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INTROCUCCION

Uno de laos problemms mis apmeionentes pares el Ciru-
jano Pediatra es el manajo de los peclentes con defec-
to del diefragme en el foramen de Bochdmlek y que se -

scompefian de hipertensibn pulmonar.

La mortalided en este grupo de pacientes llegs hms-
ts el B0% seqglin los diversom reportes y siempre exisats
controversis scbre loa principios de menelo, debido en
parte m un entendimiento incompleto de las slteraclo--
nes fisiopatolbgices asociadas & lm hernis diafragmbti

ca congénita.

La investigacifin en este campo es cade vez mayor ==
tratando da abatir la mortelidad que a pesar des los ~--
avences sn les técnices quirlirgicas, en el mansjo enes
tésico y en lﬁ- cuidados intensivos, peradbjicements,-
he sumentado en los afios recientes, dido que se daflc- '
tan tespransmants antes de su muerte plrinntal gor hi;

pertensibn pulwonar grave.
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En log Oltimos cinco sfios se atendieron 52 pacien-
tes en el Serviclo de Cirugle Pediatrics del Hospitel~
General del Centrp Médico La Raza con diagnbstico de -
hernia diafragmhtica de Bochdalek, de los cumles, e) -
30% correspondieron sl grupo de "alto riesgo®, sncon--
trando una mortalidad del 75%; la inmenss mayorias nang
Jados con medidas mEdicas y ventilatariss convenciona-
les por lo cue)l nos motivh e buscar una posibla solu--

cibn a este grave problemas.
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ANTECEDENTES CIENTIFICOS:

La hernia disfragmatica congénits fue descrita ori-
ginalmente por lLazarus Riverius, y sus observacianes -
de loe hallazgos poatmorten en un sujeto de 24 afiow, -
fuercn publicades en 1679 enh el Sepulchretum de 8cne--
tus (1). En 1848 Vincent Bochdalek describib la hernie
del intestino debida a un defecto en 1l parte dorsal -

del diafregma y postulf que el intestino era desplaza-
~3-



-tdo @ través de eate triéngulo lumbocostel como e
sultado de la posicibn invertida del fatu.(Z); » pesar
de 1s 1nexact1tﬁd anatfimica y etiolbgice de la teoria-
de Bochdalek, la-hernis congénite en la porcibn poste-

rolateral del diefregma illeve su nombre.

La primera repsracifn satisfactoria de un recién na )
cido de menos de 26 horas de vida, ru; rq-llzada por ~
Gross en 1946 (3). Desds entonces la historiam se ha ca
racterizado por intentos para mejorar la supervivencia

en los necnatoa sintombticos.

Cempanmle y Rowland en 1953 describleron por pilll-
ra vez s hipoplusis pulmonar mn los:nifios con sate -
tologim, en tento que, Arsschon y Reid en 1963 reconc-
- cleron el efecto de meta complicacifn en la supsrviven
cia ds los pacisntes; Rows y Uribe en 1971 dunr'l.bm‘ -
las consmcusncias putulbgien! ds 1ls hipsrtensifn pﬁlﬁg
nsr y 1s mexcls de sangre (k). A partir de entonces --
hnh surgido nusvas técnicas y madicamantos qul_hln.rn-

volucionado sl mensjo ce estos nifias.
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Para comprender las variantes clinicss y la Plsiopas
tologim de la hernia diafragmatice, es neceserio enten
der el desarrollo del diafragma, el pulmén y el tubo -

digeativo. .

La formacifn del dimfragme tome lugar entre la cuar
te v octeva semanea de gestmcibn, Las tree mayoree ce-
vidades del cuerpo, se originesn en este periodo: el sa
co pericérdico, el pluufal y el peritoneal. La cavidad
pericérdice es grande y esth comuniceda con la perito-
neal por does clnule! celfmicos 1lamados pleuroperito--
neales, que al elongarse el embrifn se sstrachan y acu
pan la parte més dorsnlateral de ls cavidad paricardis
ca (Fige 1). Los futuros pulmones empiezen a invaginar
se en esos canales los cusles formarén la futura cavi-
dad pleural. Alrededor de lm octava semans se oblits--
ran por completo separando las cavidsdes plesural y pa-
‘ritonesl. E1 canel del lado izquierdo cierrs un pocﬁ -
nés tard{ements queel derecho (5).

E1 desarrollo del pulmén me inicia el miemo tiempo

por ramificecifin progresiva de las brongquias primiti--
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EMBRIOLOGIA

-=yos y los segmentos arteriales pulmonares haste la 168

gemana en gue termina la formacion de las vies sfress --

terminglea.

Ourante la misma ootava y novens aemanas, cusndo el -

gisfragma estd formado, el intestino medic retorne a ls-

cavidad abdominal, mientras que el pulmin eata en uns g

se critica del desarrolle. Una falla en el cierre de tn-?

les cenmles pleuroperitoneaeles permitirf una hernige----
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-cibn del intestino dentro de la cavidad pleural in-
terfiriendo en diversos grados la maduraclfn pulmonar-
(6). Se reduciré consecuentemente el nimero de divisip
nes bronguimles, el temaflo de lms vima afreas y el n-
mero de saculos, alveblos y vasce pre e intra-scina---

IE8.

Se he demostradoe en estudios postmorten de estos pa
cientes un auymenta significativo en la mase muscular -
ge las arteriolms pulmonares, asi como una disminucibn
en la cantided de vasos esnguineos, tento en nimero co

mo en unidad de tejido pulmonar (7,8).

tsta hipaoplasia pulmonar es el punto de partida de-

lon eventos fisiopatolfgicos y explics las variantes -

clinicas de los problemas respirstorios que se obaer--
van gn los pacientes con hernia diafrageétice congéni-
ta. Baséndose en ests hipStesis, Wimewan y Mc Pherson-
cleaificaron, al igual que Berdon antu:tﬁrments. ] -

los pacientes en tree grupas (9,10):
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El primer grupo corresponde a squellos pecientes --
que tienen herniacifén vieceral en las primeras fases -
de ramificacibn brongquial y secundariemente praguce --
una hipoplasis pulmonar bilastersl grave (Fig 2). Eetos
recifn necidos presentan insuficlencis respiratorim --
muy grave inmediatamente al nhacer y fallecen en las --
primeras 6 horas de vides antes de ser intervenidos qui

rOirgicamente.

HIPOPLASIA PULMONAR BILATERAL.

Fig 2- -
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Un segundo grupo corresponde a aquellos en los cup
les la herniecidn vieceral produce sblo une hipoplasia
pulmonar unilateral (Pig 3) y le supervivencia depende
del equilibrio que =e establece entre ls resistencia -
vascular pulmonar y del conducto arterioso. Estos pa--
clentes son los dencminados de “alﬁu riesgo” y también
desarrollan dificultad respiratoria grave en lss prime
ras horae de vida, pero s diferencia del grupo anterior
un parcentaje varieble logras sobrevivir con un manejoe

intensivo.
Flg 3.-

HIPOFLASIA FULMONAR UNILATERAL.
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El tercer y Gltimo grupo los forman los paclantes-
en los cumles esta herniacifén visceral fue tardia y no
interfirib con el desarrollo pulmonar y la sintomatolo
gia, por consigulente, se presenta secundaria a la com
preaifn pulmoner ejercide por las asas llenas de aire,
y generalmante se inicis mfe tardiemente, ea lave y 1a

supervivencia s excelente (Fig &4).

COMPRESION PULMONAR VISCERAL
Fig he-
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Ourente la vida fetel, el lecho vascular pulmonar -
recibe aproximadamente el 7% del gasto cardisco. Al ng
cimiento, se expanden el méximo los pulmones, aumenta-
la teneifn arterial de oxigeno pulmonar y dieminuye la
presifin arteriolar pulmonar permitiendo un aumento del

gasto cardiacn sl sietems .pulmonar.

En loa pacientes con hernia disfregmftica congénita
de "mlto riesgo", el lecho arteriplar hipertrﬁficn V-
disminuido por unidad de tejidﬁ. no eoporta al gnatnl-
de las cavidades derechas. Adeqis de matm hipoplaeis,-
existe una reactividad arteriolsr pulmoner anormal a -
los cembios de pH senguingo y de la tensibn del oxige-
no, smén de otros factores como la hipotarsis, la hipo
calcemin, la hipomagnasemia, le policitemia y posible-
wente, nivelss bajos de vesodilatedorss endbgencs, o,-
por ml contrario, niveles gltos ds vasoconstrictorss -
endbgenos (11,12,13). Los estirulos sxternos tales co-
wo punciones venosas, trsnsfusiones, inyecciones intra
mugculares, aspirscibn de secresionss y las fsllas sn-
le asistencis ventilstoria también acarrean un icreman
to en la resistencis pulmonar (Fig 5).
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FACTDRES QUE AFECTAN EL TOND VASCULAR PULMONAR

HIPOXIA ALVEOLAR
HIPOXEMIA
HIPERCARBIA
ACIDDSIS
HIPOTERMIA

TEPA -

ESTIMULOS EXTERNGOS —» Puncionma
Succlbn traqueal
Movilizacibn
Transfualiones

y  POLICITEMIA Y

i
4%:;(/
. ‘525 VASOCONSTRICCION

k’éf ARTERTOLAR

Al final exligte una capacitencia pulmoner dissinui-
da y un incremanto en la resistencis srterioler pulwmo=-
nar que acarres la formacifn de cortocircuitos srterip
venoans intrapulmonares qus agrave sin efs la hipoxig-

y cerrando un circulc vicioso.

Se prassanta un sumsnto de la postcargs y del tiempo

" sietblico ded ventriculo derecho y uns dissinucibn de-




la precargs ventricular izqulierde que crem un gra--
diente de derecha m lzguierda que a su vez, lleva al -
establecimiento de una circulacién Petal que es muy di

ficil de revertir (15,16,17)(Fig. 6).

{HIPOPLASIA PULMONAR]
LECHD ARTERIODLAR HIPERTROFICOD (HIPERREACTIVIDAD

DISMINUIDO/ UNIDAD DE TEJIDD

GASTO
CAPACITANCIA VASCULAR CARDIACO
DISMINUIDA NORMAL
INCREMENTO RESISTENCIA ARTERIOLAR
PULMONAR \\
) CORTOCIRCUITO AU INTRAPULMDNAR | HIPOXIA |

¢ g

[CORTOCIACUITO OERECHA=I1ZQUIERDA |

Figura 6. FISIOPATOLOGIA. _ ST
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Una de lae preccupaciones de loe investigatores en la-
década de los afios 70s fue la identificacibn de los pecien
tes que tenisn hipoplasia pulmonar unilateral, es decir --
los que pertenecen sl grupo de "alto riesgo™, y que eecun-
deriamente tendrien hipertensibn arterial pulmonar. Ini---
cialmente se establecid que todos los recién nacidos que -
presentaran dificultad respiratoria grave en las primeras-
seis horas de vids son de *slto riesqgo® (18). Posterlormen
te Boix=-Ochoa inicib el analisis de los gases arterisles y
seguido por Levin se demostrd le relacifin de hipoxemia e =~

hiparcarbia nnn.hipertensién arterisl (19,20).

Raphaely y Downes (21) mnalizaron 58 casos con las cara
ter{aticas anteriores y celcularon la diferencia alveolo--
srterial de oxigeno (0AmD2) y encantraron que cuando fsta-
es maycer de 500 torr es indicativa de hipertensién pulmo--

nar grave y conasjguientemente, mal pronbatico.

Un estudlo intsressnte realizedo por Tuuluﬁk{an (22) --

basado en estudios readiolbgicos desarrolld una escalm numbk

-14=



-rica de acuerdo e diversos parametros como la disten---
sifin visceral, cantidad de aereacifn pulmonar y presencia-
o ausenclea de neumotbrex. Una escala mayor de € ea indica-

tiva de "alto riesgo®.

Otros sutores han menclonado la respuesta a la tersple-
vesodilatadora y la relmcifin que existe entre la tensibn -
de bibxido de cerbono arteriml y los parémetros ventilato-

rios (23).

A rafz de los diversoes indices mencionsdos, se estsble-
cif que 21 mAs ftil, tanto en la identificacifn cemo en el
seguimiento de estos paclentes, es el célculo de la difg--
rencis elveblc arterisl de nx!glnq respirando oxigeno al -
100% (24). De este manera se pueds celculsr el corto-cir--
cuito ductel y preductal o intrapulmonar, gue a su vez, ea
consscuencis de una slteracifn en ls relacifn ventilecibn-
perfusién como coneecuencis de hipertension pulmonar o cir

culacifn fetal peraistente{25). (Fig 7)

=15



Figura 7.~
FACTORES PREDICTIVOS DE MORTALIDAD

POLIHIORAMNIOS

MANIFESTACIONES CLINICAS TEMPRANAS:
Oificultad reaspiratoria
Hiporesctividad
falidez
Tagquicardia

ANALISI8 GASES ARTERIALES
VALORACION RADIOLOGICA

Diversos protocolos ee han elaborado con el fin de me-
Jorar lea sobrevides que en algunas series llsge tsn sblo sl
20%. Es muy diffcil treter el deterioro rdpido ceusado por
la hip:étnnniﬁn pulmonar y la derivecifn de sangre una vez
establecids; la clave del Exito redice en svitar los fenb-
munﬁa fislolfigicos que desencadensn la clrculaciﬁn.futll.-
Una de las pledras angularea en =l tretamisnto ss 1ls hiper
vantilecibn pars mantener uns buena disipacifn del CO2 utg
lizando una relacifn inspiraciln-espiracibn de 1:1 y esta-
blecisndo unm alcalosis y svitando sn todo mowmento le -ci-

dosis que es el mhs potente vasaconstrictor(26).



El mantenimiento de la prasién parcilal de oxigeno -
arterial también es primordiml, por lo tanto el uso del --
miemn debe ser liberal. Con los tiempo2 inaplratorios cor-
tos se evita el atrepamiento progresivo de eire y se utill
zan presiones bajss y sin presifn espiratoris finel & fin-
de evitar el barotrsuma (263. Otroa factores referidos en-
el manejoc 8 fin de mejorar la ueﬁtilaciﬁn y ® 8U vez con e
fectos dilatodores del lebho pulmonar, son el empleo de re
lajantes musculares y analgéeicoa narchticos tanto en el -

pre como en el postoperatorio(27),

El neonato con hernis disfragmatica tiene un volumen ==
circulente normel, pero dnds le capacltancia veacular dis-
minuida y la sobrecarga ventricular derechs es necesario -
un soporte farmacelbgico con cardiotfnicos; diversos medi-
camentos se han utillizado con tel fin sin resultados del -

todo satisfectarios (28,29).

Los vasodilatsdores tambifn han sido utilizadoa ampliam-
mente con reaultados variebles y efectos colaterales inde-.

seables, esto mstimula a la inveatigacifn en este cempo (38

3.
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£l 1aoproterenol es la mhs activa de lss aminas simpati
comimbticas que mctlien casl exclusivamente sobre los recep
tores beta en virtud de au sustitucién N-alquilica., Sus e-
fectos principales se ejercen sobre el corazbn con accifn-
inotrbpica y cronotrbpica positivas; en el misculo liso -~
branquial, los vasos del miisculo esguelético y del tracto-

alimentario actia en formm de relajacibn (32).

Se ha demostrado su accifin reiajante gobre el misculo -
liap erteriolar pulmonar, sphre tode cuandﬁ el tono ee al-
to y sin afectar significativamente la presibn niit&nlnn -
cunﬁ lo hacen los demfis vasodilatadores y en contraposie---
cibn a lo estmblecido con la dopamina que sumentea eate to-
no y s utilizada muy frecuentemente en sllos (33): EN ===
nueatro medio se utiliza en el tratemianto de la hiperten-
si6n pulmonar primaria con resultadoa bastante l.tlif-cth-

rios y alentedores (34).

~18=



- 0BJETIVOS:

e e—rtt sttt
e p———

I1.- ESTAALECER SI EL ISOPROTERENOL TIENE EFECTOS VAEDDI-
LATADDRES SOBRE EL LECHO ARTERIOLAR PULMONAR EN PA--
CIENTES CON HIPERTENSION PULMONAR SECUNDARIA A HER--
NIA DIAFRAGMATICA DE BOCHDALEK.

I1I.~-PROTOCOLIZAR EL MANEJD DE LO5 RECIEN NACIOOS DE "AL-
7O RIESGO" CON HERNIA DE BOCHDALEK UNIFICANDD LDS ==
CRITERIGS DIAGNOSTICOS Vv TERAPEUTICODS.

I11.-DISMINUIR LA MORTALIDAD DE LOS PACIENTES CON HERNIA-
DIAFRAGMATICA CONGENLITA Y CON HIPERTENSION PULMONAR-
EN EL SERVICIO DE CIRUGIA PEDIATRICA DEL HOSPITAL GE
NERAL DEL CENTROD MEDICO LA RAZA.
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HIPOTESIS: (

Y ———

ALTERNA EL. ISOPROTERENOL. ES VASODILATADOR SELECTIVO
DEL LECHD ARTERIOLAR PULMONAR EN PACIENTES-
CON HIPERTENSION PULMONAR SECUNDARIA A HER==
NIA DIAFRAGMATICA DE BOCHDALEW.

NULIORD  EL ISOPROTERENDL NO TIENE EFECTOS VASODILA-
TADORES EN EL LECHD ARTERIOLAR PULWONAR EN-

- PACIENTES CON WIPERTENSEON PULMONAR SECUNDA

RIA A MERNIA DIAFRAGMATICA O BOCHOALEW.



MATERIAL Y METODBS:

En el presente trabajo eatudismpos a todos los pacien-
tes con diagnbstico de hernie diafragmatica congénita de
Hochdelek fue atudieron al Servicio de Urgencies de Pe--
diatr{a del Hoepital General del Centro Médico La Raza -
en el perfodo comprendido entre diciembre de 1985 y el -
mismo diciembre de 1986. Después de la valoracibn clinia
ca iniclal y corroborarse el diagnfatico, se procedid e-
la coloceelfin de una sondm para descompresihfn gAstrica,-
se lea tomd gesometria mrterisl y valoramos la rediogra-
fia de tbrax de acuerdo a los criteriocs de Toulouklan.--
Aguellos que na fueron intubadoa endotraguealmente, 8l -
1la insuficiencia reaspiratoris ers asvera, se intubaron y
se dejsron en una incubadora con una linee venosa permes

ble.
Se incluyeron en el estudio a los recién nacidos gue-

ademas de tener menos de 24 horms de vide llenaron los -

sigulientes criterlos de inclusifn: e ———-

-21a



CRITERIDS DE INCLUSION:

INSUF ICIENCIA RESPIRATORIA SEVERA EN LAS PRIMERAS
SEIS HORAS DE VIDA..

CALIFICACION RADIOLOGICA MAYOR DE 6 PUNTOS.
pH SANGUINED MENOR DE 7.20

DIFERENCIA ALVEOLO-ARTERIAL DE OXIGEND CON F102 DE
100% MAYOR DE 300 torr °.

PRESION PARCIAL DE OXIGENQ ARTERIAL MENOR DE SO.
PRESION PARCIAL DE BIOXIDO DE CARBOND MAYOR DE 40.

* DAaD?= S80-(L7-Pal2-PaC02)

Inioialmente 7 reciéin necidos llenaron los requisitos,

se cruzb sangre e inmediamtemente se procedio s ssiatir s

la ventilaclbn mediente el uso de relajante musculer con

Pancuronio a una doslis inicial de 100ug/kg y dosis subss

cuentes de 25ug/kg ceda 2-3 horas seglin le respussta; a-

devfs se agregh un sedante narcbtico del tipo Fentanyl a

dopls de 2 ug/kg cada 2 horsa.

£l

tipo de ventilador utilizedo en todoa los casos Tus

un Baby~ Bird (Air-Shiellds) que eon los que dan mayor -

ciclaje entre loe gue contemos en el Hospitsl.

~2Ze



Las parAmetros Iniciales utilizados fueron:

Fine 10o%
CICLOS 80 por minuto
PRESION INSPIRATORIA 20 emH20

RELACION INSPIRACION:ESPIRACION 1:)
TIEMPO INSPIRATORIO ‘ D.u4-0.5 sep
NO PEEP.

Antea de peser a guirbfano se les tomb gascmetris ---
arterisl y en una incubadora de transporte y oxigenc se-
pasaron a quirbfano asistiendo con ambl. Antes de Anicliar
el procedimiento quirlrgico se instalb cateter venoso --
central en yugular externs y ceteter arterial umbilicasl-
de scuerdo al nomograme de Dunn, La anestesia e conti--
nud con los medicamentos enunciadoa sin utilizar halntar
no ni otroa geses y continuando con la Fraccidn inspira-

da de oxfgeno del 100%.

Se realizb le reduccibn de las viscerss abdominales -
y 1o plastie del disfragme s través de une insicifin sub-

costal izqulerds ein dificultedes. €n un casc ss reportd

-23-



~dificultad para el cierre de le heridea abdominal. No -
se reelizaron otros procedimientos quirfirgicos como ges-
troatomias para descompresifin. A todos los pacientes des
puéa de la plastia del diafragma ee les dejb un tho de -
pleurotomie en el lado afectado v se conectd a un Pleurs
vac estableciendo los limitee de presiones entre +2 y -8
cm de H20 v sin succibn. tos 1lguidos ae manejaron con -

regtricciféin moderada a razén de 50 ml/kg/dia.

T



Al terminar la cirugis se trealaderon a la Unidad de
Cuidados Intenaivos Neonatales y sme colocaron en una cu-
ne de calor radiante (Chio) continuando con la adminia--
tracibn de Pancuronioc y Fentanyl a las mismas dosis y =-

con los mismos parametros ventilatorios,




El manejo de los nifics fue el minmo poelble, evitan-
do.hasta el maximo los estimulus externos y diarismente-
se les tomb radiografim de térax para verificar la ssta-

biliddd del medimstinc o la presencie de neumotérax.

Se mnnitorizqrun los valores gessom@tricos y se calcu-
16 1a diferencia elveSlo-srterisml de oxigeno cede hora -
durante las primeras 6 hores del postoperatorio y cade -
k horaa posteriormente. En caso de estar &ata por més -
de & hores persistentemente por arribe de 4DO torr, se -
procedio & 1g infusifn de Isoproterenol a razbn de 0.2ug
por kg vy por minuto igualwents tomando control gasunitgg
co cads hora-lme priwmeras & e igusl qua antes cetds & hoe
rap despufis. A loa pacientes que tuvieron la DAsO2 entre
350 y 400 torr ae administrb el Isoproterancl en la sis-
ma forma y fue suspendido al obsarvar los r.nultagoa in-

nediatemente.

S5e continud con las medides enuncisdss por 1o menose--

36 horl! en ol postaperatorio; sl ewpezer a diswminuir ls

DAe0Z por sbajo de 350 torr se empezh a disminuir paule-

tingments la frecusncis y la fraccibn inspirade de oxige
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-«nin hasta 40 x min y 60% respectlvemente y tomendo pa-
ra tal fin sproximadumente 24 pnraa; g e mantenian es-
tables se suspende el Pancuranio primeramente en formes -
inmediates y cuando el pequefio inicle con movimientos es-~
ponténecs me suspande el fentanyl, eato tembién tomb ml-
rededor de 24 horas mas. Si no hay problemss pracedemos-
e la extubecibn convencional dejsfitolc por lo senom Q---
tras 24 horas en CPAP y dejsrlc con chmure caffilice con-
puriten y una F102 del 4LO%. Deespufs de 4B hores de ék-—
tuberia se retirs la sonda de pleurotomie y de scusrdo s

-

sus candiciones iniciamoe lea via oral.

'Lns'reaultadou se anotaran sn la hoje de registro pre
visments elsborads pare cadas uno de loa pacientes (Table)
y se procedib al anhlicis estadistico mediante ls prusba
estad{atica t de student. |



Ningunu de los paclentes estudiados presentd uno o-
slguno de los criterios de no inclusifin gque ee estable~

cleron en un inicle, los cumles ean:

* ATRESIA DE ESOFAGO Y/D FISTULA TRAQUEDESOFAGICA
MALFORMACIONES URINARIAS  DISPLASICAS
AKOMALIAS CARDIOVASCULARES
TRISOMIAS 1 o 21.

* MALFORMACIONES 0OE BNC

* @

Por otro lsdo los criterios de exclusibn inclulmn tp
do sguella gue ocatlonars ls muerte por diflrantl_mntl-
vo a la hipertensifn pulmonar. Oe los 7 recién nacidos-
inicinles, en unp ee prasentd gificultad pira al cierra
tde 1la herids, posteriaormanta prcllntﬁ Si{ndrome de vam-
cava infarior, ms{ miemo los medicemsntoa estsblecidos-
en el pratccolo no se puseron de manera. adecusds; posta
viormente presenth septicemis y coagulecibn intravascu-
lar diseminuda motivas por low cusles se excluyb del ea

tudio, quedando sblo 6 pascimntes.
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RESULTADOS

De 22 pﬁcientea que se recibieron en el tlempo easta.
blecido en el Servicio de Urgenciss de Fediatrie del --
Centro Médico ia Razas, 2 correspondieron sl primer gru-
po, es decir con hlpoplasis pulmonar bilsteral los cua-
iea fallecieron en les primeras 6 horas de vidas, antes-
de ser llevedos a cirugia. £n la autopsis de uno de e-~-

lios se corrobeord la hipoplasia severa:




Del total recibida, 11 reclén nacidos no llenaron -
los requisitos de inclusibn, iniciaron su sintomatolo--
gpie mhs tardiamente, fueron manejados convencicnalmente

a8in medides especleles y auy sobrevids fue del 90%.

El rasto de los neonstom, es decir 7, correspondie--
ron ml grupo de "alto riesgo® encontrandose una mortali
dad global del 71%. De este total el 21% fallecleron por
difersnte petalogia a la Hipertensifn pulmonar persise»
tente y sbla el 50% como consecusncia de colapso cardig

vasculer secundario a eata hipertensifn.

( | MORTAL IDAD
GRUPO A 2 100%
22 PACIENTES { GRUPO 7 71%
. HP* 3 5
- — —
| GRUPD G 1n 10%

* Con hipertensibn pulmonar peratstente.
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De lus 6 pacientes gue se analizaron en el trebajo,-
no se encantrf ninguna diferencis estad{stica en cuanto
s eded gestaclonal, ni valoraecibn de Apger, ni en peso-

entre los gque sobreviviercn y loa que Fallecieron (gra-

Fica 1).
GRAFICA 1
P E S 0
K.
3500 0
4 o)
3000 _
o) A

2500

2000

& & ‘ ']
1 ! j b S B
Paciaentes
& Fellecid © Sobreviviente
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pH .

Al igusl en lo reportedo en otras serles, entontra-
mos una diferencia estadisticemente significativa entre
loa sobrevivientes y las que falleclieron, tomando en ==
cuenta la veloracifn inicial del pH ssnguinen. Los pri-
meras tuvieron un promedio de 7.14% p.08 comparado con-
1os segundos con 6.8% 0.1 (P€0.05). (Bréfice 2)

GRAFICA 2
VALORES INICIALES DE pH S5ANGUINED

7.0
7-20 " o
L . .

7-10 e . 0

7.00 ou o e —— - - - - -

6.90 'y

.60 a

6.70F 4
4 L 'l 'y ) .l
1 2 3 4 5 B

Pucientea

A f’allecl& © Sobrasviviente

=32« .



En 18 misma significacifn estadistica (P < 0.05) se-
e.ncnntrfn el reaﬁltado del célculo:de la Diferencia al--
veblo-arterial de oxigeno en la primers hors del poat--
operatorio. Los que sobreviviereon tuviercn 375% 15 torr

contra 405% 15 de loa que fallecieron (Br&fica 3).

GRAFICA 3

VALORES DE DARe02 EN EL POSTOPERATORIO

450 1*
4L0g ““"“‘"" Y - -
a o o
D o
A 3sop ]
a
300 =
1]
2 20}
Il 3 [ ' [ 1
1 2 3 4 5 6
Pacientes '
A Fullecieraon O Sobrevivientes
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El enflialn de los geses sangfliineos y la DAmO2 en =
los pacientes en el postoperatorlio no reporth ninguna -
mejoria eignificetiva al momentu de adminiatrar el Isa-
proterencl. Los tres paclentes gue fallecleron mantuvig
ron una DAal2 de més de 390 torr a pesar de tener une -
fraccién inspirade de oxigeno #el 100% y nunce oe cbaer
vb tampoco mejoris en las cifres de la presién parcial
de oxigeno ni en la del bifxido de carbono hasta gue su
cumbieron por colspso cardiovescular en lae primeras =-
24 horas ae vida.

En los tres pacientes gue sobrevivieron, al adminla-
trer el Isoproterenol tempoco se observh cambios aigni-
ficativos en los valores enteriores por lo gue awe sus-
peﬁdib inmedistemente, continugndo su manejo exclusive-
mante con la hiperventilscibn bajo relajncibn wuculer y
nnllglllu-aldugldh con-los medicenentos sstsblecidos, -
hasta que se extubaron desde finales del tercer die de-

postoperatorio hasta el octavo dia.

En los & paclsntes se corroborb objetivamente, =l mo

mento de la cirugiae, le presencia de hipoplusis pulmoe-=

har del lsdo efectedo en un porcantsje promadln de 80%.
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Uno de los detelles importentes que encontramos en-
los casos y que sl hubo diferencia significativa (P{0.01)
fueron lss horas de edad del pacliente m la cual llegb a
este Hospltel. Los tres pecientes que sobrevivieran lle
garch en las primeras 6 horas de vida y se operaron an-
tes de cumplir 8 hpraa. A diferencis de los nifins gue -
fallecieron los cusles a su ingreso tenisn mas de 15 --
horas de vida y fueron intervenidos tomo promedio a las

20 horms de vida.

Por otro lado en el grupo de sobrevivientes rno ge «--
reslizeron maniobras que afectaran la Bunluciﬁn.ﬂe lps-
mismos. Los del grupo contrarioc se reslizaron 2 puncip-
nes pleursles por sospecha de neumothrax antea de hacer

el diegnfstico de hernia diafragmética.
En las siguientes graficas exponemos la evolucidn --

gasometrica y da la DAalZ en cada unu de los 6 casos.

(Grlfil:!ﬂ ‘0,5.6' 7'8'9)-
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Como se puede observer en las gréficss 4,5y 9 que +
correeponden a los pacientes que fellecieron, la cifra
de la DAaOZ2siempre se mantuvo por arriba de 395 torr, -~
en alqunoe incluso por arribs de 400 torr, a pesar de -
ester recibiendo una freccifin inspirada de ox{geno del-
100%; munca se logrb disminuir la hipercapnia ni incres-
mentar la oxemis hasta que fallecieron antaa de cumplir
24 horae de eded 0 mpenas con lae mismas.

' Uno de los pacientitos (grafico &) presentb paro -~-
cardiaco que se logrd revetir con las maniobras ha?l--
tuales, posteriormente fue el que tuvo los valorss wmas
altos de DAaDZ. En ninglin ceso se pudo cnnsigulr rl as-
tudio histopatolbgice, el diegndatico de defuncibn fue-
de Hipertensibn pulmoner persistente y copapso clrdiu--.

vaacular secundario.
En el primerc de los casns que sobravivieron, se ---

puede observar en la grafice 7 la rvolucifin con tenden-

cia a la mejorla de los valoree de la DAaD2.
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==~ Al mismo tiempo de dieminuir las cifras de DAa02 -
por abajo de 350 torr, se empezb a disminuir la F102 en
forma paulatina, no pbaervandose camblos adverscs en —=
las parémetros gasombtricos; se continud al manejo que-
varib en tiempo segln la reepueata observada. En todos-
se coincidié en observsr mejoria cusndo la DReDZ me men
tuva por abajo de 350 torr y nunca se volvid s incremen

tar.

El paciente de la primera prafica de sobrevivientes-
(Gr&fica 7) se pudo extub&r hasta el final del octavo -
dis de ser intervenide; se suspendib el Pancuronic el -
cuarto dias y el Fentanyl al dia siguiente. Dos dias des
puls ds habsrae extubsdo, se retirf la sonds de pleuro-
tom{s y se inicib la via oral; el dia siguiente, repan-
tinsments, prasentf pero cardiorespirstorio irreversi--
ble secunedrio = qhstrucci&n de vias abress superiores-
~ por secresionas. No ss axcluyd del estudio ya que la --
causs de musrte no fue lg Hlﬁirtunltﬁn pulmonar parsis-

tente.
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Log otros dos pacientes siguleron la misma evolucibn
tendiente a la mejor{a, siendo extubados, el primero al-
final del tercer dims, y el otro al cuartoc dia. En el ca-
s0 de 1a gréfica 9, se observh una descompensacibn de --
sus condiciones gue coincidid con la adminiatracién acci
dental de une dosis excesiva de Fancuranio; después de -
suspender éste, se estabilizd y éc continud sin proble--
mas. Ambos jacientes estén siendo controlados en la ton-

sulta externs sin secuelea.
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PISCUSION:

lLos resultados en nuestro pequefio grupo de paclentes-
con diagnéstico de hernia diafragmatics de Bochdslek y -
gue pertenecen gl grupo de "alto rdesQo™ son comparables
a otras resultﬁdns publicados en diferentea series, en -

loas que la mortalidad oscila elrededor del 50%.

Inicialmente, el slto indice de mortalided de estos -
recién nacidos que se operaban dentro de las primeras 24
horas de vida, ae achach a 1a priannciq de hipupllllu -
pulmonar secunadris & la compresién durante el desarro--
1lo, resultandn en una insuficiencia respirstoria intra-
tubla. Sin lnﬁargo, en 1974 Dibbing y Collins notaron --
ﬁua muchoe de esatos pacientes, inicislmente rqlpundlnn a
la reduccién de la hernie con un 1ntnrélﬁhin gialﬁlﬁ nor
mal por un perfodo variable deltiempu, para postsriormen
te d.tnrinrlraé con evidencia de un cortocircuito de de-
recha 8 irqulierdm, hipoxemls, scidosis y muerts. Este ps

riodo se le denomind de “luna de miel" en el cual & pesar-
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---ge estar recibiendo fracclones inspiradas de axigeno-
bajas, mantenlan valores gasométrices normales. La hiper
reactividad del lecho vascular pulmonar, la hipertensibn
pulmohar, la disminueién del Flujo pulmonar, y un torto-
circuito de derecha a lzquierda fue notmedo, lo que es co
nocido como Clrculacion fetal persistente o Hipertensidn

pulmonar persistente {fig 8)

MODELO DE CIRCULACIONFETAL

Venos puimongres

Vano cova
Infertor

SATURACION DE OXIGEND

D Alta
Madia

. Bojo

Veno umbllical

Arteria umbiileal

Fig 8 Circulacion fetal normel.
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No obstante gue muchnes fectores pueden incrementar -
1a resigtencis vescular pulmonar, los mas importantes --
son le hipoxemin, sctitemia, hlpoxia slveolar y el incre-

mentp en les presiones transpulmanares por alre.

Aguellos pacientes gque entran en el periado de "luna-
de miel" hen sido denominedos por VYacenti v Cods. como -
“pppactivos™ al manejo intensivae, s diferencia del grupo-
"no reactiva® que no responde a ninguna medida y para =-
loa cumles se ha establecidc sean cendidatos B axigenp-n '

cifin extrscorpbrea.

L.os pulmones del grupo *reactivo", no obhatente hipo-~-
plhsicos, demueatren hsbilidad pars sceptar un gmsto car
dlaco normal. Tienen una resilatencie vascular con un wi-
nimo de hipertansibn sl tiempo de ls correccibn quirbrgy
ca y que sz increments con el tiempo por 1a sstimulscibn
0 la presencis de los fanfnrqn snuncisdos. Este satimulg
lacifin, por 1o tanto, debe aif evitads heats el méximo ~ -
en todo momento, por 1o mismo me continus con le anssts-

sia incluso sn el postoperatorio.
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El Fentanyl y el Pancuronio fueron escogldos puestg--
gue se ha dempstrado gque bloguean la respuests cardiovas
cular medinda sutondmicamente al dolor durante la aneste

sie cerdiaca.

La hiperventilecifn es, por otro lado, indispenssble-
ya gque al producir alcalosis, fata tiene un efecto veso-
dilatador conocido que ayuda a evitar la hipertensifn -- .
pulmonar. No =e ﬁan encontrado efectos edversos e nivel-
cerebral por esto. Inlcuso algunos erticulos sugieren el
uso de ventiladores de alts frecuencls para el mansjo de

estos paclentes.

Los repories en diverses series sugieren que por el -
momento no existe un vasodilatador selectivo del lecho -
pulmonar idesl, la mayoris incrementan la capacitencis -
vascular en forms sistémica y su uso results en un incre
mento considerable de los requerimientos de liguides. Es
te incremento en el agum corporal totel y en el 11qu1dn- .
interasticial pulmonar, resulta en le necesidad de pree--

alones inspiratorias mAs sltas, a fin de edtable;er ———
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-~uns ventilacifin adecusds y esto a su vez, podria im-

pedir el flujo pulmonar sanguineo.

Por esta razbn y gor loe reportes del uso del Isopro-
terenol para el trntnmiﬁntn de la hipertensifn pulmonar-
primaria con reiultuduu alentndureﬁ, escoginos ests medl
camanto con los resultados ya comentados. A pesar de es-
to es aconsejable su usc en eatos paclentes, por su efec
to cardiotbnico conocido y algin efecto dilatador, a di-
farencis de la dopaning que se utillize can muche frecuen
cia y que se ha encontrado efecto presor en el lecho pul

monar alin con dosis bajas recomendadas.

‘La investigecibn actusl eata snceminads el uso de las
Iprultaglandlnn- con resultados muy slentsdoras con la e
rie E. Por sl momento ussndo un régimen ds hip-rﬁuntiln—
‘c16n con parflisisy el uso de un agente inotrbpico como
el Isoprotarencl, le ocurrencie del parioso ¢i "luna de-
miel" con cortocirculto ssverc posterior pu,ds tlt'i}iqg

nada totelmente.
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En varins estudioa el seguimientn de estos niflog ---
g€ haca.'édemés de lps parametros gesomgtricos, mediente
1 instalacién de un cetéter en la arteria pulmonar para
1a medicifn directe de la presifin. En nueatro medic ade-
mAs de no conter con el recurso, lo coneideramas que es
muy invasor y aumenta el manejo y estimulacibn con lae -
consecuenciss ye comentsdas. En otros estudios se utilii-
za 18 medicion de tiempo sistolico del ventriculo dere-
cho mediante 1s utilizecibn de E:pcardlagruf!a. Tel vez
con slguno de estos recursos se hubiera notado alglin e-
fectn o resultado mas Pidedigno con el emplen del Isapro

terenpl.

Le diferencis slveblo arteriasl de ox{genoc ha |1dn mo-
tivo de controversia en cuanto & ser fidedigno de indica.
dor de hipertensiin pulmonsr. En nuestro sstudic sncon--
tramos su utilidad, tento un la identificacibn como en -
el seguimiento de los csmos. Los autores mgncionan la -«
cifra pronbatico de 500 torr; agui, al nivel de la clu--
oad de MExico, sncontremos que #l limite es de 40O torr-
Yy 1la evidencia de respuesta an 350 torr, todo esto con -~

fracifn inspirads de oxigeno dsl 100%.
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A pepar de hacer un diagnfatico mée temprano, en nueets
tro medio, existen muchas limitaciones gque impacten sig-
nificativemente le sobrevide de eatos nifios. A diferen--
cia da otroes peiges, #n gue las condiclones de tranapor-
te y reanimaciﬁn.eon muy nupaciﬁlen, existen una meris -~
de manicbras gue inciden en la evolucifn de los mismoa —
como mon las punciones pleurales por error diagnbastico,-
la falta de ventilacién adecusds y el dejmr astsblecer -
una acidosis. Todo eatn acarrea el eatablecimiento tem--
prano de una Hipertensifn pulmonar persistente, imposi--
ble de wanejar en nuestras manom y en los lugares Enn -

mejoras recursos técnolbglcos.

Con un protocolo de menejo estrictamente llevedo a -
cabo as posible disminulr este mortmlidad; nos falta mu-
cho por mejprsr en cusnto a transporte, cuidsdos de enfer
meris y falts de recurscs tlcnicos; sfin ee! sstamos op-

timintas pare el futuro de sstos recléon nacidos.
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CONCLUSYONES:

1. EL ISDPROTERENOL NO TIENE EFECTO VASODILATADDR DEL
LECHI ARTERIDLAR PULMONAR.EN PACIENTES CON HIPER--
TENSION ARTERIAL PULMONAR Y HERNIA DIAFRAGMATICA -
DE GOCHDALEK. |

2.~ ND EXISTE POR EL MOMENTD UN MEDICAMENTG IDEAL PARA
DISMINUIR LA HIPERTENSION ARTERIAL OE MANERA SELEC
TIUR.

3.« LA CIRCULACION FETAL PERSISTENTE Y LA HIPERTENSION

PULMONAR SECUNDARIAS A HIPOPLASIA PULMONAR SON LAS -
CONDICIGNANTES PARA LA MORTALIDAD,

-52-



bae=

Se=

6."'

LA DIFERENCIA RLUEDLD-RRTERIAL DE OXIGEND ES UN
PARAMETRO DEL GRADO DE CDRTOCIRCUITO ARYERIAL -
DE DERECHA A IZQUIERDA, CONSECUENTEMENTE DE HI-
PERTENSION PULMONAR.

A NIVEL DE LA CIUDAD DE MEXICD, EL INDICE PRD-~
NDSTICO ES OE 40D torr, EL MISMO INOICE PERD DE

RESPUESTA FAVORABLE ES DE 350 torr.

EL MANEJD MULTIDISCIPLINARIO MEJORA LA SDBﬁEUI-
DA CON UN PROTOCOLD BIEN ESTABLECIDD.
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