y cvolóo 

el lado de la hernia, la prcse11cia de neumot6rax, Ja localiza-
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ción del estómago, la desviación mcdiastinica, la distensión 

visceral, la cantidad de pulmón visible del lado de la hernia 

del contralateral, encontrando que nqucl los pacientes con 

puntuacibn por encima de 6 1 en una cscaln de 10 puntos, falle

cieron en su mayorín (28), 

Vucnnt.í col s. nie<!iante estudion angiogrÓ[ icos 

correlacionaron el dif1mctro de la nrteria pulmonar ip~_;ilale

ral a la lesión y c~l dil1melro del tronco lle la artl'rin pulmo-· 

nar en :>Íslole, del.1!rlllinnndo qll<' e11 ]o~; ¡1acie11lt·~ cnn proné1!i·· 

ticos fatal, p} i1nlice estuvo por cll'bclJ(l tle o ... >, mie11t1·as 

que lo!; que fl!spc1n1!ieron ful' mayui tic• 0.9. ill' igui1l m.inl·ra, 

rcsnlt.1111 el ht~cho de~ que los que tuvií·ro11 í111\ic1• me1101 de 

0.5 no tenían ramificHciunP:: dL· ln ar11·ri;1 i¡11\mo11ar ip~;i lalt'

rul, a tlift•rt~ncia dl' 1os qu<~ r<~~;po11díi•ru11 y t1•11Ían 1111 Índice 

mayor tle O.fJ, que contnlian con romifir;it ione~; pt·rifl·t icus 

vjsibles en el ;111•:Jugr11111u. 

11or ülf<I parll~, }a dii~~íL'llCia rll' flujo tu'1rti<..o 

Lrnvés del dueto arlerio~;o llumú la ate11ci/1n, Los que tuvie

ron un corto-circuito fijo ~;in rt>~lJIU(.>Sta al manejo, der1vahnn 

más del 50% del mut1~1·inl de co11lraste pnt el conducto arll'rio

so1 dihujando!>C 1111 aortograma nít itlo, mit·nlra~; qllL' cu los 

sobrcviviQ11Les 110 se e11c<>I1t.r6 bste <lt•t .• 1llt! (~1). 

El inconveniente de 6~1to~ último~; métodos, es !ill 

cnr6cter invnsJvo, que en 1iocie11tes ln11 crÍLicc1s so11 ur1 factor 

m6a de morbilida<I, 11ec~sil1111 mo11itoreo y personal m11y especia

lizado, pc>r lo qt1c 8U n¡ilicnci611 110 es rcco1no11<lnblc. 
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FACTORES DETERMINANTES DE MORTALIDAD 

Y SU TRATAMIENTO 

DESARROLLO PULMONAR 

Parn comprendi:r el conccplu de hipoplasjn pulmonnr 

y por consiguiente sus rcpcrcusionc.s fisiológicas, es nccpsnrio 

conocer el dcRnrrollo pulmonar durnntt~ In \'idn i11trnut.crl11a. 

Se dcscri ben cuatro Plapas en el dc~;c1rrol lo pulmnnnr 

fe ta 1: 

1.- PERIOIJO EMBRJOGEN JCO. Ocurr<' cnLrc la conc<'p-

ción la !,tu. semana de gestación, cua1lllo un tlivcrtículo 

ventral del intcsllno anterior inicia su dicotomiznci6n en 

forma progresiva, como un !trhol dP t(J!iulor; que son l1rn v1os 

aéreas o lu!:l elemcnt o~> (\p cond11cc·[(111, 

2. - l'ER IODO l'SE\IJIOGLi\NJl\11.AR. l'or su anpcclo macros-

cópico-va desde la ~1La. a la 17a. Remana de· gl•!itación, al tér

mino dC' 1 as e ua l(!S el 6 rhol l raq 11eobronqu ia 1 1 j ne l uycndo l>ron

qu io lo.s terminnle~;, ya ~P han formado. Estas vías oéraB preu

cinarcs 1)ucdc11 increme11tur su Li1mnfiu pero no su 116mcro desptléH 

de 6stn eln¡1n. Durnnlr 6st.e ¡1cr1odl) se llcvi1 11 callo lu (lift!

rcnciación del mcsénc¡uima pulmonar cirr11nda11te, para formar 

rudjmcnlus de cartílago, tPjiclu co11C'clivo, músculo, vnsos, 

songulncos y linfáticos. 

3.- l'EHfO!JO CANALIC!JLAR. 5,, inicia dctidc lo 16n,-

hasto la 21H1. semana de gcstaci~n. Se difercnc ia11 lns v1aa 

aéreas, con nmplicnción de su luz y a<lclgazarniC'nt.o gradual 

de la pared, dando al pulmón ln n¡rnrienci,1 de canales. Proli-
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fero una rica red copllar y una disminuci6n del grosor del 

mes6nquimn, lo que origina la unión intimo de esta red capilar 

con el epitelio de ln vla a6ren, proporcionando un sitio ade

cuado para el futuro intercambio gnscoso, 

4.- PERIODO DE SACULO TEiHTNAL. Vu de lo 24u. ocmo-
nn hasta el térmlno de ln gestación. Se forman los sacos 

nlvcolnres o terminales que se rcc11brc11 ccin c6lt1li1s epitelio-

les tipo 

tante. 

11, y se inicia la formación del factor ~n1rfnc-

LoB alveolos se (orman principalmL·nl.e dcHpué.s del 

11ocimic11lo, cor1 i11rren1er1to de lo!; sc¡itos i11t!?ralveolarcs 1 

los cuales aume11tnn en n61ncro l1a~ita los B nüos tle cJ11d (11). 

En de notarse quL· éstos períodos He sobreponen uno 

con otro y lo tra11sici611 es grn1!11ul. 

A. llll'OPLASlA Plll.HONAR SECUN!lARlA A llDC 

El desarrollo crccimic!11Lo pulmonur normal puede 

ser obstoculizndo c11n11do exiHle falla en el cierre de los 

cannleH plc11ro¡iPrlto11l:nles entre• los 45 50 1líos de grstnci611 

nl producirsP la rot.aci<)n pi rclurno lkl intestino medio 

de la cavidad celórnicn a ln cavidad pcriloncal, permitiendo 

<tUC estas v.íscerns 1rn:•c11 a la cavidad pl11ural. ll•! 6.stn mnncra 

se produce compresión 11l·l pu1mbn en una de las etupas nd1s 

importnnLPs de su dcsilrrol lo (5), La grave<latl de la hipop1a

sia generada deJH'nde de la edad gPstncionnl en que se altera 

el crccimi(•nlo pulmonar (4), 

J,n uprer.incjÓn de los cirujanos confirma la presen

cia dP hi¡iuplasin pulmonar ipsilalcrul, por ln discrepancia 

entre l n cov i dad tórac ica el pnrénc¡uima pulrnonur visible 
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que se calculo cunlitntivnmentc en porcontnjcs, 

ejemplo, hipoplnsiu de 25, 50 75% 6 90%, 

Como por 

Los estudios postmortc!m de pncicntcs fnl Lec.idos 

por llDC, con(irmun la nprcciuciún de los cirujanos, y no sola

mente rlcl pulmón ipsilnlcrnl sino también ln aft·cción del 

contraluterul en grados vuriab11·~; (!1). Se ha enr:~intra1lo diB

mi.nuiclo el volumen pulmonar, f?I número df~ ramas hronquinlcs 1 

bronquios finos y bro1l1¡uiolos. Los duelos sacos nlveulnres 

muestran tli.sminucibn de ::.11 nÚml'ro y cal ilirc·, El ]c·cho vascu

lnr es hipoplóslco y se cncucnlrd hipertrofia de la Cíl(l<l media 

de los arteriolas de )a. gcnl•r11r:1ün o va~;os de .ri.·~;istcncin 

principalmente, y In extensión de mi'1sculo liso hncln los vnsos 

pcrif6ricos, mhs nll~ ele los d11ctus alveol11res. 

La hipopl¡tsia pulmon<ir Hf! dPlernilna practicnme11lc 

en todos los cason de HDC con compromiso respiralorio, en 

los ¡1rimcras horas de vida y nmbof> l"~lmo11ares, Por este moli

vo, hubo discrepancias entre ci1·uja11n~; y patldogo::.; (11, ll•, 

24). 

La hlpoplosia pulmonar f.iC correlaciona cstrec.:hamcntc 

con lo morlolidad, En las necropsias de pacicnle.s fallecidos 

por llDC, lo hipoplaslu pulmonar hi lateral se ha encontrado 

hasta el 83% de los cosos, bnsún<lnsc com¡•nrativamente en las 

tablas de peso paro 6rganos normnlcs (14). 

La hipoplnsiu pulmonar en éstos pacientes es el 

punto de partido de los evc11Los fislopotol6gJcos que determi

nan ln gravedad de éstos nconatos. 
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B. HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR SECUNDARIA A llIPOPLASIA 

PULMONAR. 

Esta alteración hcmodinámica es Ju responsable del 

desenloce fatal de muchos de los pnctcnles con llDC. Aproxim.f!_ 

demente 50% de los casos que llegan a Jos cent ros de IlI 

nivel fallecen por c•LD cnusn (14,19,25). 

Existc11 tres Li¡>os unuL6micos de l1i¡1crtensión pulmo

nar persistente en el neo11nto 1 en relación n la eslruclurn 

de los vasos pt1lmo11¿1res: 

Adaplucf{,11 deficü~!..~· Que cum¡ircndc lu ¡icr!dstcn-

cia de una resislcncin vasc11la1· pulmonnr elevado n pesor 

de haber un lecho pulmont11 nnri:1:il 1 con falla l'll la "adnpl.nhi

lidnd'' de 11&s c1rlPrl11s. 

"Muscularizaci(1n c>:ct-;ivu". El produclti mtwsltn 

extensión de ln capa mu~;culnr a las arlerjos intracinnrcs, 

que normnlmcnt.e 110 tic11t•11 111Ú~;c11lo liso. EsLo ocurre desde 

la vidn intraULl'riua. 

l,n l1ipo¡1lnsia 11ulmo111lr se 

acom¡Jufiu de disn1i11\1ción c\cl c11lilirc y del 116mcro de nrlcrios 

pulmonures. Varios de los pnLroneH señalndos pueden cocxü:itir 

en un mismo paciente, como en el caso de recién nacidos con 

llDC en los cuales hay extensión ele músculo 1 iso a las arle-

rins inlruc.i.11arcs, disndn11ción del calibre número de 

los arterias p11lmo1111rcs (39 1 47), 

1), FlSTOPATOLOGlA 

Porn lograr el munejo mús racional del problema 
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creemos conveniente puntualizar varios hechos fisiopatol6gi

cos: 

El lecho vascular pulmonar hipoplásico no soporta 

el gasto cardiaco recibido de los cnvldndcs derechas, 

El lecho arterial pulmonar liene hlpcrlro(ia de 

lo copa muscular extensión ele nilisculo lí~o n los duetos 

y sacos nlvcolarcs don<le norm11ln1(!l1te 110 existe, 

Esto~; dos alterac io11L·s anal{Jmicas determinan una 

capacilancin vnsLular pnlmonar m11y reclucidn, y un lecho arte-

rial pulmonar hipPrreact.ivo muy l{d.1il, lo que delerminn 

el incremento de la re~iistcnc-ia arlt•rial pulmonar (RAI'). 

l.a RAI' se pude i nr re111e11t ar ha~~Lt1 el punto de superar 

la presi6n nrterinl sistémicu (['AS), lo c¡uC' conduce u una 

desvjuci6n 1lc flujo sang~inco ílrleri;1J ¡111lmr1n;1r r1 Ja circl1lu

ción sistémica, n truvés del co11d11cto arter.ioso con ln cont;i

guicnte dcsaturnción de oxígeno si~iLÓmico (12 1 19 1 21, 30, 

31). 

Por otro laUo, Lamhié11 se produce incremento tle los corlo

circuilos arlcrio-vcno~os int.r¡1¡1t1l11101111res, qt1c ogrnvan lo 

hipoxio. 

El nume11lo 1lc la postc:¡1rg11, e] ¡1lnrgamie11to del 

tiempo sistólico del vcnlricu"lu derecho (VL>) y la rcJuccibn 

en lo ¡>recarga ventricular iz1¡uierdi1, por el bajo fl11jo venoso 

de retorno a la aurícula izquiPrda, crean un grudicnte de 

derecho n izquierda (D-1) a través del agujero oval, llevando 

o lo que se denomina "persistencia de In circulación fetul 11 

( 12' 32). 
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De tal manera que el grndo de corto-circuito a trn

vés del conducto arterioso, va u dcpener de un balance muy 

fino entre la rcsistcnclu arterial pulmonar, el gasto cardiaco 

(GC) ln PAS. En los puclcnlcs con estos caructcrísticos, 

una variedad de cstlmulos y factores, determinan vasocspasmo 

arterial pulmonar súbdito y otrnrt veces prolongado. Dentro 

de cstu variedad de c:;LÍ1nulo!-i descucadenantes dirt•clo~;; d<! 

vasocspnsmo pulmonar, Sl' ha comprobndo el pa¡1L1 1 de tu aciJusi!; 

y de ln hipoxia 1 lo~; l'~~t ímulos externos de d iVf!í~~.'.l índole, como 

el frfo,puncionPs, ~~11cció11 cndot.rélquenl, pPrcusión tor!1ct ir;1 1 

cülelorismo curdiaco y otro:. romo lH hi¡H~rvi:.~rn¡_;i(}¡1rl f><inguínea 

secundar in a pol icitcmia o pinznmie11\o lnrc\Ío del cori16n umhi-

lical (12, 19, 32, 33), 

Otros mccanisn1us i11rli1·cclos 1 co1nt1 lti f¿1Jla miochrdi

ca y el choque l}lll' co11ducP11 u hipotensU1n ::.:dstéuiicu, también 

juegan un papel imporlnnlt! en la gé>nesi5 di:· este> incremento 

de ln RAP y del r.orLo e ircuilo de ll-J • 

induce vasoconlricción pulmonnr pudiera ser través de un 

sistema cnzimútico senr.ihlc n camhios de pll, dl.• transporte 

de membrana para el calcio, o por sustancias vnsoactivn~ dc

pcndicntt~s de ln cot1ce11tr¡1ci611 de hidroge11ior1cs. Se h;1 suge

rido q11e la conce11lruci6n de Ca ++ i6nico se¡1 u11 fnctor dctcr

minn11lc, ya q11e ente elemento es necesnrJo p;1ra la contraccibn 

muscular. La acumulacié1n de 

progre.sivllmC'nlc en ln rned idn 

Cn +·t intracelular 

que dese icnde C'I pll. 

Sü bloquea 

Según Fish-

m'an ln Pa02 inlPrst.icial tnrnliié11 e::: importante en el control 

del Lono •n•cnlor (33). 

E11 cslc cance¡ito, se basa ut1a de las piedras angula

ret> !lcl tn1Lamiento tlC' ln HAP, que c.s la hipcrvcntilaci6n 

para i11\ucir alcalosis y mantener una Pa02 a<lc.'ruada. 
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Estimulas externos, Un descenso en la lcmpcrnlura 

ambiente de 10 grados •e puede reducir el flujo sanguíneo 

arterial pulmonur en un 25%, e incrementar ol doble el consu

mo de oxigeno. Los est imulos dolo rosos, como pune iones, 

aspiraci6n tronquenl, percusión Lorúcica ln mnnipulación 

en general provocnn est(mulos que por vtn 1-pfleja simpúli.cn 

inducen vnsoconLricción de vasos lábiles e hipt'rrPucLivos. 

Probablemente! t111nlli611 p11rllcipe el e_je ~im¡1Úlicc>-u•i1·e1121l, 

sin cmhnrgo el pnpel de lns colecolnrninas en l'.~.;Los niilo.s 

aún no cst{i e 1 nro. En este concepto se ha:;an la sc·cluc iÓn 

o oncstesin co11ti111111 ¡1osto¡1cr11tciri11 (12, 21, 32 1 34). 

Mcdindore~• V<tS(J<1ctivns~. Recienlemc•nt.1· !.;t• h<1 postu-

lado que el tono \'U!ocular pulmonar e~: r1!Ílf•jo del rfcclo 

de mcdlndorcs vu~10uclivos, que oct:únn sobre ln Vaf-iculot.urn 

pulmonar y son producidos ell forma Lli~:t {·mic:l loca 1 . Los 

más importantes son de la vía rnet.ubúl·ic¡¡ de 1t1 ciclo::-coxigc~nn

sa, partlculnr1ncntc el LromboxE1nc1 c111uo v¡1st1rr1nlriclor, 

la prostaciclinn como vasodilatador pulmonar. 

La uh11ndnncia de uno de csto.n pru:;tanoides 1 con 

o sin cambios com¡icnsator ios del otro, ¡iud·iera. camldur el 

tono vnscui11r de ll~il fornia u otra. 

Aunque se conocl' nún muy poco ncerc 11 c\el papel que 

juegan estas subslnncios vasoactivos en el RN, hay lnformn

ci6n que sugiere que: la llAP puede ctitar dada por una clevu

ci6n morcucln del tromboxano corno vasoconstrictor y una pro

ducción mínima de la pront.aricl iua como vasodi latndor. 

Los niveles de estos prc1slunoidcs Vi1~;oco11strictorcs 

de noreplnefr.lun cst/1 elevados tlc!idt' las ¡ir lmerns horns 

de postoperatori.o (PO), se reducen sig11ifictitiv._1111untu entre 

el 3cro. n Sto. din dC' posloperntorio, y 111 parecer son 1ncl:icc 
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de estabilidad vesomotora, coincidiendo con la mejoría clínica 

(34). 

Pare cerrar este resumen de la fisiopatología de 

le llAP, comentaremos que la integridad del miocardio tiene 

un papel crltico, ya que se han documentado grados vorioble~1 

de isquemia ndocardico, como también hipoplasia ve11triculr1r 

izquierda, en los n1üos con HDC ipsi laterol. Estos fac:t orp:. 

von en detrimento de ln PAS y predisponen a falla ve11tricul111 

derecho por las altas resist.euc:i<J:; pulmonares, ÍiJvoreciend<• 

ampliomcnlc el desnrrol lo de corto-circuito de IJ-l a tra\·{!s 

del conduelo nrLPrioso (2'>, 2í>, 33). 

Ef.i importante tamhié11 1 anotnr que el contlutu nrlc'

rloso actl1a como v{1lvul;1 de e:-;c,¡pe o dl' scguridt1d. ~lcd i<1nl t· 

cntctcrismo carclli1CcJ se J1¡1 <locurr1e11l11clo que la oclusi611 tr;111si

torin de éste, conduce a elevación s{ibita ele ln pr(•sil111 <'fl 

la urtcriu pulmonar, con resultados catnslrÓfícos pnrn la 

función venlricu1ar der('cha. Esto hace que el ciPrre dl•l 

concluclo en Cf;lcis ¡1ucie11Lcs est~ contr11indicnc!u (21). 

2). DfAGNOS'l'ICO DEL kN CON llll'EkTENSION PllLMON,\R Y llDC 

Dcbcmo~; sospechur hlpcrlcnsión pulmonar en unn pn

clentc con llDC cuandohay cianosis, taquipneu y acidosis ml'Ln

b6lica; cunndo hny hipoxcm.ia posductunl severa y otros datos 

sugestivos como soplo sist61ico suave y breve an el foco pul-

n1onor. 

Dcbcr6 Le11crse una rucliografía del t6rnx sin cvidr11-

cio de neumotórax o de afección parcnquimoto!:iJ pul;nonar (20, 

35). 

El diag116sLico se sustcnt¡1 c11nnllo hay corlocircuilo 
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de D-1 con gasometrias pre y post<luctoles, siendo significuti

\"a unn diferencia mayor <le 20 torr, con cifras pos<luctalcs 

por debajo de las prcductnles (12, 13, 19). 

Se hn ucumulndo suficiente experiencia con la cco

cardiografín (ECO) como método 110 invasivo para vnlurar llAP. 

Su principio sr bnsn en la íPfH'rcusió11 f;ohre e] VD de las 

altas resistencias pulmonares. Oc esta manera, lut; camhios 

en los intervalos de tiempos sistólicos, rcrlt~jan alteraciones 

~n los fen6mc11os mc~c611ic11s y e11 !!:1¡ic•cial de }¡t f1111ci611 vcnlri-

cu lar. Tales lnpsos son influido:; por la precarg;1, la con-

tractilidnd, ln c11rgn rcsi1il1nl Ja frecuencia cardiuca. 

Se ha cncontradc¡ que el la¡1s<> ¡>re--cyecci611 vc11Lric~lu1· dcrccl10 

y el acortamiento del lnp!;o dl' expulsión ventricular derecho 

está:"l en relación con un aumPnto dl' In re~;isll'nc:ia de loR 

\"8505 pulomonrcs (25, 36). 

U11 índice que rcl¡1cio1111 el la¡1so prc-eyccci6n 

el lapso de cyecci6t1 1 es cupnz <le icle11Li[icor co11 m11ch11 CXilC

titud pocierites co11 llAI' cun11d1' cslc es mnyor de D.45, medidos 

por ccocnr1liogrum11 de modo ''M'' (2S, 34). 

Otros métodos ulillzuclos hn11 sldu ln medición del 

p~lso de la arteria pulmonar, medl1111tc Uopple1· y ecosonogruffa 

cor:io taml.¡j én el cstud~o del grudo de corto-circnito por medio 

de isótopos rndinctivos como el T111io 201 , si~ embargo la cxpe

ric11cia co11 estos m6tudos e~ escnsn (36). 

Dentro ele los estudios invasivos y por tanto compli

dr.Js, tenemos el cnlcteri!;mo directo de lu nrlcr.ia pulmonar, 

~~mo se dcscribi6 er1 el trabajo de Vncl1t1L1 y col. (21). 
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3, TRATAMIENTO DEL NEONATO CON UtERTENSlON PULMONAR Y UDC 

El objetivo es mnnlencr unu resistencia pulmonar 

boja, con prcsi6n en lo arteria pulmonar inferior n la sisLé

mica, mantener unu (unLi6n vc11t.rlcl1l¡1r ¡1<lccuud;1 pnrn s11 ga~;Lo 

cardiaco Óptimo, mantener la PAS sisLÚlica por encima de 

50 mmllg pura conscrvur una hucua perf11sié111 renal, 1ogr;:111t11J 

una estabilidad cardiopulmonar huBta que el fl~nómcno de hi p1~r

rcactividud ele la vasculatura pulmonar tic P!ilnhilice (21 1 

34. 42). 

LA UIPERVENTJLAC!ON 

Se sustc11La en los efectos l1en6ficos tia 111 ulculosis 

inducida por hipocarhin y una buena oxigenación. No hn)' dudn 

t¡uc es la piedra ungular en el manejo de la HAP, pero debe 

seguirse u11n t6cnicu cstricti1 par¡1 t!vltnr· los cfcrl.us adversos 

o ln<ICHcnl1lcs que co11llcva u11 n11111cjo Jna1lecua1lu. 

Tnn ¡nanto se hace el lli;1gnó~;tico de llDC, y el pa-· 

ciente presenta signos de sufrimJento renpiratorio en ]ns 

primeras horas de nncic\o, delH!rÚ practicar~;e intubación oro

trnqueal e inici11r la hipcrvcntiluci611 co11 Amb6, prcfcri11lcmc

tc bajo control mnnomélrico de ln presión de insufluci6n, 

sin exceder de 25 cm. dP ngua, manteniendo frecuencias entre 

100 y 120 por minuto y con una FiOL: de 100%. Ln coloración 

del niño scr{1 lu guia clínica para i1H\icar las constanlcs 

vcntilnlorlns c11 la nsistcncin mrc~11ic11. 

En este punto, hay un concepto muy imporlanU! en 

la t~cnica de hipcrvcntilnci611, y es el de ''la PaC02 crlticl1''. 

Se define como el nivel de PC02 cu que se produce oxigcnucjÓ11 
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6ptima, por disminuci6n de la resistencia pulmonar y del cor

t6-circuito de D-1 (39). La forma de lograr ésto es contando 

con electr6dos tronscutáneos de Pn02. Mlcntrus se usistc 

manualmente, se vigllo la PaC02, detcrmlnondo ln clíro que 

en forma slmult6nc«,concucrda co11 una Pn02 a 100 de 120 lorr 

en el RN de término, y de 70 n 90 en e1 prcmnturo. Durnnlc 

este tiempo se manipula la fi02 lw:;ta lograr la oxigenaclón 

adccun~n. I.os ¡iaránictros c¡uc co11c11e1·1lE111 cu11 ]¡¡ P11CJ2 11 crillc11'' 

serán los que se ajustarán a la VP11Lilació11 meci111icn. Con 

estos parí1melros se malendrf1 d11rélul1~ la cirugía, llesput~:; de 

lo descompresión del Lf1rax de verificarú 11ucvame11lP Ja ventila

ción Óplimu, que se n1a11te11drÍt dllrilnlt' t•I po:;lop(•fntorio, hnst.u 

por lo menos lus primeras /f8 hura:;, 

Los cambios en la FiO'.~ Ja presilJn inspiratorlu 

del ventilador ser{111 mínimos y del orden del 1% durnntl' este 

perlado y bojo control gnsom6trico (21, 39), 

Los Jli.lfÓmclros ventiL_1loriof; rccomendodos poro pa

cientes con llDC Y llAP :;011: 

1.- Frecuencias ventilutorias c:11t.rc 100 y 1:.io por 

minuto para inducir l1ipocarbia y alci1losis. 

2 .- Presiones .lnspirntorins "pico 11 menores de 20 

cms de agllD por la poco distensibilldnd de los pulmones hjpo

J>16sicos y el alto riesgo de b11rolrnt1mn. 

3.- Una rclncJ6n I/E de 1:1 ¡111ra permitir uno disl

pnci6n adecuada de1 C02 dcl1iclo a los frecuencias r61iidns. 

4.- Los tiempos inspirutorios deben ser lo más 

corto posible, entre O.lrü.2 segundos, para cvitnr el olrapn

mlento progresivo de aire que puede oct1rrlr co11 las frccucn-
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cias rápidas y evitar el riesgo de barotrauma. 

5.- Evitar al máximo las Fl02 del 100% o menos 

de que sea estrictamente necesario, para prevenir la toxici

dad por oxigeno. 

6.
lo espiroc16n 

No dcherú umirs<-' presi6n posit.ivu al finnl de 

(PEgP) en ct:it.os ¡incicntes, ya r¡uc este par{1me-

tro dcsplol.n la curva ch~ distensibilitlad pulmonar hacia ln 

dcrcchu y orrllia 1 dont!P ~;u elasticidad Sl! torua niuy limitada, 

en pulmones ya de por sí ,con di~;Lensihilifiad tle naturalc·z:1 

muy rcducitla, )o qul~ St' lr<1tluce en retencií1n dt! C02, disminu

ción de lu po:;Lcarga ~;(! it1rreml'11t11 c~l ri1..•::;go llL· harot.rnuma. 

(21, 25, 26, 29, 33). 

Ln inllucciún <le alcalu~•i~> es un m(•tCJdo ~;cguro, pu

dióndosc l lcgur 11 lo~; exlrenlfifi lle pi! liC' 7. 55 a 7 .6 y de PC02 

hstu ¡1or dcl1¡1jo dv 20 llJr1· 0n c11sos tl(!cesarlci~ (3J). 

Otro concepto clave e::.; ln "L.l!>l· de tran~dción 11 • 

Se <lcfinc como el punto en que la hipoxia yu no es por llAP 

y corlo-circuito dP D-1, sino fl.UP Pmpicza a ser por 11cumopnt.la 

crón icu. 

Durontc cstn fase, los gr;.nlicnt.es de Pa02 y DA-·o0'.1. 

son menos lábiles n lo~; cambios dü PnC02, por ]o tanto, es 

en estos momcnlo5 cuando .Sl~ llchcn iniciar las reduccionc~; 

en formn mús o menos r!t¡iída !\e los pnrf11nC'Lros c\cl vEJntilullor, 

gcncrolmcnlc hacia el 3cr día de manejo postopüratorio. Lo 

forma de delect11r el inicio (le la fose de Lrn1,sicí6n, se h[1cc• 

después de lar; /~8 hrs de manejo, permit·iendo aumento de la 

PaC02 cu 2 torr parn verificar si hn ocurrido disminución 

de lu l:\bili<lnd de ln Pu07.. 
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El primer parámetro del ventilador a reducir es 

laFI02, siguiendo con lu pres16n inspiratorla frccucncin 

ventilntorin, con aumento de los Licmpos Jnsplratorios a 0.5 

ó 0.8 seg. (16, 21, 25, 29). 

Este c¡;¡qucrna tiene por ohjcto tamhibn, disndnuir 

la frecuencia de neumopat·ia crónica ohstructiva, la cua1 ho 

sido rcporlad11 e11tr·c el 6 y 30% <le estos ¡1¡1cienles, como con

sccuc11cia del mu11cjo i11te11sivo (29). 

Hr11ce (~6) c<>11cl11yc cc111 los lfillJiJ_jos Je Vi1rios gr11-

pos de inveslignciú11, que la hiperventilación "i11let1:H1 es uua 

t6cnicu inocua c¡11c r10 ocaHionr1 isc111<·r11in ce1·ci1rul como se s11¡10-

nln, no se han visto secuela~; neurológicas secundarias en 

el nconuto por c!;le ma11cjo, I,¡¡ alr;:1Josi:_, puede cau~rnr hipo

tensión sistémica, po~1ihlc111ente al rctlucir la conc.e11Lración 

de calcio iónico (Ca++), el cual t•n 11eres¡_¡rio para la lihcra

ci6n de culccolnmi1111s cr1 el n1lf1r¡1rtlit1 y el m6srul<1 1 iso arte

rial, Fa11ns para la l ihcración dL• estas cnt.ccolaminas redu

cen lo rcsistcnciu pulmonar y 1<1 contractilidad de1 miocanljo, 

Sin embargo, no se ha encontrado hip(Jlc11sió11 Pll es los RN 

co11 olculosi~ 1n¡1rc¡1&!;1s y se desctJ1111rp ];1 r11zón. 

l.a curvo de dlsocinci611 ele la t1crnuglot1in¡1 se dcspln

zu o la izquierda coino conscc11~11ci11 dv ln olcolosis, con dbfi

cientc entrega de ox:í geno u nivel ti su lar 1 que probablemente 

sen compensado por ncJdosis local que mcjorn el riego , 

probaL1cnicnlc ¡1or u11n mayor co11cc1111·r11~l611 dr. oxlgc110 disuelto 

(33, 39). 

V1\SOOJLATA!JORES PULMONARES 

Kulik res11me la prol1lcn1óticn de los vasodilatadores 

pulmonares con una frase de Dihliins (19) "Hemos utilizado 
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cosi todos los medicamentos que están en el mercado", lo que 

refleja los esfuerzos de los cirujanos por dilatar los vaso• 

pulmonares de los niños con llDC, concl uycndo que aún los mcd i

camcntos para reducir ln resistencia vascular pulmonar, dcjnn 

mucho que dcscnr. [,os medicamentos m6s populnrizndos l1nn 

sido la tolozol inn lns prostnglondinns, cncontrandósc en 

expcrimcntaciéJn los leucotricno~J, derivados de la vía de ln 

lipo-oxigcnnsa (110). 

Ln lolnzolina hn sido uno de lo~; medicnmenlos mf1s 

estudiados. Se conncl' desde 19/47 fiw haslu 19(i<J cuanrlo 

se dingn6stico por primera \'CZ la IIAPP del ne(J11nto,cua11do 

se utilizó en estos bebés. Desde entonces st• ha uti 1 i:--í1do 

frccucnlemcnle <!ll c:;to:; pncicnlf..'!; t'n forma t•mpírica, ya <Jlll' 

no se había estudiado la farmncocinética de l'Sle cor:1pll('~;t<1 

en los HN. Mfu-; J"{~cie11Lt'111e11\{' \\1;1rd y col. hdn definido í.!l 

comportnmienlo dl• e~;L(' com¡n1p:;t(J en los dift•rPnll'S rornparl i

micnlos corporal<:!> del I<N (41). 

1.n LolnzoJ ina e~~ una irnidnzolina que por su c:.Lruc-· 

tura quimic11 se nscn1cj11 varios compuestos vuHoactivoi:; 

antihlst:imínicos, por lo cual uo se duda de las múltlplt•~; 

intcrnccio11es {111v puede ter1(!r, Se l1a considerado gc11~r11lmcn

tc como un l1loqt1c;1<lc1r ¡1lf11-¡11lrer16rgico, sin einbnrgo ~slt1llios 

formocológicos m!1s reciente~; describen accio1ws colinérgica~;; 

e hist11min6rgicus, C<Jmo Lnml>i611 ago11isl11 alfa-adrc116rgico 

en algunos ~;i~_;temas, y vusoclilntudc1r directo (33, 40). 

El efecto vnsodilatnt!or pulmonar de lB tolazoli11a 

es prohnblemente debido a su accj{,n como agente }j berador 

de l1istnmina 1 cuyo efecto ¡>11cde ser bloqueado por n11tagoni:it118 

de los receptores 111 y 112. Esto explicaría lu respuesto va·

rinble que se 110 obtc11ido en 1nucl1os csludios clínicos. Acle

más, los up,entcs fnrmacológicos que dcplctan los dcpÓsjtos 
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de histamina endotelial hacen que la respuesta a la tolazolina 

sea mínima o paradójica (42), 

Las acciones m6s importantes de este medicamento 

son su efecto vasodilatador pulmonar en mayor proporción que 

su efecto vasosilatador o hipotensor sist6mico, Produce ade

más, vasodilataci6n cutáneo, con ln típica rubicundez del 

paciente, 

Como los resultndos de los trabajos de invcstignci6r1 

clínica han sido vnrlnhles , ~;11s efectos colaterales frc-· 

cuentes, grupos ele Lrnbajo imporla11tcs prcHcinden de su UHo, 

o lo cmplcnn solrJ como (1ltimo fl'curso (lú, 21 1 23, 41, 112, 

43). 

Los cfectoB colateral es más importante[: .son lu hipo

tcnsi611 sist6miu, la toxicicl11d re11ul cor1 ollgl1rla o l1cn1oturiu, 

hcmorrógia gnst.rointc~;tinnl, tromhucit.opcn:ia, hemorrúgJn pul

monar e l1ipcri1ctiviclnd del sislt!n111 11crvioso centr~ll, y curllio

toxicidod (21, 40, 41). 

Lns dosis r1•comcndadus por Wanl y col. en hase a 

cstudjos farmacocinéticos en l~N son de 0.28 mg/k/h con una 

dil1resis mínim1t de 1 ml/k/11 ¡1urr1 ~vitar s11 acu1nulocJ6r1 pr(igrc

sivo en el suero, 

Su vidn media es de 90 a 120 n¡jn, y el90Z del mcdicu

mcnto se cxcrcln en la orina en término de 12 horas. Por 

Último, se ha determinado que no hny diferencias entre la adrni

nistraci6n directa del mcdicamcnlo n lA urtcrin pulmonar o 

su ndn1lnislrnci611 ¡ior u11n vena ¡icrJfbrJca (41). 

LOS CAIW!OTONICOS 

Se ha comen lodo previamente el' papel que juega el 
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miocardio en la génesis de la llAP y el corto-circuito de 

D-1, como también la coexistencia de hipoplasia ventricular 

izquierda con grados variables de isquemia miocárdicn (33-

37). 

Por estas rozones, vnrios grupos de trabajo le dan 

muchn jmportancia nl mnntcnjmicnto de un gasto cardiaco y 

PAS odecundos, con mcdicamento.s curtliot6nicos corno la lljgo

xina o dopamina, cuando el GS ~e h~icc jnsuficionte y la pn•

sión arterial s.istólica cae por debajo de 50 mmll~ (10,21,2), 

34). 

De estos mc!licnmentos 1 la dopamina ha sido lu m!1s 

utillza<lu, por su acción ní¡1ida y su cfcctividud en mnntcncr 

la presión arterial sistómicn, como t.<1mhié11 en cnsos con 

fallo renal. 

l.a djgoxina ti.ene el inconveniente de su efecto" 

y vida medio n16s prolo11gatlos 1 el riengo de toxicitlud es 111uyc1r 

cunndo huy disfucibn renal, 

de ln RVP. 

se ha reportndo incremento 

En cunnt.o n la dopamina, complcrucnlnrcmos que 111 

dcpleción de cat.ecolnmlnas miocúrd icas en el nconato impide 

la ncci6n inotr6picu del n1ctlicamc11Lo u este nivel. Los do~ls 

recomendados oscilan entre 5 a 40 ug/k/min, iniciando con 

dosls bojas y numcntando de acuerdo a la respuesta clínica 

( 33, 44). 

CONTROL DE !.OS EST!Mlll.OS EXTERNOS 

Como se rc(iri6 en la fisiopntologla de la llAP deben 

limitarse los estímulos ul múximo, como el ruido, el frlo, 

la st1cci6n cndot.rnq11cnl, evlt.ar las punciones y la pcrcusi.611 

tor6xica, los pri111cros dtas de postoperalorio. 
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Recientemente se ha dado más relevancia a este as

pecto, aconsejando la scdnci6n e inclusive la anestesia posto

pcratoria con f6rmacos que no ullcrnn la funci611 corlliovasct1-

lnr, como el fentanil, paro bloq11car el efecto de 1:1 cstlm11la

ci6n sobre la resistencia vnsc11Jur puJmor111r (21, 43). 

Nosotros hemos utili:~a<lo la clorpromuzina en el 

postoperutorio ele olg11nos pocienlc·s y ¡1e11s~1n1os <¡ue la mcjorln 

observa<ln se debe en parte n 1n ~;ellación quC' produce' este 

mcdicomcnto, m6s 1¡11e nl efecto v¿1so<lilnt11dor ¡>uln1u11ar y peri

férico. 

C. BAROTRAUMA PULMONAR 

El otro factor rclncionado con ln nlla mortnlidnd 

en RN con llDC es el barotrauma, J.n frecuencin de neumotórax 

en los pncicntcs fallecidos de las diversas series, hn sido 

rcporturlu e11tre el 45 y 85% (13,lú, 17,25,Hi). 

Ln prcdisposicilrn al barotraunu1 cst.E1 duda por los 

pulmones hipoplíisicos 1 con dismi11ución de su capacidad vital 

y con c1usLicidad pulmonar muy 1 imitada (30). 

Los pacientes con cst11 palo]ogin, nmerit.un rcnnimn

clón cardiopulmonor al nacer, ílsislencia vcntilntoria manual 

co11 intubuci6n orotraqucal 6 1nasc11rilla 1 mu¿}1ns veces renliza

du cn6rgicame11te si11 control mnnombtrlco de la presibn 

de insuflncil>n. Prclcticamente lodos los operados en lns 

primeras 24 horas de vlda ameritan nsintC>ncla vcnlilatorin 

continua con presi6n positiva J11tcrn1ltc11tc (l'Pl). 

Estos hecl1os hnccn a estos RN vul11crublcs a desarro

llar barotrauma, tanto en el pre como a lo largo del postope

rotorio (13,19,45,46). 
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Las presiones inspirstorias mayores de 34 cm de agun en niños 

con esta patología, resultan en 85% de neumot6rux y mortnlidnd 

(13). Es importante o notar que es mlis frecuente el nPumotli

rax preoperntorio, o menudo iotrog{~nico y dr-l lado conlraln

teral. Está condicionado por compresión del pulmón ipsilatera1 

por los vlsccras hcrniadns, y por la sohreclintensión dl'l cou-

tralatcrul, u veces co11 algí111 r,ratlo de hipopla~i;1, 

puesto n ln presión posit.iv<1 atlminislrad;i, 

1~11 1 es-

Adcmlis, muha.co vl'cP\i Pl 11c•11motl1rax ocurre nnles dP 

que se hngn el 1liagné1!~Liro de llDC, pfJr lo que se asi!;L(' ni 

nconnto nsfixiaclo tiill 11111yon!~i cuid:1clo~;. Algunos nconatólugo~; 

han cnídrJ en el error d" hacer pune ión pleural en un R~ CJlll' • 

nnce cin11Ótico y con pohrl' \'l'nlilaci<'.'>11 ipsilc1Ler<11, con co11se·· 

cucncins catnstrófic•1:; y nc•umotórax i1t.rngf.,11iro a 1 con f 1111-

dirse la paLologÍ;i c¡uP t rnlaJUo.•; ron rieuni{JlÍ.irnx, Los '1 l.ioq11<·0:: 11 

pÚ-r usfixin larnhié11 creun gradiC'nte~:> dL· presi6n t ra11!;pulmo11¡11 

elevados, quC' predisponen a ln ruptura nlveolar (1:~. lú, 19). 

Varios aulor<.•s han dPmo~>l1ndo t¡ll(' la hipopla:-;i<J 

pulmonar no expl.icn por !iÍ sola In morlal idud dl' e!:;l.o~; pariPn-

tes. En auLÓpt;ias dp lll!onat.oE; cun hipo¡,};1t1ia modt•r11da, ~;e 

l1on c11contrntlo 11r1i(lntll!~; rr:;¡>ir11tori~~ híl•r1 fo
0

rmada:-;, con 

grudofl v<1rlablcs de rnicroatelc•ct{11:•Ía!;, edema intersLJcial, 

microtromlios, l1c1norr6ciu membrnnas hial inus, por lo c¡u0 

probnl1lcmcnte otros f11clorcs níl1\cliclris ¡irecipitan el deceso. 

Er> importanu~ n11ot11r ni íf!~>pccto, qtH~ el enfif>Pnlíl 

pulmonnr intcrGticin1 (EPl) solo se purdc clocume11tar en mate

rial de 011topsla muy reciente, yu que el aire es r{1pi<lamenLP 

absorbido. De estos factorp~; agrC'guclos y de más importancia, 

es el bnr0Lrf1t1ma y s11s co11sc~uc11cias fisiopatolbgicos. Este 

se hn observado tanto con presiones positivas elcvadns como 

también por excesiva presión ncr,ativa inlrnplcural, aplicada 
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en el postoperatorio al lodo afectado (13, 46). 

Los eventos que ocurren por prusioncs posilivtis 

altas son: ruptura alveolar, cn(iscmo pulmonar inlcrst icia1, 

disecci6n perivosculnr, neumomediastino, neumotórnx, neumope-

ritonco enfisema subcutáneo [JOr ruptura pleura). Es t l' 

aire atrapndo en el intersticio pulmonar y periv1.1sct1lnr in

crementa la RAP <le mnnc~ra signi firat iva, cond11cil~!Hlo al .1 ln

mado slndromc tlcl "~loqueo poi aire", do111\f' lar11hiÓ11 es un 

coaclyuvnntc ln soln sohrPdif;Lensi/'>11 <1lvt·ol;11· que produce 

olnrgnmlcnto y e.strcchnmiPnlo dL' lot> capi larL'H Pll los c~;casos 

scptos alvcolnres, lo que• Jeter1ni11;1 po\irt· pl'rf11~;ió11 de C!itns 

unidodes rcHpirutoria~; e incn~mentn c•l co1to·circuilo tnLra

pulmonur. No obstant.P, el EPI t11111bi~1 11 LiC'JH' l'Íl'Clos deleté

reos sobrP la presión arll~r.iil1 :~i~>l.l·micil, au111Pnt.n la poslcar

gn y el trabajo ventricular (13, 16, l1h). 

Por otra pnrle, el ext·es&i <le ¡1rpsió11 11egnllvu lntrn

pleural 1 corno resultado del drenaje téirHc ico a un sello de 

agua dcspué~j de lH corrección quirúrgica, como también el 

exagerado cs¡lncio n1uert.ci J11Lrnllir6cicci tlelijc\o aJ csc11so volu-

men pulmonar i¡1slli1Ler~11 el apla11amil'Hl u del hcmidinfrngmn 

reparodo, hacen que este pulmón cun poca elasticidad sea 

sometido n sohredistcnsión progresiva, con lns mismns consc 

cuencios resultantes de los excesivas presiones positivos. 

No solo se nfcclu el pulmón ipsilnlcral, sino también el 

contralutcral prcscnln sohrcdi::;tensión, y el mc<linstino es 

truccionndo hncin el lndo patológico, con los resultantes 

fcn6menos lesivos y oltcrucior1cs hc111odi11hmicas por lu ongl1ln

ción de los grnndes v11sos. 

Holder, en un comentario al truhnjo de Dibblns y 

col s. ( 19), comentó con un ejemplo práctico el caso de un 

RN operodo1 COll sobrcdistensi6n puln1onar uoslopcrotoria ipsi-
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lateral, rápidamente progresivo, documentada radiol6gicumente 

y que se acompañ6 de deterioro hemodinámico y respirntori.o 

{bradicardia, hipotensl.6n, hlpoxemia severa), que revirtió 

con la introducción de una pequeño cnntidod de aire intru

plcural, disminuyendo ns! la excesiva presi6n negativa. 

MANEJO DEL DAROTRAUMA 

l. Evltor presio11es posiliva~ 11Jt11s durantP ln 

asistencia vcntilnloria por las ruzoncs dt!scritos ¡irevinmcr1-

te. Más rccicntemcnlc se hun venido utilizando en forma 

experimental los vcnliladurcs ll oscilat/clrc~; ;1 cl1orrfJ tic: nJt¡¡ 

frecuencia, que dun ritmos ha~la df' 1800 ciclos por minuto, 

que mcdin11tc estas vll>ri1cionet; rec;1n1lli1111 el aire rlc l;1s ví;1s 

aéreos y alveolos, permite11 manll'IH'r la caj;1 t.or,'icica i11rnúvil 

y cvitu11 dC' Ct>Ln m<1ner11 ]ot; c.imbio:; de pr(!:;tón cou In:• VL1 11Li-

lndorcs 11su¡_1 lPs, 

mínimo (21, 45), 

El ri<'SI'." d<' barolrn11m<1 "" teoricnmente 

2. Evitar pres i onc~s lr<111.i;p11 lmonnrc~!.i elevadas, 

Los "bo11ueo~~ 11 cn«111 g1·adic·11tl!f; d1· pre~:ión trt111sp11lmonarcr. 

muy impurta11LPs 1 corno La111hib11 lo~; efecto~; de :-;umari/Jn dt1 

presjonc}; cuar1do el pt1(·ic~11tc no coordi11a co11 Ja frecuencia 

dc1 veul i 1 adur, Esto puede resultar C'll ruptura alvc•olar, 

La formr1 tic n111nejr1r esle ¡1rolilcn1¡1 110 sido clemostracln nniplit1-

mcnle1 c11co11trnndo~~e una rcduccibn del neumotórax y por con

siguie11Le dl' 1a morlul id<ic\ con el U!~o de pancurun.io como 

bloqueador 11c11rornt1!>c.·11J;1r. En el llospital de Pcdiat ría se 

utilizaba el pnncuronio, en pacienl(~S con dificultnd pnrA 

coorlli11ar su frecuencia n•s¡Jirnloria con el ventilador, 

por lo genernJ RN dt· t.úrmino. 

3, Evitar 111 exce.sivn presión negntivn intrnpleu-

ral. Es u11a r11ti11n el uso <le sond11s plaurnles en el poslope

ratorio de HDC, para extraer el njre residual y fcrmltir la 



37 

expansi6n pulmonar, Sin embargo, los efectos deletéreos 

de la presi6n negativa han llevado a algunos, al extremo 

de no utilizar sondas pleurales postopcrotorins, preconizn11do 

que lo sola extracción del t:l"ire untes del cierre completo 

del diafragma mediante succión, era suficiente. Otros, con

sideraron que sólo dejando la sontln pleural ri un se1 lo de 

agua sin succión ero lo ideal, y 1111 sjtlo el crilcrJ<i scgui1lo 

por la mayoría de las escuelas, incluyendo nuestro grupo 

(9, 38, 46). 

Rccicntemenle Ta y non 

de drcnujc plcurn] 11 bnlanccrido 11
1 

dos frnscos con llll[I concccJÓn en 

Uno de ]os Lubof; de 1 n "Y" va n 

cuis. ili~".ci1aru11 un si!>lcma 

utili:~ando un sistema de 
11 Y" nl tubo del paciPBlt', 

un frasco sumergido 2 cu1~; 

bajo sello d1~ ng11a y ahJcrlu al <·xt<·rior l'~; c·I que r(•gula 

ln presión po!>iliva inlrnpleural hasta ·!'.!. crn de ag11;1¡ y el 

otro tullo vn n l otro frasco que t. i ent~ un t ubu :::;umerg ido 8 

cm y comunicado dircct.amenle al L'XL('rjur, que perrnit e' una 

presión negativa m{1xi1110 de -·8 cm dí• agl!éi, Ef;\u pt·rrnilt· mante 

ncr lu pret;ión int.rapleural f~11lrt~ +-2 cm 

Este sir;tcma se ut.ilizarú sin f>Ucciéin mir·ntr.i!; c·l p:icienll' 

esté con vc11LilL1ción mcc{1nica, y (111ic;1me11lc se apl icnr;Í suc

ci6n suave cuando el puc ic:nte Cf;L{· c·n Vl'nl i lac ic'in espo11t!-'1nea. 

(Ver Fig. 1 ). El sl!Jtcma es fúri 1 de cüll!>t.ruJ r y su:; pr i.nri--

píos de opl icaci6n ucert.ados (38), Arant!ia t•n t~l llospit.111 

de Pcdinlr[¡1 (9), no cnco11tró diferc11ci11!; er1 c111111Lc1 ¡1 l1en1orr! 

gin pulmonar en 8l1 pacientes cnn llDC, la mi tud de Jos cu a] es 

se manejó ~i11 sondü pleural y Jos otros con sondan sello 

de aguo sin su ce ión; Lumpoco hu l1u di [e rene i ¿\::> en cunn to a 

ncumot6rnx, slr1 e111burgo c11 los que no tie11c11 sontln, 11n nc11mo

t6rax s6bito ¡iucdc ser (utnl, f>or lo que cor1tJ1111E1mus dejando 

sonda plcurul sin succi6n en el postopcrutorlo. 
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Flli-1 

Al PACIENTE 
~ 

P. POSITIVA P. NEGATIVA 

DRENAJE PLEURAL "BAlltNCEABa" 
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D. MALFORMACIONES CONGENITAS ASOCIADAS 

l. Frecuencia: Ln nsociaci6n de otras nnomalins 

congénitas es un hecho dcmcstrado en muchos neonntos con llDC, 
sin embargo su rclnci6n con lo alto mortulidu<l hn sido varia

ble. En formo global, lo frccucncln oscila entre 26 y 58%, 

con promedio de 34%, cxcluycnclo la malroLacj6n intestinal, 

casi invariablemente presente en estor; pacientes (/11 13, }/4, 

16, 25). 

Lns más frccuenlcmentc reportadas son las cardiopn-

tíos congénitas, lus mnlformncione5 1Jcl sisLcmn nervioso 

central (SNC), mulfurmacioncs pulmnnan·~;, renales y t'risomías 

ocasional es, 

Anuliznndo 1uf.; st•ri1!:> de !~eynolds 

Nguycn y cols. (ll1) 1 donde no Sl' inc1uyerun mortinatos, sino 

solo paciente!> referidos a e~;los C<'lllros, f;t' ohservó que las 

cardjopatla~; conglinila:; ocupan e•\ pri111t·r lug¡¡r ~;i11 guardar 

un p11t.ró11 caraclt'rÍi;t.ico, pero ill~J1np;1üancll1~•C' frecur~nlemente 

de dcferlu~; Heptalcs Vl'lllriculnn•:;, Crf}l!ll\>ood y col~~. rPport.an 

un promrdjo d(•l 10)~ dt~ citrdiop.it Ín:: cung{·nila~; y d<~I 23'.::, en 

SU St! r i C', E11 cambio, l'll <•1 pr<1gr;1111,i regional de cnrdipat.Íns 

infanlilc:; dP Nueva l11g\11ter1·a, !>t! rí·port.11 In asociación lle 

HDC en solo 0.3% dP lo:; infantes c;1rdi{JpL1La~;. 

Por otra parle, tamhit'!ll :->1' lin destacculo la frL•cuPn-

ciu de secuc:--;tru pulmonar malforr;1acio11e:-; gcniLourinariaH 

que van desde agcne:~ia renal ha!1ta i1ipospad.ins. La.s Lrisomias 

13, 18 y 21 han f;iclo reportadas oca~.;ionulmrnt.e, o~d como los 

defectos de ln pared uhdomina1 e.spccÍ[lcamenLc onfulocelc. 

Los anomolías congbnitus hnn sido reportadas m!; frecuentes 

en los UDC derechos (26%) que en !ns izquierdas (9%) (25). 
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En el hospital de Pediatria se ho observado secues

tro pulmonar en dos casos, un quiste pulmonar congénito y 

un RN con displasio pulmonar sevcrn. Hubo un coso ruro de 

adherencias firmes de los osos herniados o lo pnred torócicu, 

probablemente por isquemia 11 in utcro'' de las mismas (20). 

2. Mnlformnciones congénitu.s lelnles: Los mulfor-

maciones congénitos pueden separarse en clo~ grupos según 

BU cvoluci6n: lct111cs y 110 lc!Lalc!s. Adzick y cols. (4) rcpoL 

tan uno concomituncJn de nnum.:1lln:; corig{!nitas letales con 

HDC del 16% 1 resultado de una (•ncue.slu nacionnl de lllJC din1!·

nosLicodos en ]os E.l1.A., mientra;:; qll(' Puri y col (7) repor-· 

tan 58% de mnlformnci<Jlle:; lelalf'~; en e:;to~; pt1cie11Ll'!; 1 ha:ciancl~~. 

se en es tu d i o~; rJ e u u t u p :~ .i a d f • Lo(¡ u~; 1 o .s m o r t i n ."1 t os y R N f .i 1 l ~·. 

cides nntf.'S dl'l trasl.1do al ho!>pit,il d1· r1.·f1'rt•11c id, Pt11 i 

y cols. enc.outrnron ;¡]¡'Llllílf~ dift·rc·nciu;; L'll\tt• 1':.;\11•: pocic.•11· 

tes, en lo qUl' ~;t' r(•I it·t·l· al c•.•;pt•ctro 1\c IH~; 111i1l rormacio11t·s •. 

Los morlinato~; 11 1•11 total- \11vicro11 lodt>~; malí<11rn:11 ionc.'; 

lclu1Ps (100~) y p1t1cl ic11mL'11te todo:;, "~:cc·pto 11110, \ll\"it•111n 

dcfcc..to::; ! rav('~; clt>l SNC:. Ln~; 11111· 11ac- i1:ro11 vivo!; ¡i<·r ci tal!('-

cleron rÍlpidu!lw11t1• 

rcfcrenci;1, tuvieron (10:·1
, <I~· 111<1lforrnncionr·~; l<·tnlc~;. ~Jit•ndP 

en Cfilo::; cnso~: };1;; cnrtliupnt Ías cnngú11it¡¡~; lo 111(1~.; frPcut.·llt.e, 

anoinalin~; 1·e11nll·s. En cont.ra~;ll', 

los sohrcvivientl'~i de enla seri(•, so1<1 uno (10%) pre~;<..•ntú 

mn].form11cí611 ílSl>Cintln y 110 cr11 let111 (7). 

Lo~; trn\>ajo:j de e~~tu:; grupCJ::; con\ rastnn en sus n,>~· 

sultndos, pero nmbos liene11 vallt\Pz. En el primero. n11nq11c 

es unn cncue~;tn 1 el n\1mero de cn!>o.<; e~; muy significativo, 

mientras que el segundo trabajo se basa en cslud:ios de nccrol! 

sill al 100% 1\e Jos n1ortinulos y RN, pero el n6mero de pncie11-

tes es menor, 
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Si las conclusiones de este filtimo estudio son cier

tas, las implicaciones futuras parn la dcsici6n ele cirug[a 
11 in utero" serán de primordial imporlancin, en el sentido 

de que en muchos pocienlco, aunque se corrijil el defecto d ia

fragmático antes del nncimientci, ];1~ nir1lf<1rmacior1cs co11g~11J tos 

no diagn6sticudas serán ln cnus.i dr. mor ta licia ti peri nat.:il. 

Por lo anterior, ln exnclilu1I cli11g116sLic¡1 1lcbcr~ ~e1· m6s crí

tica, paro la selección de lus madre:; cuyos producto~; padf!Zc.in 

esta patología, pero .sin malformaciorlt'~; potenciiilml'nll' lcl<Ilc~:; 

(7). 

En cuanto a la~; malforrn<1cionl'S no lct¡¡Jr-s y dondP 

prevalecen ]ns carcliopatla[; co11gónit11~;, dL~hL•rú11 l.t•nprsp muy 

en cuenta, sobre todo si son cian/igt'llil~• tempranas y con corto

.circuito D-I, para c·l diagnóstico dil1~r1·11cial con cirL11l;1r.:.i.Ó11 

fetal persistenLC', s1·cundnria ¡¡ lit Jli\I' gra\'e conque pueden 

cursar estos 11eo11¡1t<is. 

'J. l\ip\ip\;¡~;j;¡ \lcl \'CJtlriculu iz1¡t1it?r1\(J! Si(~!J{!l'I 

y e o l .s • hu n el e tl t a e ad o ] ¡¡ l m por l 111 e i a d l! 1 Ti h i Jl o p 1 a!~ i a ve 11 t r i -

cular izqujcrdn, 110 como una rnalfurmacló11 coug{~nít.a nsuriaUn, 

sino como re~ultado de la comprP!1iú11 vÍ!;cera1 E.inbrc L'I meJ·i<is

tino, que inlt·rfiPn' c-011 el cll'~>arrollo del miocan\jo del Ltdo 

izquierdo, al comprometer p\ 11L·n.:idn dil1~;tÓ\icu de la camúra 

ventrict1lar co1n¡>1·i1nida. 

Aunque este detalle nc1 se> ha COI"IL·1ur::ionnd<LC.OH la 

morta1jdnd, por lo menot.• la t!isfuuci(H1 miocardjca en c·slofJ 

pacientes con llDC izquierda, podría ser en parle por el rcln

tivo desarrollo <lefic.lcntc del miu¡1rtli1J 1 y u11 f[1ctor itnportnn

tc contribuyente D las dificu1tade~; clínicus que presentnn 

estos neonatos en el pre y postoperutorlo temprano (25, IJ9). 



42 

E. AGENESIA DEL DIAFRAGMA 

Los pacientes con agenesia de un hcmidillfragmo 

defectos amplios del mismo se han relacionado con mortolí dad 

elevada. Algunos hnn sugcr.ido que lo agenesia del hcmidínfra~1,-· 

ma es una altcrución rarn 1 que obedece u un gen autosbmico 

reccsivo, sin cmbI1rgo esto es co11fuso, ya que no se !in dcscJ·i

to en gemelos idbntlcos (52). 

La agenesia del hemüliafragmu es ln uuscnciu total 

de] tejillo muscular que Kepurn 1:i cavidnd nhdom.inal <le .ln 

cojo torñcicu 1 y la neroi;u p1cllrnl se continua jnintcrru1;qd-

damcntc co11 el peritoneo ¡1¡1rietul. 1~sta cnlj<li1d se <ltfrrc11ci;1 

<le las grandes hernius de Rochdulek, que en t•stas í1lL imat; 

se cncucntrn por lo gcn(•ral uua ceja muscular t'n la inserc. í1ln 

dinfrugm6ticn,m1rt1Lr~ls Qllr c11 111 ngcr1~i:1 11(1 existe cslc Vl!~t1-

gi o ( 51). 

En cst<.•Llpo dt! a1Lcraci6n, el c}t._•fC"ct.o tau nmplio 

permite In hcrnlncJón <le un volumen de vísccrus mayor, hatín 

la cavJdad torácico y por consiguiente, ln hipuplaD.in pulrnon;.1r 

resultante es más severa. Este hecho e~> unu de los factores 

que ensombrece el pronó.stico cnbc anolur quü ln mayorJa 

de cosos rcportoJos afect.nn el f1cmidiafragm¡1 iz•¡uierdo. 

El problema rndica mhs q11e todu, c1\ las dificultades 

t&cnlcos del neto quir6rgico, L11nto para el cierre del def0ct.o 

djafragm6tico, como p¡1ra el cierre de ln par~tl obdoml11ul, 

Dcst!c la década de los 50 llast.1 nucst ros <lías, lo!• 

cirujur1os han <lise1iudo n1~lti11lu!; n1btudos 1lr substituci6n d1a

frngm6ticn ¡>ara estos cnso~ espor~<llcos, como utiliznci6n 

de hígado, pulmón nteJect.fii-;jco, c::olgaji>s ¡1eriosticos 1 aponeu

rosis, colgujot> de piel, múnculo.s de pu red abdominal, in ter-
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costales y dorsal ancho, y varios materiales sintéticos como 

silástic, dacr6n tcfl6n, marlcx, politctrafluoroctilcno (PT

FE) e injertos hom61ogos de duramndrc y pericardio liofiliza

dos (51, 511). 

/\ pcsur de lodos csto8 intentos, ln rnortulidad de 

este grupo sigue siendo a1uy ollt1. Recic11temcntc lo tc11dencia 

hn sido ln ulilizución <le mnlerinlcs !-dntétlcos, blandos, 

c16sticos, no irrita11tcs prrf1•rcr1Len1e11te ¡iorosos. Los 

mntcrinlcs usudus con mejores resul tndo~~ han sido el si last ic, 

el ducrbn 1 el marlcx y el PTFE. La reacción a cuerpo cxtrui\o 

es mínimi1, dcmoslrl1dn c11 estudios cx¡ip1·in1P11t11le:; y ¡iur micro~ 

co¡da, con incorporución adecuada del mal(•rial por tejido 

de grnn11]aci6n (5~). 

En el llo!:>¡dt.nl de Pcdiatr iu lenc·mot1 un cnsu en que 

se utilizó silflotic, CHlÚ nsfnt.omático los tres nitos 

de ln cirug[n. l,os co}g¡1jos rn\1Rc11lnrcs lic11cn n1nyorcs incon-

vcnicntcs. 1.on de parctl nl>llominnl anll'rior (transverso 

oblicuo menor) ¡1ucdc11 dejar hernia~; vciilralcfl y múltiples 

ndhcrcncias, por lo general no recuperan ln mov:Hitlnd y son 

reemplazados por tejido fibroso. El c:ol¡:ajo ile ~6sculo 

intcrcustnl, periostio y fnci11 c11do1ur6cJc11 lo hemos uLJliz¡1-

do en doG casos, pero dejan llt>fu1midudes muy notor1.n1 de lo 

pnred torÍlcicn, ya que no oon los suficJentcmcnLc anchos 

pnrn cubrir el defecto. 

llnn Lrnnnposición rctrugnda del dursul uncho ha 

sido populnri?.ada por Binnchi y cols. La hipomotilidnd 

movimientos purndójicos del neod iafragmn siguen siun<lo el 

problcmu, además se hé1 demostrado la in[iltrnción por Lcjido 

fibroso. Por otra parte, 110 Lienc repcrcl1si6n sobre lu clin6-

mica del brnzo, pero la dcformillall es in~vitable. Otro inco.!!. 

vcnicntc y de los mós importantes c.s que c•l tiempo quirúrgico 

es prolongado pnra un RN en condiciones críticas (53,54). 
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No tenemos experiencia con este tipo de colgajos, 

pero vale la pene recordarlo como recurso para una situeci6n 

dificil. 

Los injertos hom6logos de duramadre han sido utili

zados en nucstrn institución, sin embargo lu frccuenclu de 

infecciones, dehisccncin odl1ercncins es imporlant~, ost 

como el exudado plnsmútico plcurnl postoperatorio persislt~n

te. Nuestros pncicnles fnllccicron 1 uno de el los Lnrdí.1mcnt.e, 

en el c¡ne ~observó incorporación dL~ la clurarnadn! por tc_jidcJ 

fibroso. Hús rcc"ic~nlemcnle Bilx Cnll ins hau descrito la 

rcconslrucciún lle la cúpula tlir1fragmfitic¡¡ con mate1ialc~; sinté

ticos, lni\ependiP11Leme1Jle rlel tam;Ü1<1 del dPfL1 clo 1 con el oh-

jeto de reducir el espncio muerto i11tratorf1cico p1· rm i ti r 

un cierre ahdomi11í1l mf1s ft1ci 1. Su cxpcr i1~11c i;i co11 mal la!; 

de tcfl611, !lfO]CIJC marlex fué ,L;;¡t isfarloria 1 no a~;1 cu11 

duramadre, con ln qlic t11vJcro11 rclajnci611 y 1lel1iscc11cJa del 

injerto ( 50, 53). 

Co11 los Lral1;1jos revi~;1<ios, prolii1blerílenlc~ vl tle 

muyeres vcntajns es el PTFE 1 permitiendo dcsarrol lo de múscu

lo diufrngmático nlrctlcdor c\r.>1 inj~rlo 1 cou mayor fuerza tén

sil cn·1~lposloperalnriu y no "cede" o SP relaja como los otros 

mutorlulcs. Además, 

de grnnulnción, que 

por ser poroso es invutlit\o por tejido 

lo fija tcmprnnumcntc, por lo que las 

posibilidades de dcshisccncin y 1lcsplazamie11to son muy pocas. 

Los movimientos paradójicos también se reducen significnti

menlc, 
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RECOMENDACIONES PARA EL MANF.JO DEL NEONATO CON llDC 

Manejo del recién nuciclo con llDC diogn6sticada al 

nacer o en las primcrns 6 hrs. de vida, y con insuflciencin 

rcspiralorin: 

Intubación orotraqucal e hipcrvc11Lilnció11 inonunl 

tan pronto se hace el diagnóstico, 

descompresión del lr11cto digestivo. 

sonda orog.1strica para 

Mantener la l1i¡1crvcnLil11ciÓ11 m¡1nu¡1l con ArnbG 

y bolso de medio litro, n una frecuencia de 100 a 120 por 

minuto con Fi02 al 100%, hajo control mauuniétric:o de 1n prc

si6n de insuflacibn, si11 cxccdc1· tic 25 c1118 de n1~uil. 

Sim11lt611ca1ncntc ¡1rt!Vt?t1ir la l1i¡1otéra1ii1, lrnbujnndo 

prcferentcmcnlc en cu11a t~rmic11 cti11 calor r¡11li11ntc, verificar 

frecuencia curdinca, gliccmin y te11sió11 nr1cri11l. 

En este momento, mientra:; se hipPrventiln, vulorur 

la PnC02 11 cr1tica" lo cual, se pued1.! solo con elcclrÓdos 

transcutáncos. Si no se cuenta con c~;to::>, clinlcamcntc se 

puede aproximar scg6n lu colorucib11 del ¡1¿1cicntc y su rcncti-

vidad. A la frecuencia, presión Fi02 que se alcance lu 

Pa02 adecuada, deberán colocElrse los pi1rhmclros del ventilado~ 

Tomar una radiografía del tórax AP portútil parn 

establecer radiolbgicamcntc el ¡11·on6sticc> scg611 Touloukian 

(ver apéndice 1). Deberá toma me en las ptimeras 2 horas 

de nacido. 

pronóstico. 

Una puntuación por encima de 6 augura un mal 
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Canalizar uno vena periférica preferiblemente 

una sola punción por personal entrenado e inicinr solución 

glucosado ol 10% u razón de 60 ml/k/dl<1, con bicurbo11alo 

de sodio 3 mcq/k pura 8 hrs. Si es posible, de cstn misma 

vena obtener 2 ml. lle sn11gro ¡1nrn biomctrln l1cm6ticn y prl1ebas 

cruzados. No intc11tnr en este momento vcnoclisecciones 

colocacib11 ele c¡1tctores. 

Evit.nr todll estímulo ¡iosible. l'u 1u.: i one.s Jlil rn 

productos blolc'igicos, artcriodi.secciÚn, catet.L•rismo umbi 1 ical 

colocacibn dl' catelcr vcnoBo ccntr<Jl 1 deberún hacerse en 

quir6fn11u 1 ccJ11 el ¡incil!nle a11cstcsia<lo pr~fcril1lemc11te con 

Fentanyl y panc11ronio 1 continunndo ln hipervcntilación manual 

por el nnestc~iólogo pediatra. 

MANEJO EN EL Qll rHOFANO: 

Arteriodir,ección rudinl derecha y punción bajo 

visión directa con punzocnt # 21, se (i.ia n la pie] con SPdn 

5 = O. Se conecto unn extensión de 10 cm. de larco con una 

llave de 3 vl~ls ¡111rn ¡irrfl1si6n del cnlcler t<>II sol11ci6n 11c¡1;1-

riniznda (100 uds/litro), tumu de goson1elrias ~erin<lc1s 

si es posible monitoreo de la presión artPrial dircc.,la con 

transductor de presión o
1 

columnn ciL• ngua (10 mmllg 11.5 

cms, de ngun), 

Colocación de c11t.cter en ilrterin urnbilicnl, ~cgt111 

nomogroma de Dumm (distancia homhro-ombl igo 

por debajo de los arterias re11nles. 

pura dcjnrlo 

Colocnr un coteter ccntrul en aurícula derecha 

para mediciones de presión venoso central. 

ColocAr catctcr vesical para control de diuresis 

horaria. 
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LA CIRUGIA: 

Para hernias diafragmáticos izquierdas: Lnpnru-

tomia media supraumbilical, sección ligadura del lignmc.!!. 

to redondo, cxlrucción manual de léls vísceras hcrnindas por 

tracción sunvc. Verificur 1n prescnciu o n6 de saco hernia

rio, rcsccá.ndolo si está prcscnle; verificar el defecto 

su diámetro, si no es posibll! ::u cierre· de primera inlcn!lil>n, 

ya sen por Ull!WrI<.:ia del mismo CJ por escusa ceja muscular, 

se co)ocr1rá un ¡111rcl1c: 

la. Elccció11: Politetra~]uoroetilcno (PTFE), Gorc 

-TcxR, parcl1c cardiovl1Bculur. 

2a. Elccci611: Silastic. 

3a. Elección: Si no hny materjalcs, hacer u11n retro

posici611 de dorsal n11cl10. 

Lu sutura del purchc se hace c·on puntos ncparados 

inabsorviblcs, y se inicin en el bortlt> po!;lerior del t.lefcclo. 

Anlcs de cerrar el dcfcclo colocur la sondo pleural. El 

cierre de la pared nbdomina1 sicmp1·c es poRihle. Una muniohra 

de 11 rstiramiento'1 de las purcdcs lalcrulcs del ahdomcn con 

las dos manos, y entre dos dedos, resuelven 1013 dificultados-

Para hcrnius del lado derecho: Abordar flor tora

cotomia derecha n nivel del 7° espacio intercostal, mediante 

la maniobra de rechazar el hígado hacin el abdomen, se expone 

el defecto. Si es muy amplio, usar tbc11icas recomcr1dndas, 
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MANEJO POSTOPERATORIO: 

- Continuar con Fentanyl 100 ug/k/1-2 hrs. y Poncu

ronio 0.1-0.2 mg/k/1-2 hrs. durante 48 hrs. minimo, 

- Colocarlo nl ventilador scg6n los purhmctros rcco-

mendados, para mantener pll entre 7 .5 7 .6, con una 

entre 20 25 torr. (ver hipervcntiluc16n en el texto), 

ncr Pa0
2 

entre 100 120 torr en el RN de término y 

60 y 90 torr en el prcmnll1ro. 

PaCOi 

Mant!!_ 

('llll"C" 

!as 2 hora.s de posloperatorio, yn eslahil iza<lo 

el pncicnlc, tomar r,asomelrÍa parn ujt1stes neccsar iu~;. Si 

la PnC02 es mayor de 50 torr, augura un mal pronóstico. 

Si es menor <¡lll' o.sla e i fra h11hr(1 qup hacer Lodo.s los esfuerzos 

por mantenerlo l~HtnblP ya que el llro11(1r-;t.ico puedP ~.;cr h11l·110. 

Conectar la sonda ¡Jlcural a sel lo dL· agu:i "Lialan

cendo11 con prc:.;iones límites lll· +7. cms. y -8 e.nis. de np,un, 

si.n succi.Ón mientras Sl! c!ilP con nsi~:;Lencin rnecftnicn. (Vc·r 

fig. 1). 

Ho11Lc11<~r t1n Upl1rle ele llq11i1lo8 modcrndnmcnlD 

restringido, entre 50 100 ml/k/dln. Bicarbonnlo de sodio 

según rcsultndo ele gnsometrius, en las soluciones para B 

horus. 

MONITORIZACION DEL PACIENTE: 

Frecuencia cnrdíoca: mantener entre 120 160 

x min, si huy bradicnrdin indl.car inotrópicos (dopamino a 

raz6n de 3 - Sug/k/min), si hay dntos de falla ventriculnr 

indicar digoxinn scg~n esquema conocido. 
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Mantener la temperatura corporal entre 36 y 37.5 

'grados centigrados. La hipotcrmi.a produce vosoconstricci6n 

pulmonar y aumenta el consumo de 6xigcna. 

Presión arterial sistémica: mantener la prcsi6n 

sist6lica por cncim11 de 50 mn1llg. Si existe hi¡)otunsi6n deber~ 

verificarse la PVC la diureHis hurarin 1 si están hnjos, 

incremcntnr el nport.P do lí1¡11id<is l'.omo medida inicinl. S1 

no se obtiene respuesta, dcspuéf> di' dl!t;cnrlar cr·i.sis dl' hipo

xia, hipoglucC?mia l1ipovolcmia 1 iniciar goleo de dopam·Inn 

a rnzón de 5 n 10 ug/k/min, qui~ r;t' incre111e11Lt.HÚ hasl<..1 ohlc11t!r 

la respuesta hi1sc¡11líl, 

Uresi!:i horaria: mantener un mínimo de l ml/k/h. 

Si se ha corregit\o hipovulemi¡1 1 hip1>t.e11~>ic'111 1 y (•Xislt~ ollgurln 

indicur diuréticos (furosemidc), 

l'VC: n1011Le11erl11 e11tr·t! 8 y 12 cn1s. de nguu. 

o ante cualquier clesco1n¡Je11s11ci611. 

porcentaje de corto-circuito dl! D-I. 

6 hrs, 

Determinar Ja DA-a02 

Rodiogr6fi11s de t6rax 1li:1ri¡11ne11tc o nntc cuulqulor 

crisis de hlpoxin, pnra dcscurlor 11cumot6rux pntolagío 

pulmonar parenquimatoso. 

Monit:orinr llcmaglohinn l1omat6crlt.o, recuento 

de plaquetas, clcc:Lrolitos y protcinus séricas cada 48 hrs, 

o mhs frecuentes si es necesario. 
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MANEJO DE LA HIPERTENSION PULMONAR: 

Ante un puclcntc con crisis de hipoxia, cion6tico, 

en ausencia de ncumot6rax o otelcctasia,,con una hiperventiln

ci6n bien llevada, con ndccuacla sednci6n y porhlisis neuromus

culnr y corto-circuito ductnl de mós del 20% 1 o una diferencia 

entre lo Pu02 pre y poslductal mayor de 20 Lorr, dcbcr!1 corro

borarse la hipcrlcnsi6n p11lmo11nr con mcdici611 (IC los inlcrvnlo!; 

y tiempos sistólicos por ecocardiografí.n. Si no es posible, 

con la valoración cllnica y gasométrir:a se decide la t1plica

ci6n de Tolnzoli11t1 por vc11a ¡1erif6rica. 

Toluzolinn: S(• atlministra n dos de 0.3 mg/k/h 

o goteo contínuo vigi laudo Ja prl'fiiÓn arterial estrechamente 

y cada 30 minutos. Vi i~ i 1 n r mantener ln urcsis mínima, 

vigilar lo apariciún dl' c>Íccl.o~: colnlcralcs u nivel gn5tro-

intestinol y lle funciún reníl1. 

En caso clP hipoLc11~;iéJ11 secundaria, S(' puede contra

rrestar con dopamin;i a du:;i~: de lü a 20 ug/k/min, que pueden 

incrementarse hn~~t11 50 ug/k/min .si es llt'Ccsnrio, dado c1 

efecto nntúgonico qui· p11c·den tener amLos mcdicamenlos. Se 

mantiene por 21. n /1H hri;. ~· ~;e tlir;minuyc lentamente mic11trns 

se mantiene la Id pcrve11t i 1 ac i ún. 

DETECTAR EL "l'EHIOIJO DE Ti{ANSICION": 

!lacia el ll!rcc•r din de manejo intensivo, iniciar 

deseen.so de la frecucncin venlilntoria permitir aumentos 

de la PaC02 entre 25 y 30 torr, para clctcctor el momento 

en que disminuye la lahi lidncl de la Pn02. Si no hay cambios 

en la Pa02, Ó cnidn de la mi nmn 1 Ge pueden iniciar descensos 

progresivos de la Fi.02 como primer pürÓmetro, siguiendo con 

la frecuencia prc8i6n ins1iirotori11 en segundo t6rmino. 

Los tiempos in!ipirat.orios se aumentan a 0.5 0.8 cuando 
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la frecuencia se ha disminuido por debajo de 90 por minuto, 

La separaci6n del ventilador deberá real Izarse en 

48 hrs aproximadamente, para evitar las secuelas de la venti

laci6n asistida y lo oxigcnotcrupiu. 

Antes de scpnrnr1o del venliludor, se suspende 

Fentanyl y pnncuronio, vnlorunclo su uulomalismo esfuerzo 

respiratorlo, Pasurlo primero a flujo continuo y posterior-

mente relirnr vcnt.ilntlor, vigilando estrechamente autorn<1t ismo 

respiratorio y coloración. 

de observación de 8 hrs. 

Decn11ular 1lesp11Ós dP un pprjodo 

Por Último se retira 111 do¡i<1mina se ugregn 

succión suave a1 8Cl lo ele agun, al fn1~H·o qut' r.onlrola la 

prcsi6n posiliv11. 

Rctlrar ln sonda pleura} de~q1ués del quinto día 

de moncjo y de acuerdo a la expansión del pulmbn hipopl!tsico. 

CUIDADOS ESPECIALES: 

IJna enfermera especiali.sLa debe encargarse del 

paciente en formo permanente. 

Uno 1lcsconccci6n i11advcrlidn del vc11tllndor puede 

ser fntal c11 un pucientc curariznJo. 

Cuidados de la sonda pleural y el sel lo de agua 

incluyendo en el balance los lí.quidos pcrtlidos a través de 

la sondo. Pucdc11 ser imporlantes, 

La succión cntolraqucal a través de la cánula 

deben espaciarse coila 3 a 4 l1rs, o solo por razón necesaria. 
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La percusión del tórax deberá limitarse lns prime

ras 48 hrs, y solo en cnso de atelectnsio, iniciar antes. 

excesiva 

Aislomieto del paciente en cuanto a ruidos, luz 

monipulución. 

Mantener descompresión góstricn 24 a 48 horn& 

en el postoperotorio, 

Formular un pronóstico y hablar con los padres, 
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ALTERNATIVAS DE TRATAMIENTO PARA EL FUTURO 

Con un protocolo estricto de manejo, con todos 

los recursos disponibles, la mortalidud se reduc:.c solo en 

un 10 a 20% (16,25), El 70% de paclentcs que llegan al térmi

no de la gestación son tratados quirlirglcnmcntc, y df~ ei;Lus, 

el 30 a 50% falleccrun en ]as me_jorcs manos. (/+,21,2S,2h) 

De estos pncienlcs con ¡iro1il1f:t ico fal n 1 t Pilemos: 

Un 20% de pacientes con grndos sevt•ro:; dC' llAP 

ductol de más del 50í~ del finjo pulmo11rir 

l orl o-ci rcui tu 

pr<icl icamenle 

fijo, que no responde a 11i11gú11 Li¡io el<~ rn,)11l1 jo y ~a· a~;l1cia 

o unn hipoplasia pulmo11<1r !i('\'Pr.i (:~I). La í1nic;1 alt1·rnativa 

futura para esl.o:; JH!f ÍC'lllP:; l<L dt·:-;compre!:ión pulrnounr 
11 in u tero". La cirugín f1~t.nl av<111z;1 r(1pidamenlP 11 i V el 

cxperimcnlal en modelos a11imal1·:; y cun f.xito. L!li; ¡irohlcmns 

por re8o]vcr para ~;u rPalizacil1n en humano:.:;, e:;tt'in ;1 nivel 

del manejo tocol-Ítico, ya qur> <·I pnrl(J p1 t·u111Luro y ];1 provoca-

ción de aborto, son muy frecupn\.p:; por In tníln i pulrJL ifJn q11irí1r

gica del útero grt'1vitlo, sohrl• tod11 en los primeros L/J del 

embarazo. Otro de los probll!IJlil~; p;1ra su realización en ht1111<1-

nos ser{1 ln selección de la;; p<1t·ir~11t.es, por la frecuente 

asociación de nnornu 1 lus congén"i tas en su:,.; productos con llIJC. 

La t6cnfc¡1 q11ir6rgicu de ln plasti;1 di11fragm6ticn intrnuterinn 

se ha perfeccionado, y en ln act.11a1 idacl e~; fnclihle su np11c:a

ci6n en l1t1mano!i. (5~-57) 

La otra alternativa para estos pncientes seria ln 

oxigcnuci/J11 cxtracorporc.n (ECMO), pero en estos pacicntcn el 

problema es la hipopJasia pulmonar Lan severa. Estos pncien

tes se podrían mantener en ECMO un máximo de 10 a 12 díns, 

que obviamente no permitirá rlesarrollo ~pulmonar suficiente 

para salvarlo. 
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El otro 20 a 30%, que tambHn fallece, cursa con 

grados variables de llAP y un corto-circuito de D-I manipula

ble. aunque también severo, pero que por otros factores agra

vantes presentnn hipóxju profunda y prolo11gndn. Unn nltcr11n

tiva de manejo ¡>robullu e11 pncícnt.c~ co11 ltDC es lr1 oxigen11ci611 

extrocorporcu (ECMO), mediunle un puentt; nrterlo- VL•noso 

que pasan través de un oxigt·nndor d1.· membrana. \,¡¡final ida<\ 

de este tratarnicto c•s dcjar el r·ircuitu p11lmo11;1r pr!1cl icame11Le 

en reposo, hnsla que la lnhi lidad tll' la vas(ult)tura p11lmo11;1r 

mejore. Tumbién :--:e evit.un los cfc·rto:'..; <laúin1i~• de l:·i UBiSll'n-

cia vcnlilat.01 ia hipL'roxigilll<icilin prolo11~',acln, ya que con 

esta tÍ!cnica, la~; con!;luntes cll·l v1·ntilnd<Jr se rctl11cen al 

mínimo. 

Erit.o:; pacie11L1.•s p11t~tll·11 S(:t- st.•l,·cc ionado~; en l>nse 

o criLerios preclict.ivo~; de mal p1<111fi~illco, corno la D(1\-;:i)02 

mayor de úOO torr duranlc múr; de 12 hora:;, Pxcluyendo paclcn,.... 

tes con cardirJ\ll\t{11~{, con J1pmo1-rc1gia i11Lr•1cr<111ean;1, ¡1rem;1tt1ros 

por dPbajo lle 2 kg[;, de pc·so, y pacieul.t~~; que hayllíl lc11ido 

asistencia ventilntoria m1~c(111icn por mú~: ¡\(.• 7 di;,~.;. 'l'umliié•n, 

un deterioro súbito uin fl'Rpllesl<1 al manejo i11Lensi.vo, 

daiw pulmonut ~;cvcro por licirot rnuma con10 es L'l EPI difuso 

han sido criterios de i11clusi(1n a ECMO. Lil. sob1evida de 

RN con llDC sonH,Lidos a ECMO oscila 011Lre 50 y 80%, De esto 

manera, se puede aumentar la sobrevida de pncicnteH opcrudos 

hastn un 80%. (58-61) 
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APENDICE 1 

VALORACION PRONOSTICA RADIOLOGICA 

Criterios 

l. Lado del defecto diagrugmático 
Izquierdo 
Derecho 
Derecho con higa1!0 l1erniudo 

2. Locnlizaci6n del cst6mugo 
Abdominal 
Torácico 

3. ~cumot6r¡1x (i11silaterul o contralatcral) 
Ausente 
Presente 

4. Dcsplaz11mie11Lo del mediastino 
Ninguno 
Leve 
Marcado 

S. Grado de> distensión visceral 
Si 11 aire 
Sin distensión 
Distendido 

6. Volumen ulrendo del pulm6n isptlateral 
Mayor del 25% 
Menor del 25% 
Nada 

7. Volumen del pulmón contrululcrnl ni rendo 
Normal a 75% 
75% - 50% 
50% - 25% 

Puntuaci6n 

1 
2 
3 

o 
2 

o 
1 
2 

o 
1 
2 

o 
1 
2 

o 
1 
2 

INTERPH:TACHlN: Una pun tuac i6n por encima de 6 tiene una mor t.!!. 
lldad del 85%. 

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