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INTRODUCCION

La Hernia de Bochdalek por su alta mortalidad, -
representa un reto diffcil de vencer, debido a que todo
neonato que presente ésta malformacidn congénita requeri
ré de manejo multidiciplinario, no sienpre disponible en
cualquier centro hospitalario.

A pesar del amplio conocimiento de la enfermedad
de los grandes avances terapéuticos y quirirgicos perina
tales, asi como los adelantos en fisiologis y fisiopato-
logia pulmonar y tratamiento ventilatorio; la Hernia de-
Bochdalek sigue siendo, pares los médicos modernos, un --
enigma coeo lo fué para Vincent Alexander Bochdalek en--
1948, quién fué el que descubrié la hernis del intestino
debido a un defecto en la parte dorsal del diafrugma.(1)

Esta malformacién congénita con aparentemente---
simple defecto anatémico y su relativo fAcil diagnéstico
desencadena miltiples alteraciones sistemicas, cardio--
vasculares, neurolégicas, pulmonares, metabélicas y rena
les que llevardn hacia un alto porcentaje de mortalidad,
en neonatos que se encuentren afectos de ésta patologia-
a pesar de un tratamiento dptimo y adecuado. De la gran-
variedad de trastornos que presentan estos neonatos dea-
tacan con sucho los problemas pulmonares, tales como, --
hipoplasis pulmonar global, hipertensién pulmonar, asi--
como le resultante de éstas: Persistencia de la circula-
cién fetal. Toda ésta serie de alteraciones llevan inva-
riablecente al resto de cambios que se asoclan en la evo
lucién natural de la enfermedad y juntos a su vez, con--

ducen hacis la muerte del recién nacido.



Tomando en cuenta la apreciacién personsl de la-
alta mortalidad que tienen los recién nacidos con Hernia
de Bochdnlek, nace la inguietud de revisar la literatura
nacional e internacionel acerca de ésta patologis, asi--
mismo, efectuar un estudio retrospective, haclendo la re
visidn de todos los expedientes con dimgndéstico de Her--
nia de Bochdelek egresados del Hospital Infantil de Héxi
co Dr. Federico Gémez, en un perfodo de 11 aiios compren
dido de 1978 a 1989.

Los objetivos de ésta doble revigibdn, literasria-
internacional y de nuestra casufstica son los siguien---
tes:

1. Conocer la incidencia de la Hernia de Bochdalek en un
hospital de tercer nivel.

2. Evaluar el comportamiento clinico, de laberatorioc y--
gablnete en la Hernia de Bochdalek.

3. Analizar y correlacionar sspectos prenatales en busca
de una situacién predisponente para la Hernia de Bochda
lek,

4. Analizar los factorea predisponentes y perpetusntes--
de la hipertensibn pulwonar, can relacién a la mortali--
dad, con las complicaciones y los eaquemas terapbuticos-
instituidos.

5. Proponer gufas de prevencién

&. Proponer una gufs de manejo bien establecida, tanto--
para la palforzacién como para sus complicaciones.

7. Analizar los hallazgos histopatoldgicos y correlacio-
narles con lo reportado con la literatura.

El manejo multidiciplinario que incluye al Médi-
co General, el Cinecobsietra, al Pediatria, Neonatélogo-
Cirujano Pediatra, Radiélogo, Terapista, Nefrdlogo Pedia
tra, Cardidlogo Pediatra,, hace aiin sds importante el -~
diagnéstico prenatal y neonatal inmediato, dado gque de -
esto dependerd que sl paciente pueds ser atendidoe en el-



luger wés apropisdo.

Por 1la evolucién clinics, particularsente, en -«
los pacientes con inicio de sintomatologia temprana{0-8-
Hra.), el primer contacto que tiene el médico con el pa-
ciente, es de gran importancia. Deberé realizar la bis--
queda intensionads de la Hernia de Bochdalek y dadas lag
sanifestaciones clinicas tan patognémonicas, ante la sos
pecha se deberd establecer el tratasiento inicial, y lo
nds pronto posible se enviari a un centro en el que se -
le pueda brindar tratemiento quirfirgico y cuidados inten

sivos neonatales.



HISTORIA

La Hernia de Bochdalek, lleva el nombre de Sir -
Vincent Alexander Bochdalek, quién descubrié que la her-
nia del intestino era debida a un defecto en la parte --
dorsal del diafragas, postuld: " El inteetino es despla-
zado & través del tridngulo lumbo-costo-diafragmético --
como resultado de la posicidén invertida del feto ".(1)

A pessr de que actualmente se conoce la inexacti
tud anetémica y flgiopatolégica de la teorfa de Bochds--
lek, la hernia congénitam en la porcidén posterolsteral --
del diafragma lleva su nombre.

Antes de ls descripcién de Bochdalek, existierén
otros antecedentes, como los reportiasdos por Lazsrus Rive
rius en el Sepulcretum de Bonetus(1679), que describe de
los hallazgos postmortem de un sujeto de 24 ajios de edad
{1)

Asbroisé Paré en 1575, durante el renacimiento,-
deascribe los hallazgos en un adulto.(2) Sir Charles Holt
{1701) describlé por primera vez tales hallazgos en un -
nifioc. Morgagni describidé en 1769 el defecto congénite en
la parte anterior del diafragmsa, la cudl lleva su nom~--
bre. Se da credito a Sthelinus por 1a obaervacién del pul
wén ipsilateral pequeiio.

Es a Sir Astley Cooper que se le ha considsrado el priseroc
en dar clasificacién a lea hernias diafragséticas{1789)-
sumando patologia y sintomatologia.(3)

En 1834, René Theophile HAyacinthe Lasnnec esta--
blece: ™ El diagnbstico basta con la ayuda de un estetds
copio, la soapecha clinica y un buen clinico ", misms -~



aseveracidn que se hace a mks de un siglo de diferen-e--
cia, (2}

La prisera serie de casos de Hernis de EBochdalel
fué corpnicada por Bowditch en 1853(1), quién 2n su fne-
forze ineluye 26 c¢asos de éste padecialento, presentando
uns portalidad tesprana. La prisers reparacién sstisfac-
torin ha sido atribuide itante 2 Aué como » Hendenhain~--
1902 y 1920.(2)

La conducta terapsutica en ese entonces era &5--
pectativa, en toda Europs, 8 pesar de que Lsennsc ya ---
hatfa sugerids la reparscién quirfirgics del defecto ana-
tézica y la reintegracién de las visceras abdosinales a-
su posicién normal, efs 2in eabargo, estc no ers pcaible
dades los precarios sateriales quirirgicos y zéddicos con
que az contaban en esas épocas, iapidiendo asi{ ofrecer--
ufi trateajento exitoso.

El eapleo de la operaclén teaprane reconendada~-
por Hedbloa{1931) y apoyada por la pricera reparscién -~
gatiafectoria de una hernia diafragzdticsa,en un lactante
agnor de 24 hores, realizades por Gross en 1946, tilene ~-o
desde entonces una aceptacidn que haesta en le actuslidad
en slgunog lugares existe.

Docdn la antiglednd, la historfs de la Hernis de
Bochdalek ae ha caracterizado en intentos por szejorar la
supervivencia de los recién nacidos sintomdtlicos.

Can el sdvenimiento y progreso de 1la terapéutics
ventilatorf{a con intubacidn endotraqueal, muchos autores
apoynrén estas vodslidades asocladas a la reducciér tes-
prana, deade 1950 = 1970, sin obtener grandee éxitos er-
sug revisiones.

La hipoplasia pulmonar en les nlfios con Bernis-~
de hochdalek fué descrita por priamers vez por Caapanale-
y Rowvlend en 1953, mientras que Areechon y Reid en 1963~



observan el valor pronéstico de ésta complicacién en la
supervivencia de los pacientes.

Otros autores, en 1971, como Murdoch y colobora-
dores, Rowe y Uribe describen las consecuencias patolégi
cas de la hipertensién pulmonar, as{ como, la mezcla ve-
nosa en la Hernia de Bochdalek. Deade entonces la farma-
cologf{a perinatal ha ofrecido nuevos medicamentos coso--
los relajantes musculares(Pancuronio,Vecuronio) que faci
litan la ventilacién pulmonar mecdnica; y la tolazolina-
que disminuye la resistencia vascular pulmonar.

Mds recientemente han surgido medicamentos como-
la vitamina E, la vitamina A, en pmpel de antioxidantes-
para tratar de disminuir las complicaciones postventila-
cién con altas concentraciones de oxigeno y barotrauma,-
la indometacina como bloqueador de prostaglandinms,leu--
cotrienos y tromboxanos , para su uso en las complicacio
nes que presenta la Hernia de Bochdalek.

La ventilacién asistida,cuya revisién se hace --
nds adelante,actunlmente, tanto su tecnologia como las -
técnicas pare suministrarla, ha hecho que los fndices de
supervivencia se vean aumentados. La ventilacidén de al-
ta frecuencia y la oxigenacidén por membrana extracérpo--
rea representan opciones actuales para el tratamiento de
las complicacliones presentes frecuentemente en la Hernia
de Bochdalek, aiendo éatas las que finalmente llevan a -

la nuerte del infante.



PDEPINICION

La Hernia de Bochdalek es una malforeacibn congé
nita del diafragmsa , localisads en la regién posterolate
ral, cuyas dimensiones son varisbles(2), puede presentar
un saco de mayor o menor grado de reforzamiento suscular
o bien estar ausentej esto dependerd de la etapa en que-
se presente ol defeoto en la forsacién muscular que sepa
ra las cavidades torécica y sbdominal, el retraso o au--
sencia en la formscidn aGn estén en controversia. Por ai
nismo el defecto del diafragmsa no es capaz de provocar--
toda la sintomatolog{a y consecuencias, para lo cuél re-
quiere el acoppaliamiento de una serie de complicaciones-
o entidades, que dentro de las mds frecuentes y signifi-
cativas son: Hipoplasia pulmonar, hipertensién pulmonar,
persistencia del conducto arterioso y la clrculacién fe-
tal persistente del neonato.



EMBRIOLOGTIA

Para cosprender laes variantes clinicas y la fi--
slopatologis de 1la Hernia de Bochdalek es necesario en--
tender el desarrollo embriolégico del diafragma, los pul
mones y el tubo digestivo.

El diafragsa de los mamiferos es de origen com--
plejo y no todos los detalles de su desarrollo son total
mente conocidos. El diafragma tiene cuatro componentes--
durante el desarrollo(figura 1). El cuadro clésico de --
los componentes embriolégicos del diafragsa, es de Bro--
»an(1905) quién demostro que el desarrollo diafrageético
recibe participacién del septum transversum, el medias--
tino y la musculatura de la pared tordcice.(2)

Los componentes del desarrollo diafragsdtico son
dos pares laterales y dos impares, anterior o ventral y
posterior o dorsal. El anterior se forms durante la ter-
cera a quinta semana de gestacién, a partir del septum--
transversue. (1) Figura 2.

Durante la cuarta semana el hundimiento progresi
vo y caudsl del nmesénquima lateral forza los comienzos -
del celosa embrionario, las cavidades as{ formadas comu-
nican cranialsente con la cavidad pericardica impar y la
teralmente con el celoma extraembrionario(figura 2), Al-
mismo tlempo,el avance de los pliegues cefdlicos lleva -
al corazén y a la cavidad pericardica hacia arriba y aba
jo del cuerpo embrionario, estos movimientos crean el --
septum transveresus(figura 2).(2)

El septum tranaversus creado de #ata forma es --
una divisién incompleta masenquimatosa, limitado crania}l
mente por la cavidad pericardica y por ls asbertura del--



HERXIA DE BOCHDALEK
COMPONENTES EMBRIOLOGICOS DEL DIAFRAGMA

Fig. 1. Componsnigs de! desorrolio de! diofrogma. { 1= componenfes anteriores dei
tabique tr ; 2% componente posterior de! io det intestine enterior;
3= componente leteret de los misculos de le pared dei cuerpo ; 4t condutes plowrs
peritonsales ; A= hieto aortico ; Exhioto esofegico; VCE Nato de 1o vens oo, )

rUSETE: (1)




intestino medio, lateral al septum, dorsalmente el sep-~
tus se une al mediastino conteniendo el intestino ante--
rior.

Por encima del septum, a cada lado del mediasti-
no, estdn los canales pleurales comunicando las cavida--
des peritoneal y pericardica(Figura 2). El sigulente pa-
so estd relacionado con el clerre de estos canales y la-
fornacién de las cavidades pleurales.

Las yemaa pulmonares se desarrollan dentro del -
vediastino durante la cuarta semana, protruyen dentro de
los canales pleurales, las cudles serdn las futurus cavi
dades pleurales.

La divisién formada a ambos extremos separan és-
tas cavidades pleurales del pericardio cranialmente y de
la cavidad peritoneal caudalmente.

Las relacionys entre estas cavidades, solo pue--
den ser entendides 8{ uno recuerda que en el embridén de-
cuatro semanas, la cavidad pericardica es muy grande y--
que los canales pleurales son may paqueiios.

La divisién cranial de la membrana pleuropericar
dica separard la cavidad pleural de la pericardica.

Desde la tercera y cuarta semana de gestacida, -
algunas somitas cervicales, mientras ayudan a definir la
cavidad pleu-al; contribuyen con el diafragma sclamente-
dand»> la trayector{a para los nervios frénicos.

La formacién de las moembranas pleuroperitoneales
resulta del eatrechamiento progresivo de la abertura en-
tre las crecientes cavidades pleu-ales y el pericardio.
Bremer en 1943 y Wells en 195, han demostrado que el ea-
trechaniento del canal pleuroparitoneal deja solamente--
una @iy pequefia abertura para ser cubierta por la msesbra
na propuesta por Broman. El clerre se realisa a la octa~
va semana de gestacién.

Dos espacioa pequeiios celémicos, nichos neumoen-



HERNIAD DF BOCHDALERK

EMBRIOLOGTI A

!
Fig.2. Embrion de 4 sem. A= Celoma abierio,visto desds i izquierdo, B=Corte tronsverssl
b nivel de la linso interrumpida en A mostrondo los siemenles primarios del diofrogme
{ romande de Gray y Skondaiakis ).

NOTA: En la presente figura podemos obaervar un corte que-
pasa transversalmente en el l{ajte del amnios y la--
cavidad celdmica, que alin contiene el intestino Ee--
dio, se logra apreciar la relacién entre la cavidad-
celdmica,el diafragmsa en foraacibén con el septum «--
tranaversus ventral fntimemente relacionsdos con los
conductos pleuroperitoneales, aln abiertos, que pos-
teriorsente serén obstrufdos a partir del septus ae-
transversus y las porciones laterales.



téricos, uno & cada lado del pedistino, son aialados du-
rante la fusién de los lados del canal pleuroperitoneal.
El lado izquierdo es tranaitorio, el del ledo darecho se
convierte en bursa infracardiaca. Este es un easpacio ---
plano, elongado y cublerto de mesotelio en el hiato del-
eséfago, el espacic es de 1 centimetro de largo y se ---
oblitera en el asdulto.

Sigujiendo el cierre de los canales pleuraperito-

neales las cavidades pleurasles crecen junito con el craeci
miento pulmonar. Cranialmente sze expnaden, pasando el ~-
aapacio del exiremo pericardico y caudalmente se extien-
de dentro de la pared tordcica por un proceso descrito--
por Bremer(1943) como excavacién.
BURROWING: Este es el proceso de excavacidn que durante-
el tercer mes forma el componente costal del dlafragnma.-
Esta expansién,sobre el lado dorsal, transfiere la gldin-
dula suprarrenal y los misculos de la capa interna del-~-
diafragoa{couponente glandular)es formada.

Lateralmente y anteriormente un segundo grupo~-
de niisculos tordcicos de la capa mds interna es incluido
procedentes de la pared tordcica y adicionandose al dia-
fragme por un proceso similar. El espacio tridngular en-
el cudl estos dos grupos de misculos se unen se llama --
trigono lumbocostal, el cudl puede persistir sin unidén -
y convertirse en el drem de¢ una hernia diafragmdtica a -
través del foramen de Bochdalek. La transferencia de la-
mugculstura tordcica mds interna explica la prescencia--
de solo dos planos musculares en la pared tordcica en --
contraste con los tree de la pared abdominal.

En contra de ésta teorfa es el hecho de que sl--
diafragme estd inervado por el nervie frémico procedente
del tercer y cuarto segmento cervical. Puede ser que los
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rioblastos procedentes de los miotomos cervicales acospa
fien al nervio frénico, pero algo de la inervacién debe--
ser subsecuentemente transferida a las masas musculares-
derivadas de la pared tordcica. Lewis cree que las masas
presusculares derivan de la terminacidn caudal del meso-
dermso infrahiodeo que migra con el nervio frénico, por -
lo que la mayoria de los autores han asignado a estos --
segmentos, la musculatura diafrageitica.

Correlacionando el crecimiento mixto de las es--
tructuras diafragndticas, intestinales y pulmonares tene
mos lo siguiente: En la tercera y quinta seeana de gea-
tacién se inicia el componente ventral de la formacién--
del diafragaa, a partir del septue transversum, crece en
direccién dorsal desde la pared anterior del cuerpo en--
desarrollo y envuelve al esdéfago, la vena cava inferior-
y 1a aorta; alrededor de la octave semana del desarrollo
se funde con el mesenterio del intestino anterior para.-
foraar las porciones posteriores y medial del diefragma.
Luego se desarrollan los bordes laterales del dlafragma-
s partir de componentes musculares de la pared del cuer-
po. Los conductos pleuroperitoneales son las Gltimas zo-
nas en cerrarse con la fusién de laa porciones membrano-
gas de los componentes deacritoas. Del miotomo tercero y
cuarto y quinto se refuerzan los pliegues meabranoaos y-
conpletan el clerre del diafragms alrededor de la semana
novena de gestacién,

S8in embargo, mientras ocurren estos cambiocs del-
desarrollo embrionario, el esifago se alarga, ol estéma-
go se desplaza en direccidn diastal y el intestino medio-
sufre herniacién al celosa umbilical.

El intestino medio rota parcialmente y regresa--
alrededor de la décima senana. S{ éste fendmeno ocurre -
antes del cierre de los conductos pleurcperitoneales{oc-
tava semana), las visceras abdominales se pusden despla-



zar hacla la cavidad torécica, trayendo con esto la for-
macién de HERNIA SIN SACO. No esté clarc si ésts hernia-
se debe a regreso presaturo del intestino o a clerre tar
dio de las mesbranas pleuroperitoneales.

S{ 1a herniscidén ocurre una vesz que ya se han --
cerrado los conductos pleuroperitoneales, explican la --
presencia de grados variables de saco herniario, lo cual
indics el cierre membranoso de los conductos pleuroperi-
toneales sin reforzamiento interno muscular. La falte de
cubrimiento muscular de 1ls membrana pleuroperitonesl sin
herniacién dard lugar a grados variables de eventracién-
con flacidez diafragmética.

Ahora bien, al misno tiempo en que ocurre el de-
sarrollo del diafragms y el intestino, se inicia la géne
sis del pulmén 8 partir de una yema ventral del intesti-
no anterior. Las vias reapiratorias se desarrollan por -
dicotomia durante la cuarta a quinta semanas de geataci-
6n. La subsecuente divisién de las vias respiratorias --
ocurre después de que se establecen los bronquiolos con-
ductores y terminales, alrededor de la décimoseptima se-
mana de gestacibén. Posteriormente la terceres fase del --
desarrollo pulmonar ocurre entre la décimoseptima y vige
simocuarta semanas gestacionales, perfodo en el cudl las
vias respiratorias se diferencian; la luz de las mismas-
se ensancha y el epitelio se adelgaza{1,4). El dessrro--
1lo de los alvéclos comienza en la vigésimo cuarta sema-
na y continfis después del nacismiento.(1)

Una ves anslizados estos datos, es obvio, que si
a menor edsd ocurre el defecto diafragmético, su repercu
sién . serd mayor; dedo que ls diferenciacidén y crecimi~
ento pulwonar se verd obatruldo en wayor o senor grado,-

trayendo consigo un sal prondéstico para el paciente.



ANATOMIA

El diafragea on el recién nacido es uns estructy
ra en foras de cipuls que separa la cavidad abdominal de
la torécica, Estd formado por cuatro cosponentes fibro--
musculares y tres histos permanentes. El tendén es el -
primer cosponente y sus flbras estén orientadas en senti
do antercposterior. Las fibras posteriores forsan uns -«
eatructura cdncava que se inserte en 1a colusna verte---
bral y en ls parte anterior se interdigitan con la por-~
cibn esternnl. Esté segundo componente(esternal) consta-
de dos haces msuseculares que se unen al apéndice xifoldes
con el tendén central . El tercer componente llamado cos
tal, nace 8 ambos lados de los Gltimos geis cartflagos--
costales y se inserta en la porcidén anterior y lateral--
del tenddén central., El cuarto compononte, denominado --~-
lunbar, se origina en las tres primeras vértebras lumba-
res y define los pllares derecho e izquierdo, incluyendo
los dos primeros hiatos diafragméticos permanentes: Adr-
tico y esofdgico. El hiato de la vena csva inferior ep-~
cuentra en el tenddén central, s le dergecha de la l{nea -
media. El espacio de Larrey, entre las porciones externs
y costal del diafragea esté ocupado por la arteris epi--
géstrice puperior y tejido ereolar laxo, es el sitio don
de se produce la Hernia de Morgagni. El trigono vertebro
coatal es el otro espacio potencial,en la unién de lss ~
porciones costal y luebar del diafragma, donde se locall
za 1a Hernis de Bochdalek. Es el aitio del conducto plen
roperitoneal y contiene tejido areolar laxo.{1) Figura 3



RERNIA DE BOCHDALEK

ANATOMIA

Fig 3 EI diofrogmo visto desde abojo. [ A= hioto oottico; E = hiato esofagico; VC=Niato
de lo vena cove; M=espacio potencial para lo hernio de Morgagni; B=sitio de lo hernia de
Bochdalek.)

FUENTE: (1)



EPIDEMIOLOGTIA

Durante el per{odo comprendido de 1978 a 1988 en
el Hospital Infantil de México Dr. Federico Gdémez se pre
sentardn 1418 defunciones en infantes recién nacidos, --
de las cudles 8 fuerdn causadas por Hernla de Bochdalek,
correspondiendo al 0.54% de las defunciones, y por cada-
177 defunciones 1 correspondidé a Hernia de Bochdalek.{5)

De 1943 a 1983 ingresardén al Hospital Infantil--
de México 35 240 recién nacldoa, de los cudles 40 corres
pondierén a Hernis de Bochdalek, esto representa que por
cada 881 recién nacidos ingresados, 1 ingreso fué de Her
nia de Bochdalek({1:881). De los 40 pacientes ingresados-
con Hernia de Bochdalek, 13 fallecierdn, resultando que-
por cada 2 700 recién nacidos ingresados, en éste perio-
do, 1 murié con diagndéstico de Hernia de Bochdalek(1:---
2700). (2,5)

Las tasas de incidencia, mortalidad y morbilidad
para la Hernia de Bochdalek, no existen en México; algu-
nos autores como Butler y Claireaux, de Inglaterra, pre-
sentan una incidencia de 0.5%(1962), mientras que Potter
y Adair, Boweras y Cols., de U.5.A.,(1950 y 1955),publica
rén respectivamente 0.048 y 0.08%(6). Esto serfa el equi
valente a la variabilidad de 1 caso por cada 12 500 naci
dos vivos y 1 caso en 2 200 del total de nacimientos, in
cluyendo nacidos muertos en quienes su. frecuencia se ele
va aloen 1 100.(7)

En U.S.A., la frecuencia varf{a de 1 por cada ---—
2000 a 1 por cada 5000 nacidos vivos(8,9),

Eeta frecuencia es mayor en mortinstos y abortos
(10). ¥Wo hay predominio sexusl, racial o geogréfica, y--
no hay relacién uniforse en casi{ todos los factores ma--



ternos.

Se observa polihidramnios en 201 de los esbara--
203 que dan lugar a naclmiento de un nifio con hernia dia
fragmitica, 50X se asocian a mortinatos.(10)

En relacién a la lateralidad, la mayor{a de los-
autorea, reportan franco predominio del lado izquierdo -
que fluctua de 68 a 942, derecha 6 a 302 y bilaterales -
menor de 1.5%.(6,7)

Andersen y Warkany y Roth(11,12) demcstrarén que
la privacién de vitamina A, en ratas con predisposicidn-
génetica, aumentaba el porcentaje de progenie con hernia
diafragadtica congénita; otros medicamentos que también-
se relacionan con su presentacidén son: Fenmetracina, ---
quinina, talidowmida, bendectin y nitrofén.(1)

Setenta y cinco a ochenta por ciento de las her-
nias son defectos posterolaterales, las del lado izquier
do tienen una frecuencia ocho veces mayor que las dere--
chas, éstas dltimas son més comunes en los nifics mayores
y en las bilaterales,1%.(1,13)

En relacién a la existencia de saco herniario,--
los reportes son muy diverses, van desde 10% hasta 62% -
(7). En la revisién de Medina Alanis(2) se encontro 51%-
con saco y 15% sin saco y no determinados en 33%. La la-
teralidad fué un franco predominio izquierdo, 82.62, sien
do para las derechas 16.1% y solo 1.18% bilateral, Las-
nalformaciones reportadas con mayor frecuencia fué la --
malrotacién intestinal, en 16.4%.

Dominic, Chu y colaboradores reportan en un in--
fante recién nacido de 5 dfas, la prescencia inusual de-~
quiste hepdtico congénito.(11) En una amplia revisién--
de 108 casos de Hernia de Bochdalek, realizada por Denis
R. Benjam{n y asociados, refiern la amplia asociacién de
malforsaciones cardiovasculares, urinarias, susculoesqué
leticas, gastrointestinales y neurolégicas. Cuadro 1. --
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CUADRO NO. 1

HERNIA DE BOCHDALEK
CONDICIONES ASOCIADAS RECONCCIDAS

1.Trisomia 21

2.Trisomia 13

3.8{ndrose de Turner

4.Trisomia 18

5.46,XX,13q-

6.46,XX, -p + der(1)

7.5{ndrome de Cornelia de Lange
8.Regresidén caudal
9.Taybi-Rubenatein

10.Complejo de mielodisplasia
11.8{ndrome de Stikler
12.5{ndrome de Fryns
13.Asplenia-Poliesplenia
14.Sindrome de Pierre-Robin
15.Ascciacién MURCS

16.Anomalia de Goldenhar
17.Esclerosis tuberosa
18.Ancmalia de Klippel-Feil
19.8{ndrome de Weidennman-Beckwith

FUENTE: Journ.Pediatr.Surg. 1988
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En ésta misma revisién también presenta todas las condi-
ciones reconocidas asociadas a Hernia Diafragadtica Con-
génita.(12) Cuadro 2

Otras malforaaciones que se han reportado son: -
Hidrotérax, ascitis(14), atresia esofdgica y duodenal, -
hidroureter bilateral, hipospadias, malformacién quisti-~
ca adenomatosa pulmonar, amelia y hemimelia(15), y la -~
presentacién en gemelos monocigéticos.(16)

La presentacién tardfa de la Hernia de Bochdalek
se comporta clinicamente diferente a la de inicio teapra
no. La sintomatologf{a aparece por lo general mds halla -
de las ocho semsnas de vida extrauterina, as{ mismo, los
hallasgos quirdrgicos, las complicaciones postquirtirgi--
cas, y el pronéstico difieren grandemente.(17) Las mal--
formaciones practicamente no se presentan, al menos en--
la literatura revisada. Cuadro 3



CUADRO NO. 2
DISTRIBUCION DE MALFORMACIONES ASOCIADAS
CON HERNIA DE BOCHDALEX

NO.DE CASOS

SISTEMA

MALFORMACION

25

16

11

10

Cardiovascular

Urinario

S.N.C.

Misculoesquele~
tico
Genital

Digestivo

Coartacién,tetralog{a de Fa---
llot,transposicién,estenosis--
pulmonar

Agenesis renal, displasia quis
tica renal,obstruccidén uretero
pélvica con hidronefrosis
Arrinencefalis,holoprocencefa~
lia,hidrocefalia,pielodiapla~-
sia

Pie equino varo, hemivértebra-

Ambigiiedad de genitales, dtero
bicorne, wmicrofalo, criptorquf
dea, atresia utero-vaginal

Pancréas anular, ano imperfors
do,agenesia de vesicula biliar

FUENTE: Journ.Pediatr.Surg.

HOTA: En el presente cuadro se logra apreciar las diferentes --

malformaciones que se acompafian con ls Hernia de Bochdalek.
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CUADRO NOD. 3
HERNIA DE BOCHDALEK PRESENTACION TARDIA
SIRTOMA CASOS SIGNO CASOS

Cardiorespiratorio

Infeceidn recliente 9 Hipoventilacidn 11
Diffcultad aguda 5 Taguipnea 7
Infeccién aguda 2 Cianosis 5

Dextrocardia 4

Paro cardiorespiratorio 2

Digestivo

Vémito 3 Peristalsis en térax 3
Diarrea 2 Abdomen escavado 2
Anorexia 2 Distensién abdominal .
Falla para crecer 1 Rigidez abdominal -

Ninguno 2 Hinguno 4
FUENTE: Journ.Pediatr.Surg. 1988

NOTA: Diferentes pacientes tuvierén mds de un solo signo.
Los resultados de éste estudio retrospectivo de 20 afios res
lizado en nifios con Hernia de Bochdalek cuya presentacién -
fué cis halla de las ocho semanas postnatales., Fuerdén 26 pa
cientes, 16 masculinos y 10 femeninos, fuerdén diagndstica--

dos clirica y radiolégicamente como un proceso respiratorio

infeccicso, guistes congénitos pulmonares o neumotérax. La-
toracocentesis se realizo en cuatro pacientes habiendose --
dingndésticado como neumotérax.,

Los signos y sintomas diversos que presentardn se nuestra -
er el cuadro. Concluyen que los signos y sintomas de la Her
nie de Sochdalek con presentacién tard{a son muy dificil -

de interpretar, asi sismo, observardn gue los hallazgss ra-
diolégicos son muy fdcil de confundirse con algln otrs diag

néstice.
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FISIOPATOLOCGTIASA

Una vez conocidos los mecanismos del desarrollo-
embrionario del diafragma, el intestino y pulmones, con-
cluimos que pars que se presente la Hernis Diafragmdtica
Congénita y sus complicaciones, en mayor o menor grado -
asociadas, se requiere la existencia de tres factores --
escenciales:

1 DIAFRAGMA. De éste los puntos de importancia son los -
siguientes:

a) El inicio de su formacién a las tercera a quinta sema
na.

b) Cierre sin reforzamiento muscular del 0ltinmc defecto-
diafragndtico(conductos pleuroperitoneales), ocurriendo-
dicho reforzamiento a la octava semana.

¢) Reforzamiento muscular de los pliegues menbranosos --
pleuroperitoneales, que se lleva a cabo a la novenas se-
mana de gestacidn.

I1 ROTACION INTESTINAL. Aparece alrededor de la décima -
semana de gestacién( Una vez que ya se completo el cie--
rre y reforzamiento diafragmidtico,en condiciones norma--
les).

I1I PULMONES. De éate factor destaca lo siguiente:

a) GENESIS PULMONAR. Que se desarrolla de la cuarta a --
quinta semana de gestacidn. Las vias respiratorias se --
desarrollan mediante la ramificacién dicotomizada en el-
wesénquima torécico.

b) DIVISION DE LAS VIAS RESPIRATORIAS. La divisifr subsg
cuente de las vias respiratorias ocurre después de gque--
se establecen los bronquiclos conductores y terzizales -
hacia la décimoseptima semana gestacional.(1€)
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¢} TERCERA FASE DEL DESARROLLO PULMONAR. Tiene lugar en-
tre la décimoseptima y vigésimocuarta semanae gestaciona
les, periodo en el cual, las vias respiratorias se dife-
rencian, la luz de las mismas se ensancha y el epitelio-
se adelgaza.{18)

d) EL DESARROLLO ALVEOLAR. Comienza en la vigésimocuarta
sepana gestacional y continua afin después del nacimiento

Una vez hechas éstas consideraclones tendremos -
que si la rotacién intestinel ocurre antes de la tercers
a quinta semana, el paso de las visceras abdominales ocu
rrira a través de una HERNIA VERDADERA, sin saco, con la
consiguiente HIPOPLASIA PULMONAR GLOBAL{vias respiratori
as y lecho vascular pulmonar) con la aparicién de facto-
res de mal pronbéatico: Inicio de sintomatologia temprana
(0-8 Hrs. postnatales), datos de persistencia de conduc-
to arterioso, hipertensién pulmonar persistente, gasome-
trias anormales(hipoxemia,acidosis,hipercarbia) y final-
mente la aparicién de la circulacién fetal,

Dependiendo de la fortaleza del canal pleuroperji
toneal, de ai loa bordes musculares estén ampliamente se
parados, la presién del retorno visceral empujard hacia-
arriba la porcién no reforzada y formard ua hernia dia--
fragmdtica con saco, que puede subsecuentemente romperse
dependiendo del mayor o menor grado de reforzamiento aug
cular del diafragea.

Hemos analizedo la presentacidén de la hernia con
regreso premsturo del intestino, sin embrago también pue
de presentarse si hay un retraso en la formacién o cie-.
rre del diafragma. La menor frecuencia del defecto en --
hemidiafragsa derecho, apoya el punto de vista, de que -
el cierre ocurre en forma retrasada y no detenids.



25

Debido a que el higado usualmente protege el dia---
fragme derecho de la presién del intestino a la cavidad abdg
minal y como el hemidiafragma izquierdc rc tiene tal prote--
ccibén, es el que mds frecuentemente se ve afectado por la -
hernia sin saco y con saco herniario.
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CUADRO CLINICO

El cuadro clinico se enfoca con respecto a la -~
sintomatologfa "perse" del defecto herniario y de las --
complicaciones que genera el paso de laa visceras abdomi
nales a la cavidad tordcica.

La etapa del desarrollo pulmonar en la cudl se -
presenta la hernia visceral, explica las variantes clfni
cas que se observan en los paclentes con Hernia de Boch-
dalek.

Wiseman y Macpherson(19) basandose en ésta hipé-
teais clasificarén a los paclentes con Hernia de Bochda-
lek en cuatro grupos:

PRIMERO: Son aquellos pacientes que experimentan la her~
niacién visceral en las primeras fases de la ramifica---
cién bronquial, lo que llevard & una hipoplasia pulmonar
bilateral grave, que siempre es mortal.

SEGUNDO: En éste grupo la herniacién en la etapa de rami
ficacién bronquial distal produce hipoplasia pulmonar -~
unilateral y la supervivencia de éste grupo dependerd de
un equilibrio delicado entre las resistencias vasculares
pulronares y el conducto arterioso.

TERCERO: Aqui{ la herniacidn se presenta en etapas tar---
dias de 1a gestacidén y la insuficiencla es consecutiva -
a la deglucién de alre con la compresidén del pulmén, que
por lo demds es adecuado estructuralmente(lecho vascular
y vias respiratorias).

CUARTO: La herniacién tiene lugar después del nacisiento
no existe algin trastorno pulmonar concomitante y la su-
pervivencia es exelente.

Los recién nacidos del primer y segundo grupo -~
presentan signos en las primeras ocho horas de vida.
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Los del tercer grupo los presentan a las 24 horas de vi-
da, y los del cuarto grupo lo pueden presentar en cual--
quier momento, hasta la edad adulta,

En los recién nacidos con Herria de Bochdalek -~
congénita, la trimda caracterf{stica estd formada por: --
Dificultad respiratoria, cianosis, y dextrocardia. La --
exploracién fisica revela un abdomen escafoide, disminu-
cibn de los ruidos respiratorios, ruidos cardiacos ate--
nuados y ruidos intestinales en térax. Hay perdida del -
timpanismo abdominal y matidez en la percusidén del té---
rax.

La telerradiografia anteroposterior de térax re-
velarid desviacién del mediastino, asas intestinales lle-
nas de gas en el térax y ausencia relativa de gas en el
abdomen. Las Hernias de Bochdalek derechas a veces no --
producen sintomas debido al taponamiento del defecto por
el higado y se reconocen tardiamente(17), y la radiogra-
fia revela una masa intratordcica.

Aproximadazmente 5% de todos los casos de hernia-
se presentan después del perfodo neonatal{1), y en éste-
grupo de pacientes los defeclos del lado derecho son dos
veces més comunes que los defectos del lado izquierdo.

Alrededor del 7% de los pacientes con Hernia de-
Bochdalek congénita que se manifiesta después del perfo-
do neonatal no tiene sintomas y ésta se reconoce con una
radiograffia tomada por un problema no relacionado, gene-
ralpente de tipo respiratorio. El vimito, el dolor abdo-
pinal y torécico y la toas son la causa de que el pacien-
te requiers la atencidén médica. El diagnbéstico diferen.-—
cial se haré con el enfipgema lobar congénito, 1la malfor-
macién sdenomatoide quistica del pulmén(que incluye wdl-
tiples espacios quisticos llenos de aire y liquido simi-
lares a las asas intestinales que se observen en la Her-
nia de Bochdalek. En un lactante con dificultad respira-
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toria mfnimsa, los estudios gastrointestinales contrasta-
dos son ttiles, cuando hay duda diagnéetica, pero en el-
recién nacido grave no son muy apropiados.(?)

El diagnéatico prenatal ha sido reportado(20,21,
22). Los rasgos principales que se han detectado es la -
presencia de polihidrmanios, la mortalidad de los paciepn
tes diagnésticados prenatalmente, al nacer, han tenido -
una mortalidad de 801 a pesar del manejo "mdximo"™ de cui
dados intensivos, incluyendo terapia vasodilatadora(tols
zolina) e hiperventilacién. Se ha conclufdo que la inter
vencién quirirgica prenatal puede ser necesaria para me-
Jorar la sobrevida de los fetos con Hernia de Bochdalek-
y polihidramnios,(22)

La cirugia prenatal sctualmente se encuentra en-
fase de experimentacién en fetos de borrego, donde se --
ha realizado por via abdominal la correccién de la her--
nia con aplicacién de material sintético en los casos --
necesarios.{23). En éste modelo animal, creado en borre-
gos, se ideo con cambios vasculares sipilares a los que-
presenta la hernia en el humanc, teniendo resultados ---
demostrativos de que el lecho arterial pulmonar vuelve -
a la normalidad.

Antes de analizar la sintomatologim y signos de-
las principales complicaciones que acowmpaiian a la Hernia
de Bochdalek, es importante recordar los aspectos norms
les de la circulacién fetal "in utero™ y en el perfodo -
neonatal, asi{ mismo, los camblos fisiolégicos normales -
que ocurren, para poder interpretar los patolégicos ocu-
rridos durante la persistencia del conducto arterioso,--
la hipertensién pulmonar, la circulacién fetal perasisten
te, as{ como el resto de complicaciones sistémicas{rena-
lea, digestivas, hematdlogicas, metabdlicas y neurolégi-

cas.,
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LA CIRCULACION FETAL NORMAL (Fig. 4)

En el feto la sangre que llega a la placenta, a-
través de la vena umbilical estd relativaments bien oxi-
genada(Pa02 30p2Hg), le mitad de éste volumen de sangre-
atravieza el higado y el resto se dirige directamente --
hacia la vena cava inferior, a través del conducto veno-
so. Le vena cava inferior recibe ademis sangre proceden-
te del higado, a través de las venas hepdticae y la que~
retorna de la aitad inferior del cuerpo fetal. La mayor-
parte de la sangre de la vena cava inferior atravieza el
foramen oval hasta la aurfcula izquierda, luego pasa al-
ventr{culo izquierdo, aorta ascendente y circulacidn co-
ronaria. Una pequefia parte de la sangre que proviene de -
la vena cava inferior pasa a través de la védlvula tricls
pide hasta el ventriculo derecho. La sangre que retorna-
de la cabeza y el cuello, llega hasta 1a aurficula dere--
cha a través de la vena cava superior, se mezcla con la-
sangre procedente del seno coronario y pasa &l ventr{cu-
lo derecho, a la arteria pulmonar. En el feto tan sélo--
15% de la sangre del ventriculo derecho llega a los pul-
mones, el resto pasa & través del conducto arterioso a -
la aorta descendente, donde se mezcla con la sangre pro-
cedente de la amorta ascendente.

El conducto arterioso en el feto es tan grueso -
comso la aorta misma y las presiones en la aorta y en la-
arteria pulmonar son idénticss.

Después del nacimiento ocurren los siguientes -~
cambios?

1., La resistencia vascular pulaonar disminuye y aumenta-
el flujo sanguineo pulmonar.

2. La resistencia vascular sistémica aumenta.

3. Bl conducto arteriosc perseable se cierra.
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4. E1 foramsn oval se clerra.
5. El conducto venoso se cierra.

La cafda inicial de la resistencia vascular pul-
monar que ocurre al nacer, se asocia con la expansidén --
aérea de los pulmones. Cesa la vasoconstriccién arterial
pulponar y hay una dilatacién activa de los vasos(24,25,
26). El descenso importante de la presién arterial pulmo
nar acontece en loa 2 a 3 primeros dfas de la vida, La -
capa suscular media de las arteriolas se adelgaza, en --
los primeros dfas de vida, sientras éstos vasos se dila-
tan, los camblos histolégicos de los vasos pulmonares -
son los que causardn la cafds progresiva de la presién -
arterial pulsonar.

Al nacer tras quedar suprimida la circulacién --
placentaria, de baja resistencia en el perfodo fetal, au
mentard en el perfodo neonatal inmediato. Mientras el -
conducto arteriocso permanece permeable hay un flujo pre-
ferente a través del mismo, desde la aorta hacia los pul
mones. El conducto artericso se cierra funclonalaente --
entre las 10 & 15 horas después del nacimiento, deja de-
ja de ser permeable al cabo de un tiempo reducido. En --
los nifios que evolucionan normaleente el conducto ae cie
rra en forma definitiva a las dos o tres sesanas postna-
tales. S{ por cualquier causa existe una hipoxia de la -
sangre fetal{por ejemplo enfermedad pulmonar) se provoca
un ausento de la presidén arterial pulsonar y favorece el
corto circuito derecha izquierds, & través del comducto-
arterioso permesble. La administracién de oxigeno al ---
1002 causa vasoconstriccién del conducto arterioso.

El foramen oval se cierra funclonalmente al na--
cer, sin embargo, puede haber un cortocircuito de la au-
ricula derecha a la aurfcula izquierda, por un aumento -
de la presibn de la arteria pulmonar y del ventriculo --

derecho como respuesta a un estimulo hipéxico.
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HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR{26)

El téreino hipertensién pulmonar(en sentido ea--
tricto hipertensidén arterial pulmonar) hace referencia -
a 1a elevacidén de la cifras por arriba de los valores --
normales,(Figura 5)

In dteroc y en los primeros dfes siguientes al --
nacimiento la hipertensién pulmonar es fisiolégica. Pos-
teriormente puede adoptar tres formas:

1. RIPERTENSION PULMONAR HIPERDINAMICA. Causada por un -
elevado flujo de sarngre en el sistema pulmonar., Los va--
sos pulmonares pueden dilatarse y aumentar su capacidad-
de flujo hasta 100 a 200%, sin aumento real en la pre---
8ién de la arteris pulmonar, en condiciones normales, -~
pero al existir un estimulo hipéxico ésta capacidad se -
vera reducida a causa de una vasoconstriccién secundaria
y si consideramos que en la Hernia de Bochdalek, ademds-
de la vasoconstriccién, existe una disminucién, mayor o-
menor, del lecho vascular, la dilatacidén y capacidad de-
aumentar serd nula y as{ la hipertensidén pulmonar no se-
podré evitar ante el méds minimo camblo adverso en el flu
Jo pulmonar o volumen del lecho vasacular.

2. HIPERTENSION PULMONAR PASIVA. Debida (nicamente a la-
presién trasmitida en sentido retrégrado, a través de --
los capilares pulmonares, por elevaclién de la presién ve
nosa pulmonar y de la aurfcula izquierda.

La hipoplasia pulmonar global que presenta la --
Hernia de Bochdalek, condicfona una menor capacidad en -
el lecho vascular, haciendo que el aumento del flujo ve-
noso incresente la presidén venocspilar y por consigulen-
te sumente la presiin arterial pulmonar; susandoss & ---
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a éste incremento, 1ls condicionada por el flujo de iz---
quierda a derecha que presenta el conducto artericso per
weable, Como se menciono anteriormente un incremento de-
la presién arterial pulsonar taobién puede causar apertu
ra del foramen oval, trayendo cosc consacuencia paso de-
sangre de aurfcula derecha a izquierda, sobrecargando --
volusen e incrmentando la presién, que condicionarfa hi-
pertensién pulmonar pasiva.

3. EIPERTENSION PULMONAR REACTIVA. Representa un aumento
en las resistencias vasculares pulmonares, debido a la -
vasoconstriccién de las pequefias arterias musculares pul
sonares. El ausento de las reslastencias puede ser rever-
sible y temporal en algunas circunstancias, pero en ----
otras permanente. El dnico est{mulo fisiolégico que pro-
duce un aumento en las resistencims vasculares pulmona--
res es la hipoxia, los quimiorreceptores estén situados-
en el sistema venoso pulmonar, y un descenso en la presi
6n parcial de oxigeno condicionarad vasoconstriccién, que
tastlén es causada por un incremento en la persién par--
cial de €02, asi como por un incremento en el pH sanguf-
neoc.

La hipertensién pulmonar puede ser congénita o -
adguirida, Las arterias pulmonares principales, en la --
congénita, tienen una estructura similar a la de la aor-
ta, presentando una pared medis gruesa y abundante teji-
do eléstico. Estos cambios histolégicos no se obaervan -
en la hipertensién pulmonar adquirida.

Heath y Edwards clasifican los casbios de las --
pequefias arterias pulsonares en seis grados:

1. Hipertrofia suscular de la media y desarrollo de fi--
tras zusculares longitudinales.

2. Proliferscién celular de la fntima.

3. Fibrosis de la {ntisa con estenosis de la lus del va-
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4. Dilatacién con adelgazamiento de las paredes del vaso.
5. Lesjionea vasculares plexiforaes.
6. Necrosis fibrinoide de la {ntima y de la media,

Las manifestaciones de la hipertensién pulmonar-
son: El pulso arterial tiene una aeplitud pequeia, exis-
te clanosis periférica y central, el latido ventricular-
derecho en el borde esternal izquierdo estd aumentado, -
el segundo ruido es muy fuerte y palpable, la dilatacién
de la arteria pulmonar da lugar a un "clic" de eyeccién-
y 8 un soplo sistdlico de eyeccidén suave, puede haber un
soplos disstdlico secundario a una insuficiencia pulmo..
nar funcional., Las radiografias de térax sueastran dilata
cién del tronco de la arteria pulsonar y de sus ramas --
derecha e lzquierda, con ramas periféricas pequeﬁaa(urtg
rias pulmonares "podadas"). El electrocardiograma puede-
tener un patrén de bloqueo de rama derecha o una inver--
8ién profunda de la onda T, en las derivaciones ventricy
lares derechas(DIII,aVF,V2,V3). La onda P suele ser picu
da en DIT y V1, debido a la hipertrofia ventricular dereg
che. El ecocardiograma presenta ausencia de sovimiento -
apertura presistélico de la vdlvula pulmonar y una pro--
longacidén del tiempo de eyeccidédn derecha. También puede-
demostrarse la hipertrofia de la pared ventricular dere-
cha.

La hipoplasia pulmonar, condicionard hipoxia y -
acidosis, lo cudl desencadena vasoconstriccién y persis-
tencia del conducto arteriosc, inicialmente con flujo --
aumentado en sentido del lecho vascular pulmonar, provo-
cando hipertensién pulamonar reactiva, hiperdinémica y --
pasiva, que secundariamente hard que el flujo a través -
del conducto permeable se invierta , trayendo como consg
cusncia perpetuscién de la hipoxia-vasoconstriccién y --
persistencia de la circulacién fetal.
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Fig. 5 Valores normales. Lo presion (mmHg) esta incluida en los cuadros ;los porcentajes
de saturacion de oxigeno carecen de recuadro.



36

HIPERTENSION PULMONAR PERSISTENTE Y PERSISTENCIA
DE LA CIRCULACION FETAL EN EL NEONATO

La hipertensién pulmonar persistente del neonato
(HPPN) es uno de los sindromes cl{nicos de mds diffcil -
diagnbéstico en la salas de cunas. En una serie reportada-
(24) los signos clinicos encontradas fuerén: Cianosis, -
taquipnea, apnea, tiros intercostales, hipotermia, soplo
sistélico, con presién arterial normal, los datos de la-
boratorio, en ésta misma serie, se menciona hematécrito-
de 36 a 63%, hipogliceaia({menor de 30 mgrs/Dl), hipocal-
cemia menor de 8 ngs/dl y cardiomegalia en la radiogra--
fia de térax. Gasometricamente se ha determinado que ---
existe hipertensién arterial pulmonar cuando hay datos -
de cortocircuito de derecha-izquierda, considerandose --
importante cuando la diferencia entre la Pa02 preductal-
y postductal es mayor de 251 o cuando la postductal ea -
nenor de de 80 mamHg con una F102 de 100%Z.(1)

Un dato importante es saber que los lactantes --
con muy diversos cuadros clinicos terminan por presentar
HPPN. Es posible que los factores especificos que miden-
la génesis de la hipertensidn sean diferentes en cada --
unc de los grupos. En un subgrupo(sepsis por estreptoco-
co B) se utilizo introduccién de estreptococos del grupo
B por goteo endovenoso para aumentar la presién de la ar
teria pulmonar y dicho aumsento resulto proporcional a -
1a velocidad del goteo menclionado. Esto ha sugerido que-
el tromboxanc A2 podri{a ser un mediador importante de la
hipertensidén seiialada, el tratamiento a base de indomets
cina ha disminuido extraordinariasente el incremento de-
la presién arterial pulmonar en el modelo animal.(24,25-
27)
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Las investigaciones anatémicas han sugerido que-
los infantes con HPPN susstran hipertrofia de la capa --
suscular de la arteria y una extensidn del desarrclle en
las arteriolas pulmonares cercanas a la unidad alveoloca
pilar, en comparacién con lo normal. El otro ejeaplo de-
cawbio anatéwico que ocurre con HPPN es el sindrome de -
hipoplasia pulmonar severa o poderada. En éata categoria
gstan los recién nacidos con Hernia de Bochdalek, ellos-
muestran una gran heterogenecidad en la magnitud de su --
trastorno, que va deade hipoplasia minima, pasando por -
1s hiperreactividad leve vascular pulsonar, hasts la hi~
poplasia pulmonar intensa e hipertensidén profundas y fija
de la arteria pulmonar.

La HPPN no constituye una entidad patoldgica pre
ciss 8ino un ejemplo de la transicién inadecuads de la -
circulacidén fetal transiciona)l a la neonatal normal. El-
cuadro clinico de ésta entidad, es decir, presiones al-~
tas de la arteria pulmonar, bajo flujo sanguineo por los
pulmones y corto ecircuito masivo de derecha a izquierda-
a través del agujero oval y del conducto arterioso, con-
notable hipoxesia que apenas si mejora con oxigeno suple
mentario, esa un reflejo de rosistencia vascular pulsopar
siempre elevada, que surge cuande la circulacién transi-
cional no sigue una evolucidén normal. Cualquier estimulo
que asobrecargue ls circulacién transicional hard gque sur
ja el sindrome clinico de HPPN. En los dltimos 10 afics -
ae han hecho adelantos significativos en el conocimiento
de los procesos complejos que caracterisan a la circuls-
c¢ibén transicional normal.

Rl conocisiento de loa procesos que con‘rolsn --
1aa resistencias vasculares pulacnares *in (terc® y du--
rante la fase deo trensicién ha sentsdo las fsaes pars --
sntender la fisiopatologis y sl tratseiento del sfpdro--
6.
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Se expondrén cuatro aspectos de ls investigacidén que son
particularsente prosetedores: El curso cronoldgico de la
eirculacién transicional, la intervencidn de la prostaci
clina, la de leucotrienos y tromboxanos y la importancia

del oxigeno.

CURSC CRONOLOGICO DE LA CIRCULACION TRANSICIONAL

Deade hace algunos afics se sabe que el clerre --
del conducto artericso, incluso en el neonato a término,
no se cosplete durante unos dfas, y se necesitan algunas
senanac parm que la resistencia vascular pulmonar dismi-
nuys a su nivel final, aunque persiste el concepto gene-
ral de que el neonato zuestra dos estados: Antes y des--
puée do la disminucién de 1la resistencis vascular pulme-
nar. Pruebas reclentes han sefinlado que la circulsciébn.-
transiclonal no es un fendémenc, sino un proceso que ocu-
rre on fases diferentes: Una fase "in utero", otrs inme-
dianta, otra méas rdpida y la fase final. Este concepto de
dividir le transicién en fases distintas con propisdades
fisivlégicas y farmacolégicas totalmente diferentes, ex-
plica quizd la capacidad de un estimulo particular como-
seris asfixia y sepais, para inducir una falla en 1a dis
vinucidén normal de la resistencia vascular pulmonar y --
as{ causar HPP¥ en un punto de la circulacién transicio-
nal y no en otra.{(27) Figura 6.

En 1a actualidad una causs de HPPN, la inducida
por inhibidores de la ciclooxigenasa, al parecer guerda-
relacién neta con la falla ds una fase particular de la-
eirculacidén mencionada., Es importante comensar & pensar-
que &l neonato pasa por tres fases: Antes, durante y des
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CURSO CRONOLOGICO DE LA CIRCULACION TRANSICIONAL

Nacimiento
En utero
p \| Ropida
x Finol
ryi ) A
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Un minuto 12-24hores -0 dws
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Fig.6. Los cuotro foses de 1o circulocion transicionol, PVR=Resishencio vosculor pulmonar

En la presente figura se aprecian las diferentes etapas --
por las que pasa la circulscidén transicional: EN UTERO la-
resistencis vascular pulsmonar esté sedisds por mezcla veng
sa bipéxica{17 Torr} y mecénics por el colapso pulsonar, -
con la respiracién loa pulmones expanden y la oxigenacién-
en el circuito menor sejora siendo el estimulo sés impor--
tante para que en le FESE INMEDIATA{un minuto) en forms pu
resente secénica dissinuya la resistencias vascular pulmo--—
nar. La FASE RAPIDA{12-24 lirs.) osté mediaia por prostaci-
clins, potente vasodilatador, que se incresents en las pri
soras 24 Hrs. postnatales con el incresento de la resisten
cia vascular pulmonar, después de las 24 Hrs. ya no existe.
tal incresento, observandose que después de éste tiempo—--
aparece con el ausento de ls-. resistencis vascular pulso--
nar incresento de leucotrienos y trosboxanos, ya durante -
1a.FASE FINAL(24 Hrs. a 10 dfas),



40

pués de la transicidn, y que estd expuesto a riesgo va--
riable de sufrir el sindrome de HPPN ante cualquier ele-
mento dafiino en cualquiera de las fases,(27)

IMPORTANCIA DE LAS PROSTAGLANDINAS

La figuras 6 sefiala que la fase rdpida de 1la cir-
culacién transicionsl es aquella en que acaece la mayor-
parte de la disminucién de la resistencia vascular pulmo
nar. La caracterfstica de la fase rédpida(Primeras 12 ho-
ras de vida postnatal) es la produccidén repentina y masi
va de prostaciclina pulmonar, que es uno de los produc--
tos naturales de la via de la ciclooxigenasa, y es un pg
tente vasodilatador, dicha sustancia producida por los -
pulmones actia como modulador de la presidén de la arte--
ria pulwvonar. La produccién de ella aumenta siempre que-
lo hace la presién de la arteria pulmonar, sl parecer --
tinicamente durante la fase rdpida, segin lo depuestra un
estudio realizado por Ford,James y Walsh, que demuestran
que la prostaciclina disminuyd en concentracién sérica -
de muestras obtenidas de arteria radial derecha y umbili
cal, ain con un incremento de la presidén arterial pulmo-
nar y de la resistencia vascular. La misma disminucién -
de prostaciclina se obaervo con la adainistracién de la-
tolazolina,.(25,27)

Leffler y colaboradores han demostradoc que el cg
mienzo de la veatilacién(fese inmediata) hace que se pro
duscan grandes cantidades de prostaciclina endégena, de-
los pulmones necnatales y tal producciénm se acompafo de-
disminucién de ls resistencia vascular pulmonar, sin em-
bargo, Ford, James y Welsh, a 17 horas postquirirgicas,-
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desostrarén que ls prostaciclina disminuys, a pesar de -
incrementarse la resistencia vascular pulmonar.{25,27)

El tratamiento previo del feto con indometacina,
que inhibe la secrecién de prostaciclina al bloquear--
la enzime ciclooxigenasa, impide que surje la dissinu---
cibén de la resistencia que aparece después de comenzar -
la ventilacién(fese inmediata y fase rdpida). Se aabe de
algunos comunicados de recién nacidos con HPPN que nacie
rén de sujeres que habfan recibido férmacos como aspiri-
na o antiinflamsatorios no esteroideos, sustancias que --
bloquean la ciclooxigenasa, y a su vez la produccién de-
prostaciclina. Las dosis suficientes de loa fdrsacos que
reciba la madre seguramente pasarén de la placenta al --
feto y producirén una falla en la circulacién transicio-
nal sl inhibir la produccién de prostaciclinas por los -
pulmones. Con el interés renovado por el enmplec de anti-
inflawatorios no esteroideos, como tocol{ticos, es poasi-
ble que loa productos que nazcan a pesar de ésta forma -
de tocolisis, presenten HPPN, al presentar una falla de-
la circulmcién transicional, concretamente 1la fase rédpi-
da que depende de prostaciclina.(27)

MEDIADORES DE LA RESISTENCIA VASCULAR
PULMONAR DEL FETO

Los mecanismos en ls elevacién de la resistencia
vascular pulmonar "in utero® constituyen aspectos de in-
vestigacidén activa de la que se han encargado algunos --
grupos, sl parecer los leucotrienos y la vasoconstricci-
6n pulmonar hipéxica representan las posibilidades de ma
yor peso en cusnto a eatos mecanismos, y copstituyen ori
entaciln para la investigacién sobre la fisiopatologia y
tratamiento de la HPPN.
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En fecha reciente se ha enfocado el Interés ha--
cla la intervencién posible de loe leucotrienos y trozbo
xanos en los mecanismos normales y patoldgicos de la cir
culacién pulmonar fetal. Saeed y Mitchel han reportado -
datos que la lipooxigenasa, enzima que producen los leu-
cotrienos a partir del dcldo araquidénico, esté ya en --
los pulmones del feto humano entre la doceava y décipo--
octava semanas de gestacidn, varios laboratorios han in-
dicado tendrian suma importancis en la respuesta vaso---
constrictora pulsonar a la hipoxia.(27)

POSIBLE INTERVENCION DEL OXIGENO Y DE LA
VASOCONSTRICCION PULMONAR HIPOXICA EN EL CONTROL
DE LA CIRCULACION TRANSICIONAL

Desde hace unos 30 afios se sabe que hay notable-
desviacién de la sangre hacia el corazén del feto, y los
pulmones reciben la sangre intensamente desaturada que--
vuelve desde la cabeza. La Pa02 de la sangre que en rea-
lidad llega a los pulmones fetales tienen aproximadamen-
te 17 torr, la sangre venosa mixta con dicha P02 pequefia
constituye un estimulc para la vasoconstriccién hipéxica
del arbol pulaonar a pesar de que la Fi02 en los alveo--
los sea de 21%.

En el feto, la P02 de los alveolos llenos de 1{.
quido esté en equilibrio con la PO2 baja de la psangre,--
lo cuél representa un estfisulo potentisimso pars la resig
tencia y la hipertensiéa pulmonar,por tal motivo, una --
vez que comiensa el proceso de anular la resistencia vag
cular pulmonar eleveds cada reduccidén sucesivs asinors -
todavi{e sés el est{mulo paras la hipertensién pulmonmsr, y
de ésta forma continuardé el ciclo, con reforsamjento, --
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intrinseco, hasta que disminuya subatancialmente 1la re--
sistencia vascular pulmonar.

Antes de la primsera respiracién los pulmones no-
tiener aire y reciben sblo una pequedia cantidad de san--
gre{en promedio 8% del gasto cardiaco combinado). Al res
pirar por primera vez el neonato, acaecen dos fendmenos:
En primer lugar, los vasos del lecho pulmonar se distien
der y se abren, y disminuye la resistencia vascular pul-
morar por medio puravente mecdnico(fase inmediata de la-
circulacién transicional). Esta disminucién de la resis-
tencia vascular pulmonar permite la entrada de wds san--
gre a los pulmones y liquido mejor oxigenado, porque la-
sangre que ha vuelto de la placenta tiende s penetrar en
el ventriculo derecho y a los pulmones en cantidades ma-
yores. Ademds, la penetracién de aire en los pulmones in
crecenta la Pa02 en los alveolos que se expandierén. El-
efecto combinado de estos dos fenbmenos es una disminuci
6n impresionante en el estimulo de la hipertensién arte-
rial pulmonar.

Ahora bien, hay que destacar un aspecto negativo
e iaportante de éste proceso. S{ por alguna razén dismi-
ruyese la Pa02 de los alveoclos o de ls sangre venosa mix
te surgiria exactamente el proceso contrario. El incre--
sento minimo de la resistencia vascular pulmonar ocasio-
naré corto circuito de derecha a izquierda, de sangre. -
Ez estos casos habrd mayor desaturacién de la sangre ve-
nosa mixta de retorno, y asf{ se iniciard el ciclo vicio-
so del deterioro.

Por lo anterior comentado es sumamente importan-
e inatalar en forma urgente un mecanismo en sl que se -
lsminuya el estfmulo pars la vesoconstriccién y por en-
ie el aumento de la resistencia vascular pulmonar y de -
Za hipertensién pulmonar. Por (ltimo, es isportantfsimo-
destacar que los tratamientos actusles contra la HPPN ge

T
3
<
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deben apoyar con base en estos conocimientos de la hiper
tensidén vascular pulmonar en la circulacién transiclo---

nal,

NEUROMODULADORES Y CONTROL RESPIRATORIO
EN EL LACTANTE

El control respiratorio juega un papel muy impor
tante en el neonato, y mds ain en el que de alguna forma
se encuentra afectado deade el punto de vista respirato-
rio y equilibrio dcido-base. El recién nacido con Hernia
de Bochdalek presenta éstas alteraciones y requiere se-
tomen en cuenta los mecanismos y fdrmacos implicados en-
el control respiratorio.

Los fdrpacos que estimulan la respiracién se uti
lizan ampliamente en medicina neonatal, y entre ellos es
tan teofilina, cafeina, doxapram y naloxona. Otros pro--
ductos que se administran a madres y neonatos, como agen
tes adrenérgicos e indometacina, influyen tapbién en el-
control de la respiracidén. Cualquier perturbacién en el-
equilibrio entre neuroaoduladores inhibidores y excita--
dores, fdcilmente causa apnea.

Las prostaglandinas son forsadas por varios ti--
pos de células, pero a pesar de ello cabe considerarlas-
como neurcmoduladores, po}que inhiben la liberacidén de -
noradrenalina por un mecanisso presindptico, y poseen --
también efectos postasindpticos.(28)

La prostasglandina E1 aplicada a lechones recién-
nacidos y anestesiados, deprisid intensssente la venti--
lacién, efecto que no fué consecuencia de un casbio de -
temperatura porque estabs servocontrolsda.(28)

La prostaglandina E1 aplicada a neonstos humanos
para conservar abierto el conducto artericso, ha causado
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apnes sogfin algunas publicaciones(28).

La prostaglandina E2 puede ejercer un efecto in-
hibidor ténico en la respiracién. La administracidn de -
indopetacina o meclofenavato que bloguean la sfntesls de
prostaglandinas, se ha dicho que estfaula 1a respiracién
en fetos de cordero y cochinillos recién nacidos.{28)

Las concentraciones plasmdticas dfe prostaglandi
nes E2 diswinuyen al nacer el producto, y por ello se ha
considerado que ésta situacidén podris tener lzmportancia-
para el comienzo de la reapiracién, Algunas prostaglandi
nas como la E2 relajan el canducto arteriosc "i{n vivo” e
"in vitro", La indometacina, quizd por la inhibiclén de-
la sintesis de prostaglandinas, hace que se cierre el ~-
conducto srterioso en el neonato.(28,29,30)

Otras complicaciones que se presentan en la Her-

nia de Bochdalek son:
1. PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO: De éste, eon los-
anteriores aspectos copentados, ya se han mencionado su-
chos datos al respecto y ahors solo analizaremos lnica--~
mente los dates clfnicos que presenta.

En una revisidén por Robert B. Coitton(31)desteca-
las manifestaciones del conducto arterioso permeabls sin
tématico, encontrandc & la inspeccidén hiperactividad pre
cordial, manifestado por movimiento sutil, relacionado -
con los del cormsdn, asobre el vértice de éste érganc, y-
nininas pulsaciones en los vasos del cuello., E1l impulso-
cardf{aco se palps en 1s zona precordial y es fAcil pal--
par los pulscs femoral y huseral, munque no necesarismen
te rebotantes. Los ruidos cardiacos son intensos al sus-
cultarlos, y puede haber taquicardis y ritaso de gslopse,-
especialuente sl »)l paciente ha recibido abundantes 1{--
quidea. En ls porcidn superior del borde esternal isqui-
erdo se auscults un soplo sistélico breve, mpenas audi--
ble y de tono medio. lLa radiografia tordcice de un lace--



46

tante con conducto arteriomo persistente y sintomdtico -
sefiala edema pulmonsr, trama vascular notable y cardiome
galia.

En otro reporte donde utilizardn para hacer diag

néstico de peraistencia del conducto srteriosc, el eco--
cardiograma coaparado con estos hallazgos clinicos y de-
gabinete, se demostro que tienen una sensibilidad y espe
cificidad similares.{32)
2, DESEQUILIBRIC ACIDO-BASE: La mayor causa de uerte en
1s Hernia de Bochdalek es la fallas ventilatorin e inter-
cambio gaseoso. Boix-Ochoa y asociados estudiarén las --
gasometrias preoperatorias, ellos predijerén un pobre -~
pronéstico si la PaD2 y PaC02 eran arormales y morirf{ane
si no respondian a la ventilacidén con FiD2 al 100%. Mi--
shalany y asociados recientemente correlacionarén el pH-
anormal preoperatorio anormal con la sobrevida, los pa-~
cientes que tuvierdn pH mayor de 7.2 deberfan sobrevi-~-
vir, con un pH menor de 7.0 deberf{an morir y los pacien~
tes con un pH de 7.0 a 7.2 deberlsan tener uns sobrevida~
del 50%.(1,32,33)

Existen otras coumplicaciones en &l curso de la -
evolucién de un paciente que tiene Hernis de Bochdalek-~
como la sepsis, insuficliencia renal, y otras relaciona--
das 8 la ventilacién como el neumoidrax, obatruccién de-
la cénula endotraqueal; de todas éstas son smpliamente~~
conocides tanto sus manifestaciones clinicas como su tra
tssiento que no se comentan mds amspliamente.
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TRATAMIENTDO

Al igual que la fisiopatologfa y las manifesta--
ciones clinicas, el tratamiento de la Hernia de Bochda--
lek se enfoca para el defecto muscular "per se" y para -
las complicaciones que desencadena éste defecto. Lo divi
dimos en tratamiento médico y quiridirgico({Preoperatorio,-
transoperatorio y postoperatorio).

TRATAMIENTO PREOPERATORIO

Desde las tempranas descripsiones de Gross, en -
sus artfculos, la reparacidén urgente ha aido la pledra -
angular del manejo recomendado para la Hernia diafragmé-
tica congénita.(34)

Una vez hecho el diagnéstico de Hernia de Bochda
lek, actualmente, se sigue considerando por muchos invesg
tigadores que la cirugia se debe realizar en forma urgen
te.(34) Sin embrago, como hemos podido analizar en las -
notas previas, la circulacién y las alteraciones que pre
senta secundariamente a la hipoxia y la acldosis, segura
cente no mejorardn con la cirugfa y suchos pacientes se-
deteriorardn en el postoperatoria.

Langer y colaboradores eapleando un protocolo --
en el cudl la cirugfa fué realizada hasta mantener PaC02
cerca de 40 moHg y que el recién nacido estuviese esta--
ble hemodindaicamente. Concluyen que la cirugia de emer-
gencia no es necesaria y que debe ser retrasada hasta --
que el paciente éste satisfactoriamente estable.(34)

Hazebroek y asociados(35) considerin que la esta
bilidad preoperatoris previene o disminuye el rieago de-
kipertensién pulsonar persistente.

En uns revisién realizads por Hasebroek y su gru
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grupo concluyen que:

1. Pardmetros satisfactorios de ventilacién al ingreso y
durante la estabilizaclén, no se verén afectados durante
ésta ni subsecuentemente a la cirugfa. Se espera que s0-
brevivan.

2. Pardmetros insatisfactorios en su ingreso, que mejo--
ran con la estabilizacién, darédn una msejor posibilidad -
de sobrevida. 4

3.Pobres pardmetros ventilatorios a su ingreso, que no -
se logran aejorar durante la fase de estabilizacién, no-
mejorardn con la cirugia postoperatoriamente. Morirén.

Cartiladge(36) y asociados tratarén infantes cri
ticamente enfermos con Hernias de Bochdalek mediante ciru
gia temprana y cirugia tardia después de estabilizacién-
preoperatoria{correccién de la acidosis e hipoxia y tra-
tar de reducir la severidad de 1la circulacidén fetnl per-
sistente). La sobrevida mejord de 12.5% con cirugfa tem-
prana(sin estabilizacién) a 52.9% después de cirugfa tar
dfa con estabilizacién.

Considerando éstas referencias el tratapiento --
preoperatorio estd encaminado hacia la estabilizacién --
que incluye: Ayuno, aplicacidén de soluciones parentera--
les, tomando en cuenta los requerimientos hidroelectrolf
tico del recién nacido y ademés el funcionamiento cardig
renal, Se introducird una sonda orogdstrica para dismi--
nuir al s{nimo la distensién intestinal dentro de la ca-
vidad tordcica. La ventilacién mecénica, debers llevar -
los siguientes objetivos:

1. Mantener la Pa02 por arriba de 80 mmHg.
2. Mantener la PCO2 por debajo de 40 maig.
3. Evitar el barotrausa, tratando de aplicar bajas presi
ones, dado que practicamsente el problesa no es de presi-
én, sino més bien de hipoplasia del parénquima y al ejer
cer presiones altas en lugar de benefiolar perjudicasos.
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El barotrausa, como lo desuestra Hansen y ascciados en -
una serie revisada por ellos, repercute directsmente en-
pronéstico de sobrevida del paciente con Hernia de Boch-
dalek, reviso 75 recién nacidos con hernia, un total de-
532(40 pacientes sobrevivierén), encontrardn que en dos-
diferentes grupos, el barotrauma aparecid relacionado --
con una sobrevids menor y que la incidencie de neumotd--
rax diseinuyo paralelamente al uso de relajantes nmuscula
res(Pancuronio). Finalmente concluye que hay miltiples--
factores que influyen en la sobrevida de los pacientes -
pero que definitivasente un detrismento en el neumotérax-
beneficia los efectos del manejo estandarizado de técni-
cas de cuidado intentivo convensionales que reciben es--
tos pacientes.{37)
4. Mantener el pH arriba de 7.2, lo més cercano a la nor
palidad posible.
5. Evitar-al méximo el proceso de obstruccién del siste-
wa ventilatorio con minima manipulacién del neonato.

Se requerirén altas concentraciones de oxigeno -
a través de cédnula endotraqueal, evitando dar ventilaci-
én con mascarilla que llena rdpidamente de aire ol intes
tino y dificulta la expansién pulmonar. La presién pico-
inspiratoria oéxima se determina de acuerdo al adecuado-
coviniento del térax, con entradas de aire satisfacto---
rias determinadas por auscultacién, la presién minima --
utilizada seréd la fisiolégica, 2-4 cms. de agua. Ls fre-
cuencia respiratoria se ajustard a mantener PaC02 de 40-
6C s Hg, sl existe acidosis metabdlica con exceso de --
base sarca un deficit mayor a 10 Meq/L, se indicarid el -
ugo de bicarbonato de sodio. La Fi02 se disminuird ef 1a
P5C2 se mantiens en 70 a 80 mm Hg. El tiempo inspirato--
rio de acuerdo s las demandas de frecuencis se ha usado-
Lasta 0.6 segundos con ventilacién convencional. Se iré-
disminuyendo la frecuencia respiratoris de 2 s cinco res
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piraciones por minuto, cuando la PaC02 se encuentre por-
abajo de 60 m® Hg y si el neonato no exibe respiracién -
espontdnea laboricsa.(38)

Como se menciono la frecuencia respiratoria rdp}
da con volumenes corrientes bajos para mantener presio--
nes relativamente bajas son ideales ﬁura evitar el neumo
térax.

Para la dilatacién del lecho vascular pulmonar,-
en caso de hipertensién arterial pulmonar, la tolazolina
serd usada en bolo de 1 a 2 mgs. por kilogramo de peso -
intravenosa, mientras la presidén arterial de oxigeno es-
monitorizada preferentemente mediante electrodos transcu
téneos, s{ el efecto es demostrado después del bolo ini-
cial, la infusidn continua de tolazolina a 1 a 2 Mgs/kg/
hora serd iniciada. Raramente la presidn arterial sisté-
mica desciende por abajo de 50 mm Hg, ai esto ocurriera-
un bolo de solucién salina 0.9% normal puede ser adminig
trado. Al existir datos de bajo gasto cardiaco se indica
rd la dopamina a 5 megrs./kg/min., sin excederse al ---
efecto alfa adrenérgico dado que puede causar un incre--
nento en la vagoconstriccién pulmonar.(38)

La respuesta a la tolazolina a sido reportada,--
Bloss y asociados(33) refiriendo buena respuesta cuando-
la Pa02 se incremento hasta 149 ox Hg., insuficiente con
aumento promedio de 33 mm Hg(20-100 torr) y nula cuando-
hay incremento menor de 20 am Hg. Las complicationes de-
la tolazolina, entre otras, son trombocitopenia, disten-
8ién abdomsinal, hemorragia gastrointestinal y pulmonar.-
(1)

Se deberé colocar un cateter central para monitg
risar PVC, y cateter arterial para toma de gasometrias -
y evitar el excesivo manipuleo del recién nacido. Deberd
tomarse wuestras sanguineas para monitorizar biometria -
hemética cospleta, tipo y Rh, pruebas de funcién renal--
etc.



51

Los cuidados intensivos neonatales son escenoeciales en -
estos pacientes, la wedicién de la diuresis , los signos
vitales, asf{ como teleradiografias de térax se tomardn -
diariamente para valorar la presencia o ausencia de con-
plicaciones. El uso de antibiéticos estard sujeto a la -
prescencia de focos infecciocsoas que se presenten durante
la evolucién. Se debe aplicar vitamina K dentro del mane
ya establecido del recién nacido,independientemente de--
la malformacién congénita, 1 mg intramuscular,

Dentro del umanejo de establlizaclién estd inclui-
do el uso de relajantes musculares que se wencionard al-
analizar el tratamiento ventilatorio de la HPPN.
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TRATAMIENTO QUIRURGICO

Los recién nacidos con Hernia de Bochdalek gene-
ralmente sobreviven a la reparacién quirirgica pero desa
rrollan insuficiencia respiratoria progresiva y fatal. -
Una causa de ésta insuficiencia respiratoria progresiva-
puede ser la sobreexpansidn del pulmbn contralateral.(39)
Se postula que ésta sobreexpansién ocurre debido al espa
cic vacio creado por la pérdida de expansidén del pulmén-
hipopldsico en el lado de la hernia., Frecuentemente un -
perfodo de"luna de miel® ocurre en estos neonatos, duran
te el postoperatorio, en el cudl el intercambio gaseoso-
es aparentemente adecuado.

La insuficiencia respiratoria progresiva sugiere
que se desarrolla una pérdida funcional o una deatrucci-
6n del parénquima pulmonar.(39)

La ventilacidén normal requiere de miltiples fac-
tores diferentes. La inspiracién requiere gque la presién
de las vias aéreas sea tan grande como la presién alveo-
lar., La presién esté directamente relacionada con la pre
8ién injrapleural. La expansién pulmonar estd 1limitada -
por la distensibillidad del pulmén y la pared tordcica y-
por la expansién del pulmén opuesto.(39)

En un estudio realisado por Ramenofsky, sisulan-
do un modele animal en el estado postoperatorio del pa--
ciente después de reparacién de la Hernia, observo que -
uns sobreexpansién progresiva del pulmén contralateral -
en el hemitérax vacf{o puede ser 1a causa de la insufici-
encis progresiva. Insuflar aire dentro del hemitérax va-
cfo, efectivamente, previno la sobreexpansién pulmonar,-
figura No. 7.
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LOS EFECTOS DE LA PRESION INTRAPLEURAL
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La presién intrapleural en neonatos con Hernia -
de Bochdalek también afecto claramente la ventilacién de
estos infantes. Antes de la reparacién de la hernia, la-
presidén intrapleural estd elevada debido a que las visce
ras abdominales estdn dentro del térax y postoperatoria-
mente la situacién es al contrario.(39)

La estabilizacién del mediastino en la linea me-
dia, por insuflacién de aire dentro del hemitérax vacio-
puede ser uso en el manejo de algunos pacientes deapués-
de la reparacidén de la Hernia de Bochdalek. En éste mis-
no estudlo, demostrd que en el grupo de animales en que-
aplicé presién positiva intrapleural no hubo desestabil}
zacién progresiva, & histolégicamente el patrdn de 1la ar
quitectura pulmeonar fué normal. Los cambios en el grupo-
sin presién positiva fuerén: Membrana hialina con distor
cién de la arquitectura alveolar. La mortalidad, en el -
grupo con presidén positiva no se presento y en el otro -
fué de 50%.(39)

En otro reporte sobre los efectos de 1la cirugia-
en los mecanismos respiratorios fué realizsdo por Hiroka
zu Sekai{/0) en el cudl puestra que la disminucién de la
distensibilidad pulmonar en mds de 50% estd asociada --
con 100% de mortalidad. El hallazgo transoperatorio de -
disminucién de la distensibilidad pulmonar corresponde a
a un prondstico grave. Diferentes factores pueden alte--
rar o causar cagbios en la fuerza mecdnica del diafragma
después de la reparacién quirirgica:

1. El diafragma es frecuentemente distorcionado después-
de la reparacidn, especialmente cuando el defecto es ---
grande y la reparacién del defecto es diffcil. El incre-
mento en la tensidn después de remover un gran contenido
herniario, deforama la caja torAdcica flexible del infante

2. La pared abdominal queda con una tenaidén variable deg
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pués del regreso de las viscerass al abdcmen, éste incre-
mento de la presién intrasbdosinal hace que el térax y -
el diafragma tengan menos distensibilidad.

3. El diefragma ha sido analizado en neonatos, la cesa--
cibén de su amctividad contrdctil se ha relacionado con la
interrupcién secundaria de la ventilacién alveolar(apnea
central o diafragmdtica). En la fatiga diafragmdtica que
se acompafia de reclutamiento de los misculos intercosta-
les externos, sugiere la incapacidad del diafragma, para
"solo" manejar un incremento en la impedancia del siste~
pa respiratorio. La reaccién refleja & la mayor carga --
inspiratoria externa incluye la activacién de milsculos -
intercostales; éste reflejo permite estabilizar el apara
to respiratorio, y es de importancia particular en el --
neonato con caja tordcica muy distensible y méds aidn en -
los pacientes afectos de Hernia Diafragmdtica tipo Boch-
dalek, en donde la contractilidad muscular estd sumamun-
te afectada.(41) ’

4. Finalmente como el pulmén ipsilateral es tan hipoplé-
seico, al més minimo cambio, el deterioro puede ser espe-
rado inmediatamente después de la cirugia.

Un mayor cambio puede tener lugar en el pulmédén -
contralateral, el cudl también es hipoplésico. Con la re
paracién de la hernia, se presenta como resultado una --
"hiperinflacién® del pulmén hipopldasico y con la alta --
presién aplicada en las vias aéreas superiores,postope--
ratoriamente , agrava la situacidn ventilatoria, provo-
cando diswinucién de la distensibilidad pulmonar y aumepn
to de la resistencia vascular pulmonar.

En resumen, los factores que contribuyen al dete
rioro despuée de 1a cirugfs, estan todos asociados a una
desproporcidn entre los pulmones, térax y abdomer, esto-
es, hipoplasia pulmonar bilateral, falla en el desarro--
1lo del térax y la relativa pequefis cavidad abdosinal pa
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ra contener las visceras herniadas, Estos factores estédn
balanceados preoperatoriamente, por la presencia de la -
hernia y el contenido dentro de la cavidad torécica.
Sakai concluye que la Hernia de Bochdalek presen
te en la vida en formas temprana, frecuentemente la repa-
racién quiriirgica no mejora la mecénica respiratoria, El
equipo quirfirgico debe considerar cuidadosamente la repa
racién quirirgica y apoya que no debe realizarse en for-
ma urgente, sino que debe realizarse una estabilizacién-
cardiorespiratoria previa a la cirugfa.{40)

TECNICA QUIRURGICA (1)

Algunos cirujanos han corregido la Hernia Dia---
fragodtica congénita a través del térax, A pesar de que-~
la experencia descrita por Willis Potta al tratar de re-
ducir el contenido intestinal por una via de acceso tord
cica sugiere dificultades:" Es como tratar de atestar --
espuma con pinzas en una botella."

La via de ncceso abdominal tiene muchas venta---
jas: Se reduce fdcilmente el intestino, se puede reparar
el defecto bajo visidén directa, pueden corregirse anoma-
1{as concomitantes y se puede estirar la pared abdominal
para acomodar las asas intestinales en casc necesario. -
En el lado derecho, hay que tener mds precaucién con la-
via abdominal para evitar lesionar las venas hepdticas -
durante la reparacidn.

Se explora el abdomen a través de una incisién -
subcostal y se reduce la hernia jalando en forma auave -
el intestino.

Una vez reducido bien el intestino, es nuy impor
tante revisar bien el pulmén y la pared tordcica para --
ver 8l hay algin saco, el cual, ai se encuentra({i0 a 20%
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deberd ser extirpado a fin de evitar dejar una lesién 1o
culada ocupativa en el térax. Tanbién se inspeccionard -
el mediastinc para determinar si hay segmentos pulmona--
res extralobares secuestrados., Casi todos los defectos -
pueden cerrarse medlante sutura directa después de la ro
duccién. Se emplean puntos de colchonero horizontales --
con material no absorbible y se hace una leve imbricaci-
én de los bordes del defecto. En algunos defectos poste-
rolaterales, a veces resulta diffcil delimitar el borde~
posterior, pero por lo general se lo encuentra. Si se ja
la el rifién hacia abajo casi siempre se ve el borde en--
rrollado del diafragna y a veces hay que abrir el peritg
nec para encontrarlo., Si no se encuentra el borde, se pa
sard el material de sutura alrededor de una costilla pa-
ra fijar con firmeza la reparacidén. Aunque se ha propues
to la aplicacidén de colgajos compuestos de pared tordci-
ca para el cierre de grandes defectos, algunos las evi--
tan por el tiempo que requiere, la envergadura del procg
dimiento y la deformidad que queda. Otros, como en la --
presente revisidn, reconmlendan cerrar los grandes defec-
tos con material protésico como Goretex, que permita el-
desarrollo de tejido fibroso y la cicatrizacidén pernmanen
te, El empleo de material protésico facilita la repara--
cidn de un gran defecto y evita la tensién excesiva que-
puede dar lugar a recurrencia. Estos parches con el tien
po se incorporan y adoptan una configuracibén diafragmdti
ca norpal. No debe emplearse materiales como Silastic --
que no permiten la fibrosis.

Si el estado del paciente lo permite, se realiza
un procedimiento de Ladd. Antes del cierre del diafragma
se coloca una sonda de pleurotomfa 12Fr en el espacio --
pleural, donde se colocard el sello de agua. Se cierra -

el abdosen de la misma forma que un defecto en la pared-

abdominal, colocando puntos de sutura no absorbible en -
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la aponeurcsis sin anudarlos y luego se unen los bordes

de la herida a la verz que se verifica la presién arte---
risl y se observa la distensi{bilidad del tdérax. $i se --
produce compresién de la vena cava con hipotensién o di-
ficultad en la ventilacién, se clerra asdlo la piel aun--
que guede una hernia abdominal. E]l cierre de la aponeurg
sis se podrd realizar en una semana. En caso de un cie--
rre abdominal diffcil, puede utilizarse una prétesis de-
S5ilastic como la que se aplica a los defectos de la pa--
red abdominal. Estas maniobras raras veces seran necesa-

rias. El uso de gastrostomis es controversial.
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TRATAMIENTO POSTOPERATORIO

Estd encaminado al mantenimiento ventilatorio, -
al no existir complicaciones, el paciente permanecerd ba
Jjo ventilacién asistida y se le retirard lentamente del-
ventilador.{1) De gran utilidad es la paralisis muscular,
se han utilizado diversos medicamentos como el Pancuro--
nio (0.1 Mgs. por kilo de peso y via intravenosa) y méds-
recientemente el Vecuronio en infusién continua, con do-
sis inicial en bolo de 150 megrs/kg seguida inwediatamen
te por Vecuronio en goteo en rangos de 1 mecgr/kg/min y -
en caso de que el paciente presente datos de actividad -
neuromuscular, manifestada por movimientos, una nueva --
dosis de Vecuronic 8 100 bcgrs/kg deberd ser deda para -
mantener el bloqueo neuromuscular. El vecuronio ¢s un --
analégo monocuaternario de actvidad intermedia, del pan-
curonio, pero con 1 a 1.5 veces mis potente, tiene ade--
més propiedades farmacolbgicas lnicas que incluyen: a)--
minimo efecto cardiovascular y menos liberacién de hista
pina; b) menor acumulacién en dosic repetidas; c) répida
eliminacién y corta duracién de acecién, con duracién clf
nica de blogueo neuromuscular; d) recuperacién del con--
trol & 25% en aproximadamente 15 a 30 minutos; e) tiene-
fdcil antagonismo por una anticolinesterasa. Estas pro--
piedades sugieren que le vecuronio puede ser un agente -
para uso en infusidén continua y mantener unbloqueo neurg
nuscular en los paclientes criticamente enfermos.(42)

Desde el uso de los relajantes musculares se ha-
visto que existe menor incidencia de barotrauma y ademés
mejorfia de la mortalidad.

El uso de worfina(0.! mgs/kg por via intraveno--
sa) y diacepan(0.1mgs/kg) como sedacidn y analgésico se-

recomiendan.{1,42) De maners semejante la minisizacién -
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de las actividades como sanipulacién excesiva y aspira--
cibn, que reducen los incrementos repentinos de la pre--
8ién intratordcica, lo que aminora la cantidad de 8sangre
a los pulmones; esto tiene una gran utilidad.{27)

El manejo de liquidos y electrdlitos se hard de -
acuerdo a sus requerimientos.

Al no existir hipoxia, hipercarbla o acidosis, -
con la mejorfa clinica el paciente permanecerd intubado-
oinimo durante 24 horas después de la operacién, se redu
ciréd la presién, la Fi02, la frecuencia respiratoris y -
finaloente se suspenden los relajantes musculares. Se ex
tubard cuando clinicamente no tenga respiracidén laborio-
sa, y que gasometricamente se encuentre con parAmetros -
de oxemia, €02, y pH normales. En una revisién(38) se ex
tubarén los pacientes cuando la ventilacién mandatoria -
internitente era de 6 respiraciones por minuto. La pre--
s4én positive continua en vims aéreas fud introducida si
aparecfan retacciones después de la extubncidén, utilizap
do para su aplicacién puntas nasales.

Debe existir un umbral bajo para la reintubacién
si empeora el intercambio de gases.

La sonda deo pleurotomfa(12-Fr} con sello de agua
en base a las investigaciones comentadas tiene una gran-
importancia, Actuales investigaclones(40,43) sugieren --
que el dafic pulmonar puede resultar de una excesiva pre-
sién positiva o negative intratordcice, o bien, de la --
sobrodistensién, que en forma individual o conjunta con-
tribuyen sl deterioro respiratorio.

Se le ha dado recienterente mayor atencidén a la-
presidn intrapleursl negativa, la cudl ocurre cuando el-
volumen total del pulmbén hipoplésico es menor que el ne-
cesario para llenar la cavidad tordcica. Se ha utilizado
el drenaje tordcico balanceado pars mantener 1a presién-

intrapleural fisiolégica dentro del espacio intratordci-
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co izquierdo despuds del cierre de la Hernia de Bochda--
lek con hipoplasia pulmonar.

Kenneth y asociados utilizarén un sistema "balan
ceado" paru el drenaje tordcico{43) sin succién(figura--
8) durante el perfodo critico para dafio pulmonar y con -
succién durante la recuperacién en que ya existe ventila
cibén espontédnea, para mantener una presién constante ne-
gativa de 8 cms. de H20 y mininizar cambioas de volumen -
durante la respiracién una vez recuperada.(Figura 9}

En la Hernia de Bochdalek con hipoplasia pulmo--
nar, una vez que las visceras abdoainlaes son reducidas-
dentro del abdomen, el volumen pulmcnar total es consi--
derablemente menor que el necesario para llenar la cavi-
dad tordcica."El neumotdérax residual™ gque permanece ha -
sido manejado por una variedad de wétodos, incluyendo -~
ajuste perfodico del volumen basal, por posicién radio--
grafica del mediastino o bien determinaclones secuencia-
les de gases arteriales, o simplemonte drenaje o no dre-
naje con sello de agua. En cualquiera de estos sistemas-
cerrados el gas intrapleural puede ser rdpidamente absor
bido.

En el caso de drenaje de sello de agua, el volu-
men de gas intrapleural puede ser expelido durante la --
ventilacién por exceso de presidén positiva ventilatoria-
o bien la desarrollesda por el infante cuando ya recupera
su automatismo., El resultado de la perdida de volumen --
de gas intrapleural es una sobreexpansibn pulmonar. To--
nando en cuenta estos datos Kenneth y asociados instan -
por el espleo de un sistema cerrado de drenaje con rango
de presién dentro de los l{wites de la presidn intraplen
ral durante la respiracién tranquila. El sistema de'dre-
naje tordcico balanceado es simple y fdcilmente armadec -

con equipo répidamente disponible en un hospital. Ademds
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oo ficilasente convertido en un sistema de drenaje con --
presién negative constante mediante succién, hecho que -
se utilisa una vez que el periodo critico de dafio de pul
sonar ha pasado y que mantiene una presién intratordcica
fisjiolégicea con minimo riesgo de dafio pulmonar.(Fig. 8,-
9).

La explicacién del sistema de drenaje balanceado
es el sigulente: Bl tubo de drenaje de la toracotomfa -—-
estd dividido en dos botellas, una de las cuales tiene -
el nivel de agua estdndar, colocado el tubo conector a -
2 cme. por debajo del nivel del agua( presién sdxima in-
trapleural). Cuando la presién dentro del espacio pleu--
ral excede 2 cms. de H20, a la atmoaférica, el volumen -
de aire de éste frasco escaparid hasta que la presién in-
trapleural caiga por debajo de éste nivel. El tubo de --
drenaje fué conectado a la otra botella por un tubo cor-
to en el espacio aéreo cerrado arriba del nivel de agua.
El tubo largo en la botella se coloco a 8 cms. por abajo
del nivel del agua y abierto a la atmésfera. En éste ——-
cuando la presién dentro del espacio cae més de - 8 cnms.
de H20, abajo de la presién atmosférica, se crea un volu-
men de aire hacia el slstema hasta que se logra sublr --
arriba de éste nivel, ein exceder - 2 cms. de H20 porque
entrarfia en juego el equilibrio de ésta otra botella. --
Es a esto lo que se denosina drenaje balanceado y permi-
te que no exista una sobredistensidén pulmonar, dado que-
el espacio vacfo equilibrado con éste sistema.

Una ves que la ventilacién esponténca se presen-
ta, la succidn controlada ase suma al sistema para mante-
ner presién intrapleural negativa de 8 ces. de H20 cons-
tante minimizando los cambios de volumen intrapleural -—-
durante el ciclo respiratorio.{Pig. 9)

La estancia del tubo de drenaje intrapleural no-

ha 8ido estandarizada, se realisa el retiro del sello de
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RERNIA DE BOCHDALEK
TRATAMIENTO POSTOPERATORIO

)
2o
L]

Fig. 8 Enquema 01°SM” pora producic gresicn intreplavral en fos rangos fisiokigicos
cuando fes cenectede ol tube e teracetoma. { )

NOTA: Cuande la presibn en el espacic intrapleural excede --
-2 c» 420, a la presidén ateosférica, el volusen del frasco--
perderd sire hasta que le pro-i%n intrapleural caigs por de-
bajo de éste nivel. {Prasco de 2 cas.)

Cuando la presidn dei espacio intrapleursl cae a sés de - 8-
ca H20, se crea um volusen de sire hscia el sistesa hasta --
que se logre subir haste éste nivel, ain exceder -2 ces. de-

B20. (Frasco de B ems.)



64

HERNIA DE BOCHDALEK
TRATAMIENTO POSTOPERATORIO

Sueeion
controlade
Presion negotivg
constante de
8em W0
Fig.9 Duronte lo recuperation, 1o ion limitado puede § una presion negativo

constante de acms.ldc 0guo poro minimizar los combios de volumen pleurol durante lo
ventilocion espontaneo.
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sgua se realiza de acuerdo a la evolucién clinico-ra--
dlolégica del paciente.

TRATAMIENTO DE LAS COMPLICACIONES

Comno ya se ba mencionado anteriormente, quizd --
afin més importante, lap complicaciones de la Hernia de -
Bochdalek son las que llevardn al paciente hacia un des-
enlace fatal, es por ello que la hipertensién pulmonar--
¥ la persistencia de la circulacién fetal del neonato,--
en forma conjunta, con la persistencia del conducto arte
rioso, son las que tienen mayor implicacidén en la aperi-
cién do otras complicaciones sistémicas y en la sobrevi-
da del paciente con éste defecto congénito muscular.

Atendiendo éstas premisas se analiza el tratami-
ento de cads una de éstas compliceciones, que anterior--
pmente ya fuerén revisadas sus manifestaciones clinicas.

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (44)(31)

Antes del nacimiento sdlo 10% de la corriente --
del ventricule derecho pasa por el lecho vascular pulmo-
nar, y el 90X restante se dirije de la arteria puleonar-
a la aorta descendente directamente, por medio del con-
ducto arterioso. El cierre funcional del conducto arte--—
rioso se observa en 90% de los neonatos a término y casi
a término sanos para las 48 horas de nacidos. y en todos
ellos, para las 96 horas,(45) Exepto un suave soplo sis-
télico que aparece de manera intermitente, no hay signos
que de cortocircuito de isquierda e derecha( o son nigi-
mos), por el decremento interrumpido en la resistencia -
vascular pulmonar al nacer el feto, que se logra por ---
vagoconstriceidn.
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La indometacina endovenosa como intervencidn pri
maria para cerrar el conducto es recomendada por milti--
ples autores.(45,46,47,29)

Antes de usar la indometacina el médico debe co-
rregir anormalidades cli{nices notables en la funcién de-
la cosgulacién, no debe usarse indometacina sl existen -
plaquetas menocres de 75,000 por me3. Dicho antiinflamato
rio no deberéd administrarse en caso de nefropatia, o si-
el nivel de creatinina sérica excede 1,5 Mgs. por 100 MNls

En el recién nacido, desde 1976, se emplea para-
el tratamiento de la persistencia del conducto arterioso
(29) que complica la evolucién del Sindrome de dificul--
tad respiratoria, la cual actua al inhibir la sintesis -
de prostaglandinas que mantienen perneable sl conducto.-
Posteriormente, la efectividad de éste medicanmento ha si
do corroborada por diversos autores y se ha llegedo ha -
edministrar en forma profiléctica, es decir, en nifios -~
con s{ndrome de dificultad respiratoria pero sin signolg
gia de persistencia del conducto.

Otra condicién esencial para el uso de la indonmg
tacina en el cierre del conducto arterioso es descartar-
lesiones cardiacas dependientes del conducto permeable,-
sin el cual, los recién nacidos no podrian sobrevivir. -
Estas cardiopatfas son: Tetralogia de Fallot con hipopla
sia severa del tracto de salida hecia los pulmones, la -
atresia pulmonar, la estenosis pulmonar critica, la atre
sin abértica y la estenosis aértica critica.(26)

Los principales efectos colaterales se han obser
vado a nivel renal donde ocasiona disminucién del flujo-
urinario, de la filtracién glomerular, de la fraccién --
excretada de sodio filtrado y depuracidn de agua libre,-
ademds de producir elevacién de urea y crestinina.

En el infante que tiene Hernia de Bochdalek, con

nanifestacidén temprana{0-8 Hra.), no se escapa de tener-



flujo preferencial a través del conducto permeable, y al
tener hipoplasia pulmonar(con lecho vascular disminuido)
es obvio que tendré un flujo, que aunque "normal", en 63
tas condiciones seréd mayor y que condicionard hiperflujo
a la circulacidén pulmonar, con la consiguiente hiperten-
846n arterial hiperdindnmica, trayendo con esto agravami-
ento de la hipoxis, la acidosis y favoreceréd importante-
wvente a la persistencia de la circulacién fetal en el --
neonato. Es por esto, que en el recién nacido con Hernia
de Bochdalek podrfa usarse en forma profildctica la indo
metacina.

La indometacina se administra por via intraveno-
sa a razdén de 0.2 Mgs. por kilogramo de peso, en una so-
la dosis. El {ndice de ingresos de liquidos se disminui-
ré en 33%, para acomodar el efecto antidiurético del fdr
maco. Los lfquidos se aumetan poco a poco segln se nece-
siten y dependiendo de la funcidén renal existente. Se de
beréd monitorizar la funcién renal en forma intensiva,

Una sola dosis de indometacina producird un gran
efecto constrictivo en el conducto de 90% de los lactan-
tes, en el 101 restante es probable que no se logre ni -
conserve el nivel plasmitico adecuado.{31) De no existir
contraindicaciones, los neonatos deben recibir tres do--
sis adicionales de 0.2 Mgs. de indometacina por kilogra-
mo de peso a intervalos de 12 Hrs., comenzando 24 Hras. -
después de la dosis inicial.

En algunos pacientes, después del efecto cons---
trictivo importante hay una reapertura del conducto tres
a dlez dias después, pero generalmente se observa en ma-
yor frecuencia en lactantes extraordinariamente inmadu--
ros.

La indometacina parece ser innocua cuando se usa
en situaciones perfectamente controladas, pero hay que -

enprender precausiones de no usar ads de la dosis mfnima
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necesaria.

Varioe estudios han demostrado la innocuidad y -
le eficacia de la indometacina psra evitar la persisten-
cia del conducto arterioso, cuando se administra en tér-
nino de 24 horas del parto.{31)

HIPERTENSION PULMONAR Y PERSISTEHCIA DE LA
CIRCULACION FETAL (24)

El tratamiento y sobre todo la prevencibn,antes-
de su aparicién, de la hipertensién pulmonar{HP) y de la
hipertensién pulmonar persistente del neonato, es muy im
portante, porque llevarédn al neonato afecto de éstas pa-
logias hacias la persistencia de la circulacién fetaly la
sobrevida de ellos serd reducida notablemente,

En la actualidad se han recomendado, como bases-
para la terapéutica clinica de los sindromes de hiperten
s8ién pulamonar en la lactancia, hiperventilacién, tolazo-
line, dopamina, expansores volumétricos y pardlisis neu-
ropuscular, Desde 1965 se recomendo administrar tolazoli
na o priscolina como fArmacos dtiles en la hipertensién-
puloonar del neonato. En el artfculo de Goetzman en 1977
fué el primero en describir una gran serie de lactantes-
tratados con tales sustancias, e indicdé que la tolazoli-
ra podfa incrementar la Pa02, y como consecuencia, tal -
ternpéutica se utilizé de manera amplia. Las recomenda--
ciones para su uso se han resubido en una publicacidn de
Ward R.M.,1986} en donde sefiala que las neceaidades poso
1égicas varfan en cade paciente con la disfuncién renal-
(48)

En 1977 se presentarén datos prelipinares que in
dicaban que la hiperventilacidén que producifa alacalosis-

respiratoria tenfa un efecto constante en cuanto a dismi



68

nuir la presién de la arteria pulmonar en neonatos con -
HPPR. En 1978 se publicarén resultados mis extensos que-
denotaban que la disminucién de PaC02 disminufs la pre--
8ién de la arteria mencionada; ain embargo, dicho decre-
mento en PaC02 se produjo con hiperventilacién del bebé-
con presiones y velocidades reletivamente grandes del -
ventilador, y as{ se producfa alcalosis respiratoris ai-
sultdnea. Por tal motivo, fué diffcil saber saber si el-
factor primario que intervenia en la mejoria era CO2 o -
pH. Drummond y colaboradores en 1981 confirmarén tales -
obgervaciones, y destacarén el enpleo de la dopanina pa~
ra incrementar la presién arterial en dichos pacientes.
En la actualidad bien se conoce el efecto tanto del pH -
para producir vasoconstriccién pulmonar(hipertensién pul
monar reactiva) y mGltiples estudios indican que el C02-
tanbién interviene en el control de la resistencia vascu
lar pulmonar. Boix-Ochoa y asociados{49) en relacién a -
la Hernia de Bochdalek y el pronéstico determinado por -
gases arteriales, predijerén la sobrevida tomando comec -
base Pa02, PaC02 y pH, lo que habla de las importancia --
que tienen tanto el pH, el CO2 y 02 en ésta patologia,--
que invariablemente, en los neonatos de sintomatologia -
tenprana, se ve relacionada con la hipertensién pulmonar

Desds el punto de viste clinico la hipertensién-
pulmonar incluye: 1. Disminucidén de la Pa02 a pesar de -
inspirar oxligeno en concentracidén del 100%; 2. Retraccip
nes intensas; 3. necesidad de ventilacién mecénica, y 4.
Confirmacién de cortoa circuitos de derecha a izquierda,
en el ecocardiograma bidimensional o con medic de con---
traste. Bloss(33) realizb un estudio en cudl determind-
que existfa hipertensidén pulmonar persistente cuando la-
diferencia preductal y postductel de Pa02 era mayor de -
25% o bien que 1la Pa02 postductal fuera menor de B0 mmHg
con una Fi02 de 100Z.
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En terminos generales la hipertensién arterial y
y la hipertensidén arterial persistente inician su trata-
miento desde el periodo de estabilizacién preoperatorio-
en el cudl se menciono el manejo farmacoldégico que inclu
ye la dilatacién del lecho vascular con la tolazolina,--
el uso de relsjantes musculares, preferentemente el Vecu
ronio por sus mejores caracteri{sticaes farmecolégicas, el
uso de dopamina en su dosis dopaminérgica, sin excederse
a la sccién slfe dado gue puede condicionar incremento -
en la vasoconstriccién del lecho vascular pulmonsr. Gene
ralmente cuando ya existen datos de hipertensién persis-
tente del neonato, es por porque ya hay circulacién fe--
tal persistente y la ventilacién comiin "méxima" ya no la
logro evitar, es aqui donde la hiperventilacién, en sus-
diferentes modalidades, juega un papel wmuy importante --
en el tratemiento de ésta complicacién que se presenta--
frecuentemente en el neonato con Hernia de Bochdalek y -
que aumenta grandemente su mortalidad.

Se cuenta con algunas consideraciones terapéuti-
cas durante la hiperventilacién, diferentes a los esque-
mas de asistencia ventilatoria convencional. En el lac--
tante en estado crf{tico durante las primeras 2, horas o-
en aquéllos en que suestran decrementos repentinos en la
Pa02, es importante que la concentracién de PO2 arterial
permanezca en limites de 100 torr. Después que el peque-
fio ha logrado estabilided, suelen bastar niveles de P02-
de 60 a 70 torr. QuizA 1a mayor modificacién con la ven-
tilacién mecédnica, para éste momento, ses utilizar velo-
cidades mayores o menores del ventilador, de las que se
recomendaban iniclalsente. En lds primeras publicacilonse
se recomendaban, en las fases agudas de la enfermedad,--
velocidades del ventilador de 100 a 150 respiraciones -~
por minuto. En la actualidad, vuchos pacientes reciben -
de B0 a 60 respiraciones por minuto, del ventilador, las
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velocidades de 60 respiraciones por sminuto al parecer--

son més eficaces, especialmente en el sindrome de aspira
cién meconial, porque requieren de un mayor tiempo de as
piracién para evitar el atrapamiento de aire. Con veloei
dades mayores de 80 a 90 por minuto hay que hacsr en for
ma seriada radiografias de los pulmones o curvas de pre-
8ién/volumen de tales érganos, para corroborar que el -
atrapapiento de aire no constituye un problema significa
tivo.

Con la ventilacién mecdnica cowmiin, utilizando hi
perventilacién, ha disminuido en forma impresionante la-
mortalidad y la morbilidad en neonatos con enfermedad --
respiratoria. Sin embargo, siguen muriendo lactantes por
insuficiencis respiratoris durante la fase aguda o créni
ca de la enfermedad y la incidencia de displasia bronco-
pulmonar al parecer aumenta constantesente. La displasia
que se define como dependencia de oxigeno al mes de vida
se ha relacionado de panera directa con la aplicacién de
ventilacidén a presidén positive y mayores concentraciones
de oxigeno inspirado. Una de las alternativas recientes-
en nuestro medio, es la ventilecidén del recién nacido --
con el empleo de la ventilacién de alta frecuencia.

La ventilacién de alta frecuencia(VAF) es una -~
técnica que se uso inicialaente para ventilar pacientea-
en tanto se conservaba la via aérea sin obstrucciones --
durante cirugfa bucofar{ngea y broncoacopia. Con fata --
ventilacién se lograba el intercamblio gameoso por empleo
de volimenes ventilatorios suy pequefios. Est€ técnica se
ha nplicndo también al tratamiento de lactantes con enfi
seas intersticial muy grave y en la actualidad estf en -
estudio como otra posibilidad en ver de la ventilacién -
conlin en neonatos, con la esperanza de sminorar la inci
dencia de barotrauma pulmonar y displasia broncopulmonar.

En la actuslidad, no hay indicaciones claras pa-
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ra utilizar la ventilacién de alta frecuencia en el neo-
nato, y cas{ todos los eptudios en los lactantes humanos
se han hecho en situaciones de "rescate" o iltiso recur-
80 que, seglin los neonatélogos, incluyerén a todo recién
nacido que recibfa ventilacién com@in pero que no mejora-
ba con ella. El grupo mencionado incluye pacientes con -
enfisesa intersticial pulmonar, hernis diafragmética e -
hipertensién pulmonar persistente.

La ventilacién de alta frecuencia puede dividir-
se en tres categorias bdsicas: 1, Ventilacién a presién-
positiva y alta frecuencia, que utiliza los ventiladores
disponibles para neonatos con velocidades incluso de 150
respiraciones por minuto; 2. Ventilacién por chorro de -
alta frecuencie e interrupcién del flujo por mita fre---
cuencia, con lo cual se logra un flujo a presidn positi-
va pars el paciente, que es interrumpido por una frecuen
cia prefijade, con espiracién pasiva de gases, y 3. Ven-
tilacibén oscilatoria de altes frecuencis, gracias a la --
cual entra y sale aire de la via respiratoria, con fre--
cuencias prefijadas. En el cuadro No. 4 se enlistan las-
principales caracteristicas de los ventiladores de alta-
frecuencia.

La definicibén de ventilacién de alta frecuencia-
en la literatura médica es variamble. 5S¢ utiliza el térmi
no para describir la ventilacién con velocidades respira
toriss de 4 Hz{(1 Hz= 60 ciclos por minuto)o mayores, en-
tanto Be generan volumenes ventilatorios suy cercanos o-
menores del espacio anatémico muerto del pulmbén. Esta de
finicién , excluye la ventilacién comin que funciona hap
ta con indices de 150 por minuto y que hace llegar siem-
pre volimenes ventilatorios mayores.

Los dos tipos de ventiladores de alta frecuencia
née usados on neonatos son el que usa el principlo del -
chorro y el de la oscilscién. Existen diferencias técni-
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CUADRO_NO. 4

PRINCIPALES CARACTERISTICAS DE_LOS VENTILADORES

CARACTERISTICA

Volumen Ventilatorio

Proporcién espiracién-
inspiracién

Fase espiratoria
Lesién de vias respira

Puede utilizarse en -~
combinacién con IPPV

DE. OSCILACION

10 a 30 Hz
Constante(*)

Activa
Menos riesgo de atra-
paniento de gas

Semejante a IPPV

s

DE CHORRO

4L a 10 Hz
Variable

Pasiva

Mayor riesge de
atrapar gas
Traquecbrongui-
tis necrosante

si

FUENTE: Cilin.Pediatr.North.An. 1987. Ed. Espaol.

(*)
CUADRO_NO. 5
DISTRIBUCION DE PACIENTES TRATADOS CON ECMO
HASTA_AGOSTO _DE_1986
DIAGNOSTICO PACIENTES SUPERVIVENCIA(Z)
Sindrowe aspiracién meconial 191 85.0
Sepsis/Neunonia 3 68.0
Hipertensién pulmonar persistente 64 88.0
Enfermedad de Membrana hialina 65 71.0
Hernia diafrgmdtica Congénita 69 59.0
TOTAL 420 78.0

FUENTE: Clinic. Pediatr. North. Am., 1987. Ed. Espafiol.
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cas y fisioldgicas isportantes en la forms en gque funcip
nan estos sistemas, razdén por la cual los resultados con
uno de esos tipos no son aplicables necesariamente al --
otro.

VENTILADORES DE CHORRO. E1 ventilador de éate ti
po genera un volumen ventilatorio al impulsar gas por la
cdnula del inyector, que es de didmetro pequefio y que de
semboca en el interior de la sonda endotraqueal o la tri
quea. La alta resistencia de la cédnula inyectora requie-
re presiones de ispuleidén altfsimas para lograr el flujo
necesario durante la fase inspiratoria. La inspiracién y
la espiracidén son gobernadas por un selenoide o védlvula-
neusdtica que interrumpe el flujo de gas sl mecanismo de
chorro. La alta velocidad del gas inyectado produce un -
efecto de Venturi, que crea un decremento en la presién-
en un punto proximal al sitio del inyector y produce la-
penetracidén del gas y su atrapamiento, que aumenta el --
voluzen ventilatorio generado por la presién fmpulsora.-
La cantidad de gas que penetra depende de varios facto--
res como la velocidad del chorro, la resistencia de la -
via aérea en sentido distal al inyector, y la preaién en
el sistema proximal a la cénula inyectora. El volumen --
ventilatorio y la presién espiratoria mdxima se ajustan-
al cambiar la presién impuleora del chorro o la duracién
de la inspiracién. También son influidos por el didmetro
de la cdnula inyectora y las caracter{sticas mecdnicas -
del aparato respiratorio. El volumen que es expulsado --
tanbién es modificado con cada ciclo respiratorio por --
las caracterfsticas de la sonda endotraqueal, sus cone--
xiones con el circuito de flujo lateral y la cantidad de
penetracién y depésito de gas.

Las ventajas del sistema de chorro som que el --
equipo es relativamente sencillo y puede utilizarse solo

o en combinacién con un ventilador comiin, y ajustar inde
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pendientemente la duracidén de la inspiracién y la espira
clén. Las desventajas son: 1}, Ep diffcil asegurar la hu-
medificacidén y el calentamiento exactos del gas inspira-
do, lo cual incrementa 8l riesgo de dafio a las vias res-
piratorias; 2, Los ventiladores de chorro operan con ve-
locidades menores (4-10 Hz) que los osciladores, y en --
consecuencia se necesitan volimenes ventilatorios mayo--
ree pare conservar la ventilacidén alveolar normal; 3. La
cédnule inyectora puede restrigir el didmetro de la via -
respiratoria y aumentar su resistencia, y 4. Dado que la
espiracién es pasiva, cualquier incremento en la resis--
tencia de las vias aéreas agrava el riesgo de atrapanmien
to de gas e hiperdistensién alveolar dindmica.

VENTILADORES OSCILATORIOS. En éste tipo de venti
lador el volumen ventilatorio es producido por el movi--
miento de una membrana o pistén conectados a la via res-
piratoria por medic de un tubo ¢ sonda. Para lograr la -
concentracidén necesaria de oxigeno inspirado y persitir-
1a eliminacién de G022 , la via aérea debe estsr conecta-
da también a una fuente de flujo colateral continuo, que
se elinina por wedio de un filtro de paso bajo que actia
como resistencia variable, y esto filtiso permite el ajus
te de la presién media de las vias aéreas. El gradoc de -
desplazaniento de le membrana o pistén es el que rige la
magnitud del volumen ventilatorio. Los fndices o veloci-
dades utilizados durante la técnica oscilatoria de fre--
cuencia alta suelen variar de 10 a 30 Hz.

Los oacliladores so caracterisan por una fase es-
piratoria activa, por el decremento en la presién de la-
via aérea producido por el impulso retrégrado de la mem-
brana o pistén. Esta espiracién activa puede aminorar el
riengo de atrapariento de gas. La humedificacién y calen
taniento del gas inspirado, con el aparato oacilatorio--

puede lograrse eficasmente si ee hacen maniobras con el-
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flujo de gas colateral, Los osciladores taabién pueden -
utilizarse en combinacién con la ventilacién mecénica --
corriente., Una limitaciSn es que en cas{ todos los siste
mae la duracién de la inspiracién y espiracién son igua-
les, y no se pueden ajustar independientemente. Con el -
aparato oscilatorio, el tubo o sonda endotraqueal com---
prende mde de 332 de la impedancia total, a la elimina--
cién de C02. Por éata razén, si se introduce el flujo co
lateral en el extremo distal del tubo o sonda, puede me-~
Jorar la eliminacidén de CO2.

La ventilacién con la técnica de chorro u oscila
dor suele emprenderse después de que el paciente ha sido
sometido a las formas de ventilacidén comunes. Los pardmg
tros iniciales de los ventiladores suelen ser fijados --
de acuerdo a los pardmetros del ventilador comin y al eg
tado patolégico del paciente.

El ventilador de chorro suele comenzarse con una
frecuencia de 250 a 350 respiraciones por minuto, y au--
mentar el ritmo hasta 600 aegln la respuesta. Rara vez -
se requieren ciclos de 900 por minuto aungue se han usa-
do eficazasnte. E1 tiempo de inspiracién-espiracién se -
ajusta por lo regular en una proporcién 1:3 para venti--
lar lactantes con insuficiencia respiratoria. Las presio
nes inspiratorias pico fluctiian de 20 a 25% menores a -~
las requeridas en el ventilador comiin. La oxigenacién se
ajusta por cambios en la presidén media de las vias res--
piratorias y Fi02. El destete del ventilador son diffci-
les de identificar en detalle, ain embargo cabe utilizar
dos métodos para devolver al paclente al ventlilador co--
nin una vez que mejoran la oxigenacién y la ventilacién.
En primer lugar, poco a poco se dissinuyen las preaiones
inaspiratorias pico elevadas conservando 400 & 600 respi-
raciones por minuto. La ventilacién con ventilador comén

86 va incrementando poco s poco de maners simulténes, --
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hasta que es de 20 respiraciones por minuto o més, punto
en el cual puede interruspirse el usoc del ventilador de-
chorro. En el segundo método la presidén inmpirstoris pi-
co se disminuye & mencs de 20 cms. de H20 y después se -
baja la frecuencia mientras poco s poco se aumenta la --
del aparato comin.

El oacilador de alta frecuencia suele usarse con
900 por minuto,aunque a veces son eficaces ritmos mayo--
res o menores. La proporcién inspiraclén-espiracién se -
en paridad, es decir 1:1, La presién media de las vias~-
respiratories se establece por medio del flujo colateral
y es modificado por un filtro de paso bajo. La oxigernsci
6n se ajusta por aumento o disminucién de Paw y F102, El
volumen ventilatorio y con ello la ventllacién se ajusta
al aumentar o diswinuir el volumen méximo y valorar la -
vibracién del térax.

La separacidén del lactante del aparato oscilador
de slta frecuencia, suele hacerse por decremento inicial
de Fi02 a 0.40 y después ajustar Paw hasta un valor de -
6 a 8 cme. de H20. El volumen méximo también se ajusta -
en asentido descendente en base a la PaC02. Durante la -~
separacién se evitard el empleo de Paw muy baja, con vo-
lmenes miximos relativamente grandes, porque ello po---
dria ocasionar grandes presiones negativas de vias respi
ratorias en la fase espiratoria del ciclo. Un método de-
separacién que se ha utilizado, es disminuir el volumen-
wéximo hasta que el paciente puede estar en presién posi
tiva continua de vias aéreaa. Otro método que puede usar
se con algunos osciladores es alternar perfodos de osci-
lacibén y presién positiva continua en tanto se disminuye
poco a poco la duracién de los periodos con el oscilador
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Otro método ventilatorio, més soderno y sofisti-
cado, que en nuestro medio adin no se dispone, es la oxi-
gensclén con membrana extracorporal(ECMO) se ha utiliza-
do pars comsbatir la insuficlencia respiratoria en méas de
400 neonatos, desde los primeros esfuerzos del Dr. Bar--
tlett y el primer nific que sobrevivié, en 1975. El compo
nente clave del método, es el transporte de oxigeno a la
sangre a través de una mesbrana semipermeable, fenémeno-
que fué identificado originalmente en 1944, cuando Xolff
y Berk observardén que la sangre se oxigenabs al pasar --
por cémaras de celofén en el rifién artificial de su fa--
bricacién.

En la actualidad, la poblacién de pacientes ade-
cuados para usar ECMO comprende a los lactentes & térmi-
no o cercanos a é1(gestacién de 35 a 40 semanas), en qui
enes son infructuosos los procedimientos de ventilacién-
wédxira y sostén eédico, y quienes, por criterio institu-
cional, tienen sélo 20% o menos de posibilidades de so-~
brevivir. Es importante que no exista cardiopatia congé-
nita ante la necesidad de heparinizacién sistémica, y de
ben excluirse los paclentes con cualquier trastorno hemg
rrégico importante(incluida hemorragia intracraneal). La
neumopatia debe ser reveresible potencialmente en 10 a -
14 dfas., La neumopatis crénica no puede ser reversible -
dentro de los limites cronolégicos de la ECMO, es por --
ello que se excluyen los neonatos que la padezcan.

Casl todos los pequeiios que son candidatos a ---
ECMO tienen, como proceso subyacente, hipertensién pulmo
nar peraistente que produce cortocircuito de derecha a -
isquierda, & través del agujero oval y del conducto arte
rioso. Estos problemas se ven en enfersedades como ls --
Hernie de Bochdalek, el Sindrome de aspiracién meconial,
sepsis,hipertensién pulmonar persistente e idiophtica, -
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Y enfersedad grave dewesbrana hialina.
Los pacientes candidatos s ECMO deben de cumplir
con las sigulentes condiciones:
1.Peso mayor de 2 kilogramos.
2.No mhs de 7 dfas de ventilacidén asistida,
3.Neumopatfa reversible.
4.Ausencia de cardiopatia congénita.
5.husencia de hemorragia intracraneal o coagulopatfa gra
ve.

6.Fracaso de las formas méximas de tratasiento médico cg
mo oxigeno puro, hiperventilacidén y prueba con tolazo-
lina.

7.Adends alguno de los siguientes factores:
AaD02, pedidos con Fi02 de 100X, mayor o igual & 610 o
+ durante 8 horas(80% de mortalidad)
PIP mayor o igual de 38 o mds, y ademés AsDD2 mayor o-
igunl a 605 o més durante 4 horas{84%)

Le técnica de ECMO aceptada, es una derivacién--
venoarterial. Las técnicas con catéteres venoso y de un-
solo tubo, son prometedoras, pero alin estan en experiren
tacién.

La primera fase en la técnica ECKO es la propars
cién del circuito de derivacién. Se ensambla y "ceba" .-
con una mezcla de albloina/sangre, que se ajusta al pE -
apropiado. Mientras se hacen maniobras anteriores, se --
mnestesia la lactante conm fentanilo(10 e 15 microgramecs-
por kg} y se paralisa con pancuronio(0.1 mg por Kg). Se-
colocan los catéteres en la vena yugular interna y 1a ar
teria cardétida primitiva derechas, se introduce el caté-
ter venoso de tal forma que quede on la aurfcula derecha
y ol arterisl hasta el cosienso o la entrada del cayado-
adrtico. La colocacién se debe corroborar por radiogra--
fia o ultrasonido. Bl calibre de los catéteres més uiili
sados o3 de 8 @ 10 P en la arteria y de 12 a 14 7 en la-
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vena. Una vez terminados los dos métodos, los catéteres-
se unen al circuito de derivacién, teniendo cuidado de -
no introducir aire en esta fase. Poco a poco se inicia -
el funcionamiento de la derivacién, al incrementar los -
flujos en un lapso de 20 minutos, hasta que por el cir--
cuito pasa de 80 a 90% del gasto cardiaco. Se disminuyen
las cifras de los botones del ventilador, conforme la de
rivacién llega a los limites finales de Fi02 0.21; fre--
cuencia ventilatoria de 10 a 15 respiraciones por minuto
limite de presidén 15 cms. H20, y presidén teleespiratoria
positiva de 5 cms. H20. Se permite al lactante que recu-
pere la conciencia y respire por cuenta propia. Se inte-
rrumpen todos los fdrmacos vasoactivos. Es importante ad
ministrar anticoagulantes y se necesita a menudo una dg
sis de impregnacién de 100 & 150 unidades de heparina --
por kg., durante la técnica de canulacidn, con un goteo-
de tal sustancia de 20 & 70 unidades por kg por hora. Se
miden cada 30 a 60 minutos los tiempos de coagulacién --
activada, y las cifras se conservan en niveles 2 a 3 ve-
ces mayores que las basales(240 a 280 segundos). En el -
circuito ECMO se colocan todos los liquidos y soluciones
de hiperalimentacién y el paclente sélo necesita un caté
ter arterial pera extraer sangre para medicién de gases-
y presién arterial.

En las primeras 2, a 48 horas, es necesario que-
pasen por el circuito 75 a 80X del gasto cardiaco, para-
que la Pa02 del paclente esté entre 75 y 80 torr. Al nme-
Jorar el estado de los pulmones, es posible disminuir -«
poco a poco el flujo por ECMO, porque aumenta la Pa02. -
Una vez que el nifioc tiene flujos de derivacién iguales -
al 10X del gasto cardiaco, aparece el llamado periodo ~-

"intermedio®, que es de ocho a doce horas, para asegurar

F- iy

S Wy
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que el paciente estd préximo a ser separado del sistema.
La técnica decanulacién obliga a usar pardlisis y aneste
sla. Por lo regular se usa un bloqueador neurosuscular-
de accidén breve o intermedia, para que el nifio recupere~
ficilmente la conciencia y la desintubacién sea mis rdpi
da. En éste lapso, se necesitan aumentar la Fi02 del ven
tilador hasta 30 & 40 torr el ritmo de respiracién de --
40 a 50 por minuto y los lipites de presibén de 15 a 20 -
cms. de agua.{49) Figura No. 10

Tanto los métodos de ventilacién de alta frecuencia{48)-
como el ECMO {(49) en el tratamiento de la Hernia de Boch
dalek se han descrito amppliamente, como se logra apreci-
ar en el cuadro 5.
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HERNIA DE BOCHDALEK

hdsgbitie

Intercombiodor
calor

Resarvorio venoso

Fig. T Circuito de derivacicn venaarteriol con ECMO,

NOTA: La presente figura eaquematiza como se aplica el
ECMO, utilizando 2 vias, arterial y venosa.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisarén los expedientes clinicos en el de--
partamento de Biocestadf{stica y Archivo clinico del Hospi
tal Infantil de México Dr. Federico Gémez, durante ol -
periodo comprendido de 1978 a 1989(11 afos).

Se tncluyerdn todos los expedientes clasificados
copo Hernia Disfragmética y se seleccionardén los que co-
rresporndian s Hernia de Bochdalek, izquierda o derecha.

Se dividierén los expedientes en 2 grupos, de --
acuerdo a la edad y & la observacién de que en uno de --
los grupos tanto la morbilidad como la mortalidad eran -
denasiado manifiestas, con respecto al otro grupo; el --
grupo I comprendidé a los paclentes de mel pronbéstico, --
o sea, aquellos en la sintomatologfa se presento tempra-
namente, 0 a 28 dfae; y el grupe II fuerdn de mayores de
28 dias.

Por el objetivo del trabajo a realizarse, el gru
po I fué el que acaparo la mayor atencidén en cuanto a la
investigacidn, y el grupo II solo sirvié de refaerencia -
a los hallazgos encontrados en el grupo de alto riesgo.

En el grupo de O a 28 dfas se investigo de cada-
expediente la sigulente informacidén: Nombre, sexo, edad-
peso, afio de ingreso, registro, antecedentes familiares-
relacionados con Hernia de Bochdalek, edad mnterna, ges-
ta paterna, antecedentes ginecoobstetrices oaterncs, lu-
gar de procedencia y nacimiento, medlo soclo-econdmice,-
del entarazo se pregunto acerca de complicaciones, lzges
ta de medicsmentos, exposicidn a radiaciones,si se tozo-
ultrasonido abdominal en el periodo gestacional, ya gue-
en ls revisidén de la litoraiura Jogramos saber que por -
zedio de ultrasonido es posible detectar la prescencia -
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de la Hernis de Bochdalek y con ello, al investigarase ~-
intensionadamente,podria afrecerse un zejor sedio de ~--
atencién al neonato disgnésticado prenstalmente.

La edad y gesta materna se investigo con el fin-
de comparar la presentacién de casos con cada uno de es-
tos factores, ademis que existen puy pocas publicaciones
acerca de la relacién que existe entre los factores pre-
natales, natales y posinatales con la de Andersen(10,11)
ls de Butler y Claireaux, en 1949 y 1962 respectivamente
sin encontrar en todas la referencias revisadas alglin da
to acerca des estas relaciones actualizadas. Otro aspecto
de importancia para analizar la edad y gestia raterna es-
en bese a una publicacién de Warkany(12) donde comenta -
que al ofrecer una dieta deficiente en vitacina 4, a un-
grupo de ratas, éstas presentardn una progenie con wmayor
incidencia de Hernis diafragmdtica, y como es ya de todo
el medio perinatal conocido, los extremos de ls vida, --
las prinigestas o multigestas son los gque mayores problg
mas de nutricién dan al producto.

El lugar de procedencia se analizé buscando algu
na relacidén ds tipo ambiental, con la presertacién del -
defecto muscular congénito. El medio socicecondmico se -
investigo para anslizar indirectamente la posible mala -
ingesta de nutrientes por parte de la nadre durante su -
gestacidn,

Cono habia mencionedo anteriormente, existen pu-
blicaciones acerca del disgndstico prenatal de Hernia de
Bochdalek desde la 158, a 20a. semana, es por 2llo que -
se investigé la toms de ultrasonido en el eztaraczo, moti
vo y resultado.{20)

Del parto analizamos: Lugar, eutdaic:, distédsico
APGAR, SILVERMAN ANDERSEB, peao con el fin ée correlacio
nar estos factores con repercusién o no er la evolucién-
de la enfermedad.

El inicio de la sintomatologia se estudio en ba-
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se ; la clasificacién de Wiseman y Macpherson(19)en la -
destacan que la presentacién de loa sintomas, el iniclo-
postnatal(horas) tlenen gran importancia en la sobrevida
del paciente y ademds que estdn intimamente relaclonados
con la etapa en que se encuentre el feto, o edad gesta--
cional, al momento de que ocurre la presentacién del de-
fecto congénito del diafragma. Se considera de alto ries
go al inicio de la sintomatologia dentro de las 0 a 8 ho
ras postnatales, que viene siendo el primer, de los cua-
tro grupos en que han clesificado & los neonatos afectos
de Hernla de Bochdalek. Los otros grupos presentan su --
sintomatologia de 8 a 24 horas y en wméds de 24 horas, qug
dando el primer y segundo grupo en las O & 8 horas.

Los sintomas que fuerdn revisados son: Dificul.-
tad respiratoria, cianosis, abdomen escavade, ruldos car
diacos desplazados, ruidos intestinales en térax y abom-
bamiento tordcico.

Se buscarén datos de persistencia de conducto --
arterioso( sople caracterfstico, pulsos saltones, hiper-
actividad precordial)porque tomande en cuents la circula
c¢ién fetal transicional neonatal y las caracteristicas -
patoldgicas que tiene el lecho vascular pulmonar del pa-
ciente cualquier manifestacidén que aumente la hipoxia,--
el flujo preferencial y mds tardiamente el flujo inverti
do complican la evolucién del paciente con Hernia de Bo-
chdalek y es precisamente por éste observecidén que se --
busco intensionadamente si la PCA se presentaba al momen
to de su primer contacto o bien era prequirdrgico rela--
cionado con el defecto muscular y su evolucién o bien --
se tratase de una cardiopatfa independlente primaria. Se
tomarén estos datos clinicos para diagnéstico de PCA en-
base a varios estudies(29,30,31,32) realizados acerca de
persistencia de conductc arterioeo e indometacina, en --
los que se compard la sensibilidad y especificidad de la
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apreciacién de loa sintomss contra el ecocardlograln bi-
dimensional, observarén que si eg eltamente positiva la-
¢l{nica comparado con el estudio de gabinete mencionado.

Los datos radlolégicos buacados fuerén: Desplazs
miento del mediastino y presencia de asas intestinales -
an la cevidad tordcica.

Fuerdn determinadas gasometrias pre y poatquirir
glcas considerandose &stas normales( P02 mayor de B0 mp-
Hg, PCO2 menor de 50 mmHg y pH no menor de 7.2) y anorsa
les (P02 menor de 50 mmHg, PCO2 sayor de 50 y pH nenor de
7.2), estes pardmetros fuerdén tomados del articulo de --
Boix y Ochoe{47) en los predice en bases gasometricas el
prondstico de los necnatos con Hernia de Bochdalek. Tam-
bién se utilizd la investigacidén de las gasometrias para
buscar la relacién encontrada por Bloss(32) quién mencip
na en su articulo que la une diferencia preductal y post
ductal, de Pad2, mayor de 25% y que una Pa02 postductal-
nenor de 80 nmmHg con Fi02 al 100 representan datos de -
hipertensién pulmonar con flujo de derecha & izquisrda.

Le via de acceso quirdrgico se detersmino sélc a-
fines estad{sticos,ys por regls general no hey uzna indi
cacidn precisa, puesto que la via de acceso quirdrgico -
ntiende mds bien sl team quirdrgico. Se analiro ‘ambidn-~
el tiempo postnatal transcurrido antes de la cirugfa, -~
Otros hallazgos quirtirgicos como: Lugar de la Hernia{lz-
quierda o derecha),visceras abdomoinales que pssardn por-
el defecto muscular, dimensién o grado de hipoplasia pul
monar, expansién pulsonar transoperstoris, y dimensiones
del defecto.

La funcién rensl fué tapbién valorada pre y rost
quirirgicamente on vieta de que el rifdn del reciér raci
do =afin no tiene su capacidad normal y sometido a hipoxia
acidosis, era suy factible que también,al verse afectada
la eliminacibn de agua eato contribuysra a que se provo-
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‘card precipitacién o agravamiento de la persistencia del
conducto arterioso. Los pardmetros que se tomarén fuerdn
la diuresis, los electrblitos aséricos y la creatinina.

Se tomardn en cuenta las complicaciones postqui-
riirglcas , aa{ como las malformaciones asociadas para su
correlacién clinica.y prondstica.

Se detersino el motivo de su alta{mejorfa o de--
funcién) y ademés si{ en los casos de defuncifén se les --
realizé autopsia, asin profundizar en los hallazgos histo
patolégicos, dado que o) andlisie de estos requiere qui-
z4 de un estudio posterior nds especifico a esatos hallaz
gos.

En el grupo de mayorea de 28 dias, en que no hu-
bo ninguna defuncién, se investigo: Nombre, sexo, edad,-
motivo de consulta, lugar de origen, edad y gosta mater-
na, exposicidn a radiaciones, toma de medicamentos, o --
complicaciones durante el embarazo. También el anteceden
te de Hernia diafragmdtica en la familia se pregunto, el
wedio socioecédnomico, la prescencia de saco, lugar de la
hernia{izquierda o derecha, bilateral), la hipoplasia y-
expansién pulmonar también fué investigada. Loa datos de
PCA se buscardn intensionadamente, sin eambargo, ninguno-
la presento, como era de esperarse. Se anotarén las coa-
plicaciones postquiriirgicas y las malformeaciones asocia-
das, la sintomatologfa y los hallazgos quirirgicos-anatd
micos. Las gasometrias,la funcién renal no revistierénm -
importancia para su estudio dado que incluso en la gran-
mayorfa de los casos ni siquiera se monitorisardém porgue
aparentenente no se requirid.
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RESULTADOS

Se revisarén en total 46 expedientes, que co--
rrespondierén al diagnéstico de Hernia de Bochdalek, 25~
fuerén del grupo del de 0-28 df{as, que corresponde al --
54.3%, de los cuales 19 fuerén masculinoa(76%) y 6 feme-
ninos(24%) con una relacién masculino femenino de 3:1 --
en el grupo de mayores de 28 dfas fuerén 21 pacientes --
que corresponde al 45.6%, de estos B fuerdén masculinos -
(38%) y 13 femeninos(62%), la relacién masculino/femeni-
no fué de 1:1.6 . La relacién en ambos grupos sumados--
fué de 1.4:1 en favor del sexo maasculino. Cuadro No. 6

Las defunclones que se presentardén en cada uno -
de los grupos fud la siguiente: O & 28 dfas 10 defunci--
ones y en el grupo de mayores de 28 dias no se presento-
ninguna defuncidén. Las defunciones representarén el 40%-
del total de casos presentes en el grupo de 0 a 28 dias.
Cuadro No. 7 .

La distribucién de pacientes de acuerdo a la =---
odad materna en el grupo de mayores de 28 dime hubo una-
ligera elevacidén en la edad de-15-20 afios con respecto -
del resto de las edades{23.80%) que no es significativa.
La gesta materna en el grupo II mostro un 33.33% en las-
secundigestas. Cuadros KNo. 8 y 9.

En el grupo I{0 a 28 dfas) la edad materna que--
mayor incidencia de casos presento fuerén las madres de-
15 a 20 afios,48%, Cuadro 13 . De acuerdo a la gesta -~
en el grupo I las primigestas tuvierédn 36% y ninglin caso
se presento en las madres de gesta 4. Cuadro No. 14.

En el grupo I, en que existierén 25 casos de Her
nia de Bochdalek, 19 correspondierén al smoxo masculino =
de eatos 19, fallecierén 9 pacientes(36.0%), el resto de
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los pacientes(6) fuerén femeninos, y de estos solo tuvie
roén 1 defuncidén(4X) Aqui se demuestra una vez més que -
el sexo femenino tiene menos mortalidad que el masculine
como en otras patologias, de las 10 defunciones gque se--
presentardn en el grupo I, 9 correspondierdén al sexo mas
culino y solo 1 al femenino. Cuadro No. 12

En el grupo I correlacionando tanto las gestas -
como la edad, logramos spreciar que la incidencia de ca-
sos se incremento de 36%( en primigestas) al 48% s8i se -
toma en cuenta que las madres no todss fuerén primigests
de 15 a 20 ajfios, sino que hubo otras 3} madres de 15 a 20
afios que eran segunda y tercera gesta, es por esto que -
analizando la paridad y la edad, el porcentaje de 48% --
en la presentacién de casos si es significativa.Cuadro 15

Con respecto a las complicaciones en el embarazo
en el grupo I, ninguna de las complicaciones por s mis-
mas se considerardn que hallan incrementado la morbi-mor
talidad, dado que siempre se relaciono éstas con facto--
res de alto riesgo ys conocidos y en donde se presentarén
en forms aislada, las complicaciones del embarazo, no --
increwentarén la porbilidad. Las complicaciones que se -
presetrtarén y son de mayor consideracidén fuerdn el sufri
miento fetal agudo con aspiracién de wmeconio, aparte de-
ésta, un paciente gue presento ruptura prematura de mem-
branas y otro con amenaza de aprto prematuro, fallecie--
rén. Cuadro No. 16

En el cuadro No. 12 se aprecia como de acuerdo a
ia edad de los pacientes al ingreso, los que mayor inci-
dencia presentardén fuerén los de O & 5 dfas(18 pacientes
15 pasculinos y 3 femeninos) y al mismo tiempo fuerén -~
los que mayor mortalidad tuvierén( de las 10 defunciones
9-ocurrierén en éste grupo, 90%}, lo que explica ésta si
tuacién es que aquellos pacientes que ya pasardén satis--

factoriamente estos dias, suy seguramente corresponden -
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al grupo III o IV de Wiseman y Macpherson{19) en que se-
ha demostrado que estos tienen una mejor posibilidad de-
sobrevivir, y los que fallecen corresponderfan al grupo-
I o Il de mayor mortalidad,

En ninguno de los dos grupos se demostro relaci-
én entre presentacidén de casos y el antecedente de Her--
nia de Bochdalek, dado que en ningiin caso fué positivo,

El peso peso en el grupo I no fué un factor im--
portante, el promedio fué de 3.100 Kgs., y las fluctua--
ciones de 2.170 & 4.000 Kgs. Ninguno fué deanutrido.

Todos los pacientes fuerén de medio sociceconémi
co bajo.

El lugar de nacimiento y de procedencis predomi-
no el Estado de México 15 casos(60%), le siguid el Dis--
trito Federal /4 casos(16%), de Hidalgo fuerén 5 casos --
(20%) y de Puebla 1 solo caso{4%).

En ninguno de los dos grupos se presento como da
to positivo la ingesta de medicamentos teratogénicos, --
exposicidén a radiaciones o la toma de ultrasonido abdomi
nal.

En relacién s la duracién del embarazo 2 fuerén-
de pretérmino, solo uno fallecié,que tenfa miltiples mal
formaciones complejas, el otro sobrevivié; otro fué de--
postérmino, se le aplicarén férceps por detensién del --
trabajo de parto, tuvo APGAR normal y la sintomatologia-
la inicid dentro de las primeras 8 horas de vida.

Las complicaciones que se presentarén durante el
embarazo fuerdn: Preclampaia severa, amenaza de aborto,-
amenaza de aprto prematuro, fiebre tifoldea sin especifi
car modo de diagnéstico ni tratamiento recibido, gastro-
enteritis, faringcanmigdelitis,epistaxis, ruptura prematuy
ra y prolongada de mesbranas, circular de cordén umbili-

cal, infeccibén de vias urinarias, sufrimiento fetal agui

do con aspiracidén de meconio y ruptura prematura de mem-
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branas, como se menciono anteriormente éstas complicacio
nes, por s8f mismas no consideramos aumenten la morbi-mor
talidad, sino que precipitan la aparicidén, aquéllas que-
causan hipoxia, de los factores de mal pronéstico plena-
mente conocldos y que se menclonardn poateriormente.

Las complicaciones durante el parto que se pre--
sentarén son: Se realizé cesdrea por sufrimiento fetal--
por desproporcién cefalopélvica, por madre afiosa multi--
gesta, por presentacidén transversa y otra de causa no eg
pecificada., Se aplicarén férceps por periodo expulsivo--
prolongado y férceps por causa no especificada. Los pa--
cientea con sufrimiento fetal, férceps por periodo expul
sivo, y las cesdreas por desproporcién cefalopélvica, la
de presentacién transversa y la de causa desconocida, fa
llecierdén. Los 2 a los que se les aplicéd férceps también
fallecierén. Cuadro No. 17

En el cuadro No, 18 donde se relaciona a cada --
uno de los pacientes que fallecierén con la duracién del
enbarazo, peso, APGAR, Silvermann Andersen y distosia du
rante el parto, se logra apreciar cowmo si tienen marca-
da relacién el APGAR bajo con la distosia durante el par
to con la aparicién de mayor wmortalidad.

Por la aparicidén de sintomatologia, en el grupo-
de 0 a 8 horas hubo 13 pacientes(52%) de los cuales 9 fa
llecierédn, representando 702, en el grupo de 8 a 24 Hrs.
se presentarén 5 casos(20%) y no tuvo ninguna defuncién.
En s(niomas que aparecleran a mis de 24 horas de vida -~
hubo 7 casos(28%) con una sola defuncién{14.2)

Los signos que se presentarén en orden decrecien
te son: Dificultad respiratoria(25 pacientes/100%), cia-
nosis(22 pacientes/88%), ruidos intestinales en térax --
15 pacientes/60%), desplazamiento de los ruidos cardia--
cos(14 pacientes/56%), abdomen escavado(7 paclentes/28%)
y abombamiento tordcico(6 pacientes/24%). Cuadro 20 y 21.
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La aparicién del conducto arterioso permesble --
fué determinada prequirfirgicamente en sclo 1 paclente, -
fué determinado en 1 paciente y estuvo ausente en 23 de-
los 25 casos. En el periodo postquirirgico estuvo presen
te en 8 pacientes( 7 nuevos y 1 que persistid desde el -
periodo prequirirgico, repersenta el 32%. Estuvo susente
postquiriirgicanente en 15 casoe y no fué determinado en-
2. La relacidn de persistencia de conducto arterioso con
defuncién fué de 80%, del total de las defunciones.Cua--
dros 22 y 23.

La determinacién de las gasometrias fué prequi--
rirgica de 3 anormales, 20 normales y 2 no fuerdn deter-
minadas, postquirtirgicamente 6 fuerén anormeles, 16 nor-
males y 3 no determinadas. De gran importancia clinica -
es que de las 6 anormaleas los 6 pacientes wurierdn, de -
las normales sélo 2 fallecierdn y de las no determinadas
fallecierén 2 pacientes, que de haber sido determinadas-
quizd fueran anormales que harfan aun mds significativo-
éste factor de sobra conocido como de mal prondstico. El
100% de las gasometrias anormales la tuvierdn paclentes-
que todos fallecierén. Cuadro 24 y 25.

Le prescencia de saco herniario fué negativa(au-
sente) en 9 pacientes(36%) de los cuéles 7 falleclerén--
representando, del total de 10 defuncicnes, 77.0%. Estu-
vo el saco herniaric presente en 14 pacientes(561) y sé-
lo 1 fallecid(7.1%), en 2 pacientes no fué deterzinado--
(82) y de éstos los 2 fallecierén(100%). Cuadro 26

La hipoplasia pulmonar bien se sabe que es el --
factor comin, quizd, de todas las complicaciones, en el
presente estudio estuvo presente en 20 paciertes(80%),--
de estos 20, 10 fallecierén, represantando 5C% de los --
pacientes que tuvierdén hipoplasia, y el 100X del total -
de las defunciones. No hube hipoplasia en , pacientes y-
no fué determinada en 1 paciente, en ninguno de estos --
hubo defuncién. Cuadro 27.
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En relacién al tratamiento quiridrgico y las ho--
rag o dfas de edad al momento de recibirlo, no se guar-
do una relacidén que llame la atencién dado que dentro --
del grupo de defunciones hubo uno que ni siquiera llego-
a ser atendido y sin embargo, otros fuerdn intervenidos-
entre 12 y 48 horas o bien entre 5 a 21 dfas y de todas-
formas fallecierén. Dentro de loa que no fallecierdn no-
fué determinante la hora o el tiempo en que se sometf{an
a la cirugfa, pero lo que si se observo es que més del -
50% de los pacientes que falleclerén tuvierén deterioro-
postquirfrgico.

Las malforamaciones asociadas a la Hernla de Boch
dalek son muy diversas, en el presente estudio las que -
se presentardn son: Mal rotacidén intestinal, 2 pacientes
8%, ninguno fallecié. El Sindrome de Down se presento en
2 pacientes(8X) y los 2 fallecierén{100-), la criptorquf
dea bilateral se presento en 2 casos(8%), sin presentar-
defunciones, La Malformacién de Klippel-Feil se presento
en 1 paciente(4%) y falleci$(100%), la rotacién incomple
ta del duodeno estuvo en 1 paciente{4%) el cudl falleci$
(100%). En un paciente se presentarén la implantacién --
corta intestinal, larigomalasia, y ano imperforado, sin-
causar en ninguno defuncidén. No hubo malformaciones aso-
ciadas en 16 pacientes(642) y de los cuales 6 fallecie--
rén{60% del total de defunciones). En total de pacientes
que presentarén malformacién asociada fuerdén 11 pacien~--
tes que repersenta el 44X, Cuadro 28

Las complicaciones postquirdrgicas fuerén muy --
diversas, en total fuerdén 20 diferentes, dentro de las--
nés frecuentes destacan el Neumotérax(5 pacientes), bron
coneuponia(j pacientes), Insuficiencia renal aguda{3 pa-
cientes), crisis convulsivas(2 paclientes), etc. se comen
tan y estédn anctadas en el cuadro 29. En 20 pacientes de
25, hubo complicacliones(80%), de los cuales 10 fallecie-
rén(50%) y de los 10 que fallecierén tuvieron 100X com--
plicacién, una o varias. Cuadros 29 y 30 .
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Los factores de mal prondstico que ee encontra--
rén en el estudio realizado fuerén en orden decrecisnte -
l1a hipoplasia pulmonar, 20 pacientes(B80%2), presento una -
defuncién de 10 pacientes(100%), o ses que todos los pa--
cientes que fallecierén, todos presentsban hipoplasia pul
sonar. Las gasopetriss anormales fuerén deterainadas en-
6 pacientes(24%) y los 6 fallecierb6n{100%}. Complicacio--
nes postquirirgicas se presentarén en 20 pacientes(80X)de
estos fallecierdn 10, lo que representa un 502, dentro de
las complicacionea mds frecuentes estdn: Insuficlencia re
nal aguda, neumotérax, sepsis y bronconeuminia. La susen-
cia de saco herniario se presento en 9 pacientes(36) y -
7 fallecierén{(77%). La persistencia del conducto arterio-
so se presento en 8 paclientes(32%}, 6 fallecierdén(75%), -
el inficio temprano de le sintomatologia aparecioc en 13 pa
cientes{52%) falleciendo 9(70%). Las melformaciones que -
mayormente se presentarén y sobre todo que fuerén signifi
cativas son: Malformacidén de Klippel-Feil, sindrome de --
Down entre otras. Cuadro 31

Los hallazgos quirdirgicos son: Se encontro una -
frecuencia de Hernia de Bochdalek izquierda de 16 pacien-
tes(64%), la hernia derecha se presento de 32% y bilate--
ral en solo 4.0% lLos drganos abdominales que se encontra-
rén: Intestino delgado 19 pacientes(76%), Colon 13 pacien
tes(52%), higado 11 pacientes{44{%}, estomago en 9 pacien-
tes{362), Bazo en 6 pacientes(2{%), rifdén en 4 con 16% y
pancreas en 2 ocasiones(8%). Cuadro 32

En el grupo II{ mayores de 28 dfas, el motivo -
de consulta en todos fué de dificultad respiratoria y des

taco que le radiografia de tdérax revelo como hallasgo en-
su mayorfa de caracter amccidental. Todos los zacientes tu

vierdén saco herniario, cubriendo el contenido intestinal-
o los brganos que pasaban a la cavidad torécice. Los con-
troles gasométricos, de electrBlitos y quimics sangufnea-
cuando se roalizaban fuerdn normales. Tuvierém 1002 de -

sobrevida.
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DISCUSION

La Hernia de Bochdalek se conoce con el §ste nop
bre en honor de Vincent Alexander Bochdalek{1). A travéa-
del tiempo los asvances en las diferentes ramas de la medi
cina especialmente en lo que se refiere s apoyo ventilato
rio del recién nacido, ahn disminuido grandemente la mor-
talidad por insuficiencia respiratora, mde sin embargo en
la Hernia de Bochdalek especiaslmente en los de inicio de-
sintomatologia temprana{O0 a 8 horas) continua teniendo --
aln una gran mortalidad, Desde la antigliedad, la historis
de la Hernia se ha caracterizado en intentos por mejorar-
la supervivencia de los recién nacidos sintomdticos,

Hasta la sctualidad la causa de la aparicién de-
la Hernie no ha sido establecida, con claridad, Desde ---
1948 en un estudio realizado por Warkany y por Andersen -
en 1949, considerardn la posibilided de una dleta defici-
ente en vitamina A como posible factor desencadenante,el-
estudio realizado por ellos daban a ratas dleta con defi-
ciente dosis de Vitamina A y la progenie de éatas ratas -
teniam mayor incidencia de hernis Diafragoédtice congénita
Existe también otras referenciems acerca de ser cauasada --
por férmacos bien establecidos(1) En nuestro estudio clf-
nico donde analizamos su estsdo socioeconomico para deter
ninar si existfa alguna posibilidad de que los productos-
de nuestra revisién tuvieran ésta deficiencia slimenta--
ria, consideramos que en base al analisis de la embriclo-
gia del Diafragmas, intestino, y pulmones, la hipotesis de
1s deficiencia de Vitamina A como causa de Hernlia de Bo-
chdelek es muy remota y hasta ahora pensamos que 8l exis-
tiera una deficiencia tal en Vitamina para causar el de-
fecto muscular porque iba a ser selectivo de producirle -

en uno u otro lado del hemidiafragmas, ods 1égico serfa --
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que el defecto en lugar de tener mayor frecuencia el lado
1zquierdo, tendria que ser bilateral el mds frecuente.

Otro factor por lo que no consideramos a la vita
mina A como factor para que se presente la Hernia es el
hecho de que por lo general los productos afectos no son-
desnutridos en utero y en nuestro estudio el peso prome--
dio de los productos fué de 3.1 Kgs.

Ahora bien, embriolégicamente,los 3 coaponentes-
(Diafragns,pulmones & intestino) tlene una etapa bien co-
nocida de inicio de formacibén y progresidén cronolégica -
en su crecimiento, as{ tenemos que la Hernia Diafragmati-
ca Congénita y sus coaplicaciones, en mayor o menor grado
ge requieren los 3 factores mencionados: E1 diafragma ---
inicia su formacidn alrededor de la tercera a quinta semg
na de gostacidn, se reforza a la octava y el reforzamien-
to de los conductos pleuroperitoneales a la novena semane
La rotacién intestinal aparece alrededor de la decima se~
mana, una vez que ya se completo el reforzamiento del --
diafragma, mds sin embargo, 5i el intestino regresard de-
la cavidada celémica a la cavidad abdominal, antes del -
reforzamiento o cierre, condicionarfis que el regreso pre-
maturo de las visceras abdominales a su cavidad y condi
cionaria el paso de las visceras hacia la cavidad tordci
ca, Las vias respiratorias{pulmones) inician su génesis--
alrededor de la cuarta a 5ta. semana de gestacién, 8i ---
ocurre el regreso en forma prematura, o bien que el dia--
fragma no complete en forma adecuada su formacién, las --
visceras abdominales pasaran a través del defecto a la ca
vidad tordcica e impedirdn que los pulmones lleven su de-
sarrollo en forma adecuada y provocarén mayot‘o menor gra
do de hipoplasia pulwonar, dependiendo de la etapa en se-
lleve a cabo el paso de las visceras al térax. Cuando el-
el regreso de las visceras abdominales ocurre con el dia-

fragma que ya tlene el inicio de la formacién, faltando -
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unicamente el reforzamiento muscular, entonces en éste ca
so dard desde una hernie con saco hasta unicamente mayor-
o menor grado de eventracibén diafragmética. Es por estas-
consideraciones que consideramos que, al igual que Wise--
man y Macpherson(19) dependiendc la etapa en que ocurra -
el regreso intestinal o bien que la formacién del diafrag
ma se retrase, condicionard la sintomatologfa, y el pro--
néstico en base al grado de hipoplasia pulmonar que se --
produzea.

Durante los 11 afios en que comprendié el estudio
y el estudio que realizé Medina Alanis, logramos tener --
algunos valores estadisticos, que aunque no son del todo-
representativos, tenemos que en el periodo de 1978 a2 1988
las defunciones en el Hospital Infantil de México corres-
ponndierdn, por Hernia de Bochdalek, a 0.54%, que da une-
defuncién por cada 177 causadas en total. En el periodo -
de 40 afios (1943 a 1983) ingresardén 35240 recidn nacides-
vivos, de los cuédles 4O fuerdn por Hernia de Bochdalek, -
representando un ingreso por Hernia de Bochdalek por cada
881 ingresos de otra causa, de estos 40 fallecierén 13 --
resultando que por cada 2700 recién nacidos ingresados --
uzn2 ourid con diagnéstico de Hernia de Bochdelek(1/2700--
recién nacidos ingresados) (2,5) Las tasas de incidencia-
:crtalidad, y morbilidad para la Hernia de Bochdalek no--
rs sido dterminadas en México. Butler y Claireaux, de In--
glaterra tienen une incidencia de 0.5%(1962), Poter y ---
Adair, Bowers y Cols,, de U.S.A.,(1950 y 1955), publica--
rén 0.048 y 0.08 % respectivamente; esto serfa a la varia
bilidad de 1 ceso por cada 12 500 nacidos vivos y 1 caso-
en cada 2 200 nacimientos, incluyendo nacidos muertos en-
sulenes su frecuencia se eleva a 1 en 1 100(7). En U.S.A.
is frecuencia varia de 1 por cada 2000 a 1 en 1 100.(7)

Quizé con estos datos, aunque relativos, nos ori

entan a2 como se encuentran estos dato. c¢n México.
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Con lo que respecta a la relacién de presenta---
cién en masculinos/femeninos obtuvimos un relacién global
en lop 2 grupos de 1.4 / 1, lo cudl si corresponde & los~
reportes de algunos autores, vario en cuanto a cada grupo
siendo la relacién mayor, 3/1 en el grupo de O a 28 dias
no encontramos una relacidén para explicar estd situacién-
pero en general se acepta que le incidencia es mayor en -
masculinos que en femeninos de 2 a 1. ( cuadro 6)

Los datos que obtuvimos en cuanto a edad materna
en el grupo de O a 28 dias apreciamos que sl tomamos en -
cuenta también la gesta{ primigestas y de 15 a 20 afios)--
la frecuencia de la hernia de Bochdalek, se incremento -~
en forma considerable hasta 48X, Cuadro 13, lo que en un-
momento dado resulta como un dato el cual debemos seguir-
investigando en estudios posteriores, porque lo que repor
ta la literatura es de que los factores maternos no tiene
repecusidén en la incidencia de Hernia de Bochdalek, dato-
que en nuestro estudio, con 48X presente en el grupo de -
15-20 afios es de tomarse en cuenta.

Las complicaciones durante el embarazo relaciong
das con el favorecimiento para producir hipoxia, como el-
sufrimiento fetal agudo con aspiracién de meconio, incre-
wentardén el mal prondstico, dado que estas por si mismas-
contribuyen a la aparicién de los factores de nal pronés-
tico ya conocidos para al hernis diafragmdtica. lo mismo-
ocurrié con las complicaciones que Be presentarén en el -
parto. Cuadros 16 y 17. :

El peso no represento un factor de zayor mortali
dad, ni tampoco la edad gestacional, lo contrario ocurrid
con el APGAR y con la presentacidén de distocia, observan-
do que con APGAR bajo al 501 de los pacientes que falle--
cierén y 60% de los que murierdén tuvierdn slgin evento --
distosico, por lo que nosotros consideramos gue esposAfug

torea si incrementan el riesgo de muerte ez los pacientes
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con Hernia de Bochdalek, favoreciendo la presentacién o -~
bien asociandose, al resto de los factores de mal pronbs-
tico.

Wiseman y Macpherson(19) dividierén a los pacien
tes en cuatro grupos dependiendo del inicio de la sintoms
tologia, y correlacionando los conocimientos de la fisio-
patologfe mencionados anteriormente, en base a la etapa -
on que ocurre el paso de las visceras abdominales al té--
rax sers el grado de hipoplasis pulmonar que tengan los -
pacientes y el tienpo en gque ocurre el inicio de los sin-
tomas y signoa estan directamente relacionados con el pa-
so tempranc,entre 3a y 4a seomanas gestacionales, y adenés
éste paso temprano estd también directamente proporcional
relacionado al prondstico de sobrevida. Hosotros en nues-
tro estudio también observamos que en el grupo de 0 a 8 -
horas de inicio en los signos,ls mortalidad se increpenta
conparado con el resto de los grupos. Cuadro 20

Le dificultad respiratoria correspondié al signo
wés frecuente, junto con la cianosis repfesentardn la sip
tozatologfa que més se relaciono con la mortalided, esto-
de todos wuy ov bvio, dadec que reperesenta el grado de hi
poplasia o bien el grado de hipertensién pulmonar que tig
nen los pacientes. Cuadro 20

Los fsctores conocidos que se reportan practica-
mente en toda la literatura que revisa Hernia de Bochda-
let, coinciden en mencicnar a 1ls hipoplasia pulmonar, a -
la hipertensién pulmonar persistente y sl conducto arte--
rioso pormesble como los factores de nal prondatico, nosp
tros también los observamoe en nuestra reviasidn, sin em--
bargo, consideranos tanbién s las complicaciones como la-
insuflciencis renal un factor que si contribuye grandemepn
te en ol pronésticc, as{ mliswo a las malformaciones aso--
ciadas, principalzente las coumplejes, contribuyen tamblién

al mal prondstico.
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Tomando en cuenta estos factores de mal prondsti
co, analizamos la circulacién fetal, la hipertensidér pula-
monar(26), la hipertensién pulmonar persistente del neons
to(24), la circulacién transicional del neonato(2s) con -
conceptos muy actualizados en el control de cada una de -
las etapas que la conforman. Tomando en cuenta que exis-
te en el neonato,que inicia su sintomatologia tempranamen
te, como ya analizamos, un gradoe de hipoplasia pulmonar -
globel{ vascular y de vias respiratorims) y que la hiper-
tensién puede ser causada por varios mecanismos(reactiva-
por hipoxis y acidesis, hiperdindmica por aumento del flu
jo &1 lecho vascular pulmonar y pasiva trasmitida en sen-
tido retrogrado, a través de los capllares pulmonares por
la elevacién de la presién venosa pulmonar y de la auricu
la izquierda) consideramos que son muchos los factores --
tiene el neonato para desarrollar hipertensién pulmonar -
persistente con persistencia de la circulacidén fetal. La-
circulacidn fetal normal a pesar de que no tenga una per-
sistencia del condcuto arterioso, tienme un flujo preferen
ciel, atarvés del conducto que funcionalmente atin persa--
nece abierto, hasta las 48 a 96 horas(45,24) y como el --
lecho vascular pulmonar estéd hipoplasico, sometido z aci-
dosis e hipoxia, el flujo preferencial que ocurre en es--
tas 48 a 96 horas, y que en condiciones normales se debe-
cerrar ¢l conducto arterioso{ que sabemos que ro ocurrird
asi{ por la situacidén en que se encuentiran estos paclentes
con hipoplasia pulmonar), causardé junto con la acidosis y
la hipoxias el incremento progresivo de la presién vascu--
lar pulwonar, hasta llevar al paciente hacfa la hiperten-
sidén pulmonar persistente del neonato y a la persistencis
de la circulacién fetal, cerrando un circulo que cuy dif}
cilmente se podréd romper y que llevaréd al paciente hacla-
la muerte.

Los conocimientos acerca de la circulacidén tran-

siclonal, que consta de cuatro etapas(24) I En utero en -
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donde 1a resistencia vascular pulmonar estéd mediada por -
una mezcla venosa hipéxica(17 torr) que proviene de la --
que llega del ventriculo derecho y de la circulacién cefé
lica, ademéds, mecénicamente el colapso pulmonar contribu-
ye tanbién a ésta resistencia vascular pulmonar in utero.
Con la respiracidén los pulmones se expanden y la oxigena-
cién en el circuito menor wmejord siendo el est{mulo mds -
izportante pars que en la II ETAPA {INMEDIATA) en el pri-
ver minuto, disminuya la resistencia vascular pulmonar --
en forma sibita y wuy rdpida, La III ETAPA o FASE RAPIDA-
cooprendida entre las 12 a 24 horas poatnatales, estd con
trolada por prostacicline(24,25), potente vasodilatador--
pulmonar, que se incrementa en las primeras 24 horas de -
vida, en respuesta espontdnea y ademés condiclonada tam--
bién por incrmento en la resistencia vascular pulmonar, -
con la limitante de que solo se eleva ante éste estimulo-
dentro de las primeras 24 horas de vida aproximadamente,-
(25), posterior & éste tiempo afin y cuando se incremente-
la presién pulmonar estd disminuird.(25,24) La IV ETAPA y
Gltinma etapa estd mediada por incremento de leucotrienos-
¥ tromboxanos, que se liberan ante el incremento de la --
presidén vascular pulmonar, causando ain més vasocontricei
6n pulponar, ésta fase estd comprendida de las 2/ horas a
los 10 dfas, que cuando se esta sometiendo a un estimpulo-
constante de hipoxia-aclidosis estd se prolonga, con la --
rroduccién de estos vasoconstrictores pulmonares.(25,24)
Las investigaciones anatdémicas han sugreido que-
los infantes con HPPN(hipertensidén pulmonar persistente-
del neonato) muestran hipertrofia de la capa muscular de-
ia arteria y de una extensidén del desarrollo en las arte-
riolas pulmonares cercanas cercanas a la unidad alveolo--
capilar, en conmparacidn con lo norpal, La HPPN no consti-
tuye una entidad patoldgica sino un ejemplo de la transi-

cién inedecuada de la circulacién fotal transicional a --
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la neonatal normal.

El conocimiento de los procesos que controlan la
resistencia vascular pulmonar "in utero” después del naci
miento( fase de transicidn) ha sentado la fases para en--
tender la fisiopatolog{a y tratamiento del sindrome.(24)

Existen cuatro aspectos de la investigacidén que-
son los que pueden explicar las alteraciones en el curso-
de la circulacidn transicional: Las prostglandinas, la --
hipoxia, y secundariamente el incrmento de las resisten--
cias vasculares pulmonares, en forma reactiva y por la -~
hipoplasia pulmonar. Cualquier estimulo que sobre cargue
la circulacidn transicional hard que surja el sfindrome --
clinico de HPPN. En ésta categoria estdn los recién naci-
dos con Hernia de Bochdalek, ellos muestarn una gran heté
rogenicidad en la magnitud de su trastorno, que va desde-
hipoplasia minima, pasando por la hiperreactividad leve-
vascular pulmonar, hasta la hipoplasia pulmonar intensa e
hipertensién profunda y fija de la arteria pulmonar,

La accibén de las prostaglandinas durante la cir-
culacién transicional reviste una gran importancia, duran
te la fase rdpida de la circulacién transicional la pro--
duceién repentina y masiva de prostaciclina pulmonar, gue
es uno de los productos naturales de la via de la ciclo-~
oxigenasa, potente vasodilatador, dicha sustancia produci
da por los pulmones actia como modulador de la presién -«
de la arteria pulmonar, al parecer unicamente durante la-
fase répida seglin lo demuestra estudio realizado por Ford
y colaboradores(25) que demuestran que la prostaciclina -
dieminuyd en concentracién sérica de muestras obtenidas -
de arteria radial derecha y ucbilical, aGn con un incre--~
mento de la presidén arterial pulmonar y de la resistencia
vascular pulmonar, La wisma disminucién de prostacicline-
3e observo con la administracidén de la tolazolina.(25,27)

El tratamiento previo del feto con indometacina-
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que inhibe la secrecién de prostaciclina al bloquear la -
enzima ciclooxigenasa, impide que surja la disminucién de
la resistencia que aparece después de comenzar la ventila
cién(fase inmediata y fase rdpida).

La hipoxia es ya de todos conocides, que junto -
la acidosis, provoca incremento de la resistencia vascu--
lar pulmonar, y durante la fase de agravamiento que pre--
sents el neonato con Hernia de Bochdalek, estos dos facto
estdn presentes.

En la revisibén actual que realizamos, nuestros -

pacientes presentarén, al igual que lo reportado por Bo-
ix-Ochoa, una determinacidén gasometrica alterada, intima-
mente relacionada con una menor sobrevida.{47) cuadro 31.

Dentro de los factores que no se mencionan en lg
literatura, son los relacionador con la ausencia. o presen
cia de saco herniario, sin embrago, si atendemos a la fi-
siopatologia comentada en notas previas, tiene uns gran -
importancia como factor prondstico, porque la ausencis --
de saco apoyari que el paso de las visceras abdominales -
al térax se efctuo en forma temprana durante la gestacidn
y por consiguiente el grado de hipoplasia serd en mayor -
o menor grado, pero podemos asegurar que en todos los ca-
sos que tengan saco herniario ausente, habréd slgin grado-
de hipoplasia pulmonar, Cuadro 26

En nuestra revisién la hipoplasia pulmonar estu-
vo presente en B0OZ de los casos{20 de 25 pacientes) de --
los cudles 10 fallecierdén{50%) y de las 10 defunciones --
el 100% presentaba hipoplasia pulmonar. La apreciacién de
la misma fué unicamente macroscépica, consideramos que --
deberia hacerse por medio de distensibilidad pulomnar y -
de ésta forma nos ayudarfa a conocer sobre las presiones-
que deberemos manejar en el periodo postquirirgico, dado-
que como comentaré més adelante, la sobredistensién provo

ca aumento de las resistencias vasculares pulmonares y de -
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la presidén arterial pulmonar, que contribuyen a dar mayor
predisposicién para la HPPY¥ y la circulacién fetal perais
tente. Cuadro 30

Los factores de mal pronéstico: Hipoplasis pulmo
nar, persistencia del conducto arterioso, inicio temprano
de sintomatologia(0 a 8 horas postnatales), hipoxemia, --
acidosis, e hipercarbia ya sulticitados con sus referen--
cias, practicamente ni a controversias dejan, lo que si es
ioportante mencionar es que en nuestra revisién inclufmos
dentro de los factores de sal pronéstico a la ausencia de
saco herniario,complicaciones postquirurgicas, tales couno,
insuficiencia renal renal aguda, prescenciz de neumotd---—
rax,sepsis o bronconeunmonia. Las malformaciones asociadas
tanbién se pueden considerar como un factor de mal pronés
tico, sobre todo aguellas que son complejas, en nuestra -
revisién las que se correlacionarén con mortalidad alta -
fuerdn el Sindrome de Down con sus miltiples malformacioc-
nes, la Malformacidn de Kliﬁpel-Feil y la rotacién incom-
pleta del duodeno. Consideramos que son muchas las malfor
maciones que se asociar y ser{a prudente realizar en es--
tos paclentes, que presertsr Hernia de Bochdelek, carioti
po para buscar elguna causa de tipo cromosémico, tanto en
le madre cozo en el producto. Serfa considero un buen ---
plan, debido a que en toda ia literatura que hemos revisa
do existen reportes de calfcorpaciones asociadas muy diver
sas y en ninguna hemos visto que exista realizacién de ca
riotipo. Cuadro 28 y 31 .

Las complicaciones postquirlirgicas juegan un pe-
pel muy importante en la evolucién del paciente con Her--
nia de Bochdalek, en nuestra revisidén estuvierén presen--
tes en 80X de los casos y de los 10 pacientes que falleci
rén los 10 presentarén uze u otra complicacién postquirir
gica, dentro de las mds significativas: Neumotérnx,Broncg

neumonia, e insuficienci- renal aguda,
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" Los hallazgos quirirgicos en relacién a la ubica
cién de la hernia demostro predomnio del lado izquierdo -
2:1 sobre la derecha, la bilateral se presento con 4X de-
frecuencia y los 6rganos que mids frecuentemente se encon-
trarén fuerén asas intestinales delgadas y gruesas, lébu-
lo izquierdo hepatico, y lam de menor frecuencia bazo, ri
fion y péncreas. Mas que comparar estos hallazgos con la -
literatura, que son muy variaables con respecto & la rels
cién, pero que son muy constantes y semejantes en que la-
izquierda es la de mayor frecuencla, consideramos oportu-
no e importante comentar que la izquierda, probablemente,
es pds frecuente porque carece del "escudo" que le forma-
el higado y que por la situacién del hemidiafragme abier-
to(izquierdo) es méds facilmente que pase el contenido ab-
dominal hacia el hemitérax izquierdo. En nuestra revisién
ge presento, en los fallecimientos, 802 del lado izquier-
do y solo 20% del derecho.

Otras consideraciones que observames tanto en la
literatura como en nuestra revisién fué la clara tenden--
cia al emperamiento postquirirgico. De esto se desprenden
la siguientes revisiones y consideraciones.

Langer y colaboradores(34) ewplenado un protoco-
lo en el cudl la cirugia fub realizada hasta mantener Pa-
C02 cerca de 40 mmlig y que el reciénpacido estuviese henmo
dindmicamente estable, concluyen que la cirugia de emer--
gencies no es necesaria y que debe ser retrasada hasta que
el paciente este satisfactoriamente estable. Hazebroek y-
asociados(35) conpiderdn que la estabilidad preoperatoria
previene o disminuye el riesgo de hipertensién pulmonar--
persistente. Cartiladge(36) y asociados tratarén infantes
criticamente enfermos con Hernia de Bochdalek mediante ci
rugfa tenprana y tardia después de estabilizacién preope-
ratoria(correccidén de 1a acidosie y de la hipoxia y tra--
tar de reducir la severidad de la circulacién fetal per--
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sistente). La sobrevida mejord de 12.5% con cirugias tem--
prana {sin estabilizacién) a 52.9% después de cirugfa ---
tardfa con estabilizacién.

Los recién nacidos con Hernia de Bochdalek gene-
ralmente sobreviven s 1a reparscién quiridrgicas pero desa-
rrollan insuficiencis respiratoria progresiva y fatsl.(39)
La ceausa de édsta insuficiencia respiratorias progresiva --
puede ser la sobreexpansidén del pulmén contralateral, o -
bien que exista una perdida funcional o una destruccién--
del parénquima pulmonar, estas dos suposiciones fuerédn --
comprovadas en estudio realizasdo por Ramenofsky(39) en un
modelo animal, esimulando las condiciones del pacliente con
hernia de Bochdalek postoparada. En la figura 7 se mues--
tran los efectos de la sobredistensidén en el pulmén con--
tralateral y en el ipsilateral, con y sin sobredistensién,

En otro estudio realizado por Hirokazu Sakai tap
bién demostro que la disminucién de la distensibilidad en
més de 50%, estéd relaclonada con 100% de mortalidad. Con-
sidera que la estabilizacién cardiorespiratoria debe rea-
lizarse previa a la cirugia.

Con estas consideraciones hicimos la revisién de
un sistema que asegure que la presién intrapleural se zap
tenga estable dentro del pulmén ipsilateral a le hernie--
con éste fin Kenneth realizo un sistema de drenaje tordct
co balnceado que reune estas caracterfisticas.(43) Figura-
8y 9.

El tratemiento de estabilizacién estd compuesto-
por el uso de medicasentos como( tolazolina,dopamina,ve--
curonio o pancuronio y bicarbonato de sodio) manejo vent}
latorio con los sigulentes objetivos: Mantener le PaC por
arriba de 80 mmhg, la PsC02 por debafo de 40 mzEg,evitar-
el barotirauma, tratando de aplicar bafas presiones,cante-
ner el pH por arriba de 7.2 lo pés cercano a la nercall--
dad, para lo cual se pueden utilizar ventilacién comir --
o alta frecuencia, hasta ECMO.
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CONCLUSIONES

La Hernia de Bochdalek, en los recidn nacidos con sin-
tomatologia temprana, continua siendo una patolgia con
auy salte mortalidad, coeo lo fué en la antiguedad.
Algunos de loes aspectos prenatales contribuyen a que -
la mortalidad se incremente, cozmo son todos aquellos -
que condiciones hipoxia perinatal o prenatal. De ellos
los que orientan mds hacim ésta consideracién son: El-
APGAR bajo, 1la presencia de distosiss en el parto, el-
sufrimiento fetal, la aspiracién de neconio, la aplica
cibn de férceps por pericdo explusive prolongado, la -
cesdrea indicada por sufrimiento fetal agudo. También-
de importancia para mencionarse es que estos factores-
por sl msismoe no sean los que condicionen un mal pro--
néstico, pero sl pueden precipitar le aparicién de los
factores de mal prondatico plenamente conocidos y que-
son secundarios a la hipoplasia pulmonar y a la hiper-
tenslén pulmonar persistente del neonato.

No hubo relacién entre la presencia de Hernia de Boch-
dalek y el antecedente de ingesta de medicamentos, ex-
posicién a radlaciones, complicaciones durante el em--
barazo, antecedente familiar de Hernia de Bochdalek, -
tawpoco se investigo se durante el embarazo hube la --
presentacién de polihidramnios y no se pudo correlacio
nar hallazgos prenatales de ultrasonido porque no se -
realizo ningune

Fl medio socioecénomico no se relaclono con productos-
degnutridos, y aparentemente no podemos inferir que --
pudieran haber cursado con hipovitaminosis A, tanto --
los productos como las madres.

El lugar deprocedencia no fué significativo, dadas las
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condiciones de acceso que se tlene en la Ciudad de M§
xico, que hace que los pacientes acudan a un centro -
hospitalario de acuerdo a la cercania o facilidad de-
acceso vial. No podemos correlaclonar un factor ambi-
ental en la causa de ls Hernia de Bochdalek.

El peso tampoco fué influyente en el pronéstico o en-
la evolucidén de la enfermedad.

La eded gestacional se relaciono con otros factores--
que condicionardn hipoxim y factores de mal prondsti-
co, presentandose solo en ésta asociacién como un fag
ter relacionado con mortalidad.

El inicio de los sintomss y signos tempranamente se -
correlaciono con alto pocentaje de mortalidad.

La dificultad respiretoria y la cianosis fuerén los -
signos que mds frecuentemente se asoclarén a la Her--
nia de Bochdalek y que estuvierén mds en los pacien--
tes que fallecierédn.

La persistencia del conducto arterioso, la hipoxia,--
acldosis, y la hipercarbia, junto con la hipoplasia--
pulsonar y la hipertensién pulmonar constituyen los--
factores de mayor riesgo conocido y descrito en la 1i
teratura y la presente revisién clinica.

En nuestra revisién,consideranos que se debe agregar-
a partir de ésta & la ausencia de saco herniario, las
cooplicaciones postquiridrgicas({Insuficiencia renal,--
Neumotérax, y bronconsumonia), como factores de mal -
pronéstico.

Las malformaciones asocidas, complejas, contribuyen,-
importantemente en el prombstico de sobrevida y ade--
nds marcan la pauta para la realizacién de un estudio
para la investigacién de anormalidades cromosémicaé—-

en el producto con Hernia de Bochdalek y asu madre.
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La edad paterna se relacliono en un 48% con la presenta
cién de Hernia de Bochdalek, en el grupo de 15 a 20 --
afios y adenmés con menor incidencia también se relaclo-
no, 36%, a las madres primigestas jévenes. Seria con--
veniente inclulr éste pardmetro en futuras investiga--
ciones.

En base a la revisidén clinica y a la revisién --
de la literatura se hicierén estas otras concluciones:
El deterioro postquirirgico es muy wmanifiesto, y las -
explicaciones, aparte de los factores de mal prondsti-
co, se considera a la sobredistensién pulmonar, quizd-
como un factor, que tiene relacién para producir por--
si mismo hipertensién pulmonar e insuficiencia respira
torfa progresiva con agravamiento del restc de los fac
tores.
£l flujo preferencial que exlste a través del conducto
arterioso, en un lecho vascular hipoplésico condiciona
tanbién otro factor que causa hipertensién arterial --
hiperdindmica y reactiva, esto cuando no tiene flujo -
derecha a izquierda, puesto que cuando ya lo tiene ---
es ya bien conocido conmo causa la hipoxia, favorece la
la acidosis y condiciona hipertensién pulmonar.

Le circulacién transicional marca la pauta para mane--
lar la hipertensién arterial pulmonar, puesto que estd
tien establecido cuales son los factores que sodulan -
las resistencias vasculares en cada una de las etapas-
er que estA dividida.( I In utero, I1I Inmediata,primer
zinuto de vida regulada mecénicamente por expansién --
pulmonar con la primera respiracién y la mejor oxigena
cién de la sangre que le llega 2 los pulmones coao re-
sultado de la expansidn pulmonar, aumento del flujo --
rulnonar y disminucién de las resistencias vasculares-
en el circuito menor, III RApida, 12 a 24 horas, modu-

lada desde al fase inmediata por la liberacién de pros
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taciclina eﬁdégena pulmonar, hasta aproximedamente las
siguientes 20 horas postnatales, tiempo en el cudl ---
empieza su descenso independientemente de que aln exis
ta hipertensién pulmonar, IV FINAL, de las 24 horas a-
10 dfas aproximadamente, en donde se ha visto que se -
incrementan las concentraciones de leucotrienos y trog
boxanos).

El manejo con un sistema de drenaje balanceado tordci-
co a dismjuido la incidencia de insuficlencia respira-
toria y mejorado la sobrevida. Permite tener una pre--
sién intrapleural méxima de - 2 cms H20 y minima de -~
- 8 cms, con lo que gse evita la sobredistensidn pulmo-
nar, tanto del lado afectado como del sano, permitien-
do quizd con éste sistema disminuir o evitar la insu-
ficiencia respiratoria y la hipertensidén pulmonar seve
ras, para dar tiempo a que se tenga un equilibrio in--
tratordcico de las resistencias vasculares pulmonares=-
como ocurre en los pacientes adultos que son sometidos
a hemineumonectomia, y que posteriormente si pueden --
llevar cabo una vide y sobre todo una calidad de vida-
respetable.

Las prostaglandinas pueden ser manipuladas para mane--
algunos de sus factores adversos, que contribuyen con-
el deterioro del paciente con Hernla de Bochdalek, ba-
jo ciertas condiciones wmuy bien establecidas, de con--
traindicacién y vigilancia cuando se ha decidido usar.
El diagndéstico prenatal, sobre todo cuando existe po--
lihidrasnios, se debe y puede hacer con ultrasonido.
Las manifestaciones clinicas son tan patogndémonicas -~-
que ante la sospecha, la radiologia en 100% de los ca-
sos lo corroborard el diagnéstico y se deberid iniciar-
el tratamiento de "estabilizacidn mdximo", y de inme-~
diato trasladarse en las mejores condiciones posibles~
a un centro donde sea atgndido con cuidados intensivos
neonatales multidiciplinarios.



Con base en toda la revisidén, doble, clinica y -

‘literaria proponemos el siguiente manejo de estabilizacién

cdxima, el cudl tendré como principal objetivo: EVITAR LA-

HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR.

l.Ayuno hasta nueva orden.

2.Marejo hidroelectrdlitico de acuerdo a los requerimientos
del neonsto y en base a su funcién cardio-renal.

J.hporte calérico & requerimientos de preferencia por via -
enterul,'si no hay contraindicacién y parenteral si la hay

4L.hcceso a una via arterial para evitar la wmanipulacién ex-
cesiva.

5.Colocacién de sonda orogdstrica de inmediato al corrobo--
rarse el diagnéstico Fr 8-10.

6.Evitar la resucitacién o ventilacién con ambd.

7.Clasificacién del paciente valorando el inicio de la sin-
tomatologia,con los criterios de Wiseman y Macpherson.

8,Evaluacién prondéstica seriada bajo los criterios gasomé--
tricos de Boix-Ochoa y la valoracién tanto clinica como ~
gasométrica de hipertensién pulmonar bajo los criterios -
Bloss y cols.

9.Manejo de indometacina para evitar el flujo preferencial-
de tzquierds a derecha, afin y que el conducto se asintéma
tico, con valoracién previa cardibélogica que descarte una
cardiopatia dependiente de conducto permeable, ademis de-
que no tenga contraindicacién de origen renal o hematold-
gico, 4 las dosis ya conocidas para la PCA.

10,Uso de tolazolina en bolo inicial de 1-2 mgs/kg/dosis y -
corroboracidén posterior de su respuesta tanto clinica --
como gasometrica, para iniciarla en infusién continua de-
1-2 nge/kg/hora, wonitorizando la tensién arterial, que-
de bajar de 50unHg se deberd manejar carga con soluclén--
salina al 0,92

11.E1l manejo ventilatorio con criterio basado a la clasifica
cibén clinica y gasométrica, para su inclusién, manejando~
presiones bajas, y tratando de mantener Pa02 de 80 noHg o
wés, la PaCO2 por debajo de 40 mnHg, mantener el pH arri-



12,

17.
18,

19.

ba de 7.2, lo méds cercano posible a 1la nornalfdnd, con -
tendencia a tener mejor un pH alcalino,

Correccidén de la acidosis metdbolica con excesoc de base-
que marque un deficit mayor de 10 meq/L.

BEvitar al méximo la manipulacidn excesiva durante la fi-
sioterapia respiratoria.

El manejo quirfirgico variard unicamente en el postopera-
torio, el cuidl incluird canejo con drenaje tordcico ba--
lanceado.

Los relajantes susculares, de preferencia el Vecuronio -
por sus caracterfsticas farmacolégicas, con dosis ini---
cial en bolo de 150 microgramos/kg/dosis, seguida inme--
diatamente por goteo en infusibén continua de 1 microgra-
no/kg/min y en caso de que el paciente presente datos de
actividad, manifestada por movimientos, une nueva dosis~
en bolo de vecuronio & 100 wicrogramos/kg/dosis para man
tener el bloqueo neuromuscular.

El uso de dopamine en dosis de 5 microgramos/kg/min en -
caso de tener datos de bajo gasto cardiaco.

Vitamina ¥ 1 mg intramuscular y de acuerdo a su evolucién
Monitorizacidn radiologica diaria, renal de acuerdo evo-
lucién diaria o 2 veces en 2/ horas.

Los cuidados intensivos propios de un paciente grave.



CUADRO ¥0. &

HERNIA DE BOCHDALEK
CISTRIBUCION DE PACIENTES POR GRUPQO DE EDAD Y SEXO

EDAD KASCULINO FEMERINOQ TOTAL 2 M/F
0-28 dias 19 6 25 5443 3:1
+ de 28 dias 8 13 21 45.6 1:1.6
TOTAL 27 19 L6 100.0 1.4:1
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

HOTA: En el presente cuasdro se aprecis la frecuencia de la
Hernia de Bochdslek, en los dos grupos, siendo mayor para-
el grupo de 0-28 dias{54{.3%) y con una relacidn de 3:1. En
la relacién global M/F resulto de 1.4:1

CUADRO NO. 7

HERNIA DE BOCHDALEK
RELACION DE PACIENTES DE 0-28 DIAS Y MAYORES DE 28 DIAS
CON DEFUNCION

EDAD PACIERTES DEFUNCION PORCIENTO
J2-28 dias 25 10 40.0
+-28 dias 21 0 00.9
TOTAL 46 10 40.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

NOTA: La mortalidad en el grupo de 0-28 di{as fué de 4L0% y en
el de mds de 28 dias fué de 00.0%.
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CUADRO NO, 8
HERNIA DE BOCHDALEK

GRUPO MAYOR DE 28 DIAS

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR EDAD MATERNA

EDAD MATERNA PACIENTES PORCIENTO
15 a 20 afios 5 23.80
21 a 25 » 3 14.28
26 a 30 " 5 23.80
318 35 " 4 19.04
36 a 40 " 3 14,28
40 a més 1 4.76
TOTAL 21 100.00

NOTA: En el presente cuadro se aprecia una tendencia -

en la incidencia de los casos muy homdgenea en cada -~

uno de los grupos de edad materna.
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CUADRO NO. 9

HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR GESTA MATERNA
(MAYORES DE 28 DIAS)

NO. DE GESTA PACIENTES PORCIENRTO

1 4 19.04

2 7 33.33

3 1 4.76

4 2 9.52

5 1 4,76

6 4 19.04

7 0 00.00

8 2 9.52
TOTAL 21 99.96
FUENTE: H.I.M.F.G 1978-1989

CUADRO NO. 10
HERNIA DE BOCHDALEK
DISTRIBUCIONDE PACIENTES MAYORES DE 28 DIAS POR SEXO

SEX0 PACIENTES PORCIENTO
MASCULINC 8 38.0
FEMENINO 13 62.0
TOTAL 21 100.0
FUENTE: H.IM.F.G 1978-1989

CUADRO NO. 11
HERNIA DE BOCHDALEXK

DISTRIBUCION 2z PACIENTES EN GRUPO MENOR DE 28 DIAS

SEXO0 PACIENTES PORCIENTO hd
MASCULINO 19 76.0
FEMENINO 6 24.0

TOTAL 25 100.0

\as
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CUADRO NO. 12

. RELACION DE PACIENTES POR EDAD AL INGRESO Y SEXO

CON DEFUNCION GRUPO DE 0-2BDIAS

" EDAD PACIENTES  MASCULINO DEFUNCION 2  FEMENINO DEFUNCION %
0-5 Dias 18 15 8 32.0 3 1 4
6-10 * 1 0 o 00.0 1 ] 0
11-15 * 4 3 1 4.0 1 0 ]
16-20 * b 1 0 00.0 0 0 0
21-25 * 1 0 0 00.0 1 0 0
2628 * 0 a 0 00.0 0 0 ]
TOTAL 25 19 9 36.0 6 1 4
FUENTE: H.1.M,.7.G 1978<1989

Enéste cuadro se aprecis el total de pacientes,25, de los cudles 19 correspodie
rdn al sexo masculino, de estos fallecierdén 9 pacientes, lo que representa 36.0
por clento. El resto de paclentes ,6, fuerén del sexo femenlino, se presento una
sola defuncibn, dando un 4%; resultando finslmente un 40X de mortalidad en los-
25 paclentes. El total de defunciones fuéd 10 pacientes,
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. RELACION DE PACIENTES POR EDAD AL INGRESO Y SEXO

CUADRO NO. 12

CON DEFUNCION GRUPO DE 0-2B8DIAS

" EDAD PACIENTES MASCULINO DEFUNCION X%  FEMENINO DEFUNCION %
0-5 Dias 18 15 8 32,0 3 1 4
6-10 " 1 0 00.0 1 0 0
11-15 * 4 3 1 4.0 1 0 0
16-20 * 1 1 0 00.0 0 0 0

2125 * 1 ] 0 00.0 1 0 0

26-28 * 0 o 0 00.0 0 0 0

TOTAL 25 19 9 36.0 6 1 4
FUINTE: H.1I.K.F.G 1978-1989

Enéste cuadro se aprecia el total de pacientes,25, de los cudles 19 correspodig
rin al sexo masculino, de estos fallecierén 9 pacientes, 1o que representa 36.0
por clento. El resto de paclentes ,6, fuerén del sexo femenino, se presento una
sola defuncibn, dando un 4%; resultando finalmente un 40X de mortalidad en los-
25 paclentes. El total de defunciones fué 10 pacientes.
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CUADRG NO. 13
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR EDAD MATERNA
' GRUPO DE 0-28 DIAS

EDAD MATERNA PACIENTES PORCIENTO
15-20 Afos 12 48
21-25 ® 3 12
26-30 4 16
31-35 v 2 8
36-40 * 3 12
40-nds ® 1 4
TOTAL 25 100
FUENTE: R.1.M.F.G. 19878-1989

CUADRO NO.14
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR GESTA MATERNA
GRUPO DE 0-28 DIAS

GESTA KATERNA PACIENTES PORCIENTO
1 9 36.0 -
2 5 20.0
3 2 8.0
4 Q 0.0
5 3 12.0
6 3 12.0
7 2 8.0
1 4.0
TOTAL 25 100.0
FUENTE: H.1.H.F.G. 1978-1989



CUADRO NO. 15
HERNIA DE BOCHDALEK
RELACION DE PACIENTES CON GESTA Y EDAD MATERNA (*)

GESTA EDAD MATERNA TOTAL PORCIENTO

15-200  21-25 26-30 31-35 36-40  40-més

1 9 0 0 0 0 0 9 36.0

2 2 2 1 ] 0 0 5 20.0

3 1 0 1 0 0 0 2 8.0

4 0 4] 0 0 0 0 0 00.0

5 0 L 2 o 0 0 3 12,0

é 0 ] 0 1 1 1 3 12.0

7 0 [+ 0 1 0 0 1 4.0

8 0 0 0 0 o 0 . ? H. 6L
TOTAL 12 3 4 2 3 1 29 ]';"')?(')"-'“'“
PORCIENTO 48 12 16 8 12 3 100.0
FUENTE: H.I.M.F.G. (*770-28 plas 1978-198Y

En éste cuadro se aprecia como las madres gesta 1 presentardn un 36% de lus casos de --
Hernia de Bochdalek pero si se relacionan siendo de 15-20 afios se incrementa al 502,

Lt
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CUADRO NO. 16
HERNIA DE BOCHDALEKX

DISTRIBUCIONDE COMPLICACIONES GRUPO DE 0-28 DIAS

DURANTE EL EMBARAZO

Preclampsia severa

Avenza de aborto

Amenza de parto prematuro

Fiebre tifoidea, 8in especificar tratamiento
Gastroenteritis,faringoamigdalitis,epistaxis
fuptura prematura y prolongada de membranas-
Circular de cordén umbilical.

Infeccién de vias urinariams

Sufrimiento fetal agudo con aspiracién de me
conio

Ruptura prematura de membranas

NOTA: Ninguna de las co:plicnéionea por sf mis--

oas se considerardr que hallan incrsmentado-
nds importantemente,que los factores de al-
to riesgo ya conocidos. La que quizd se ten
ga en mayor consideracidén es la que presen-
to sufrimiento fetsl agudo con aspiracién -
de meconio, mparte de esta, el paciente que
presento ruptura prematura de membrnas y el
de amenza de partc prematuro fallecierdn.

FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

CUADRO KO. 17
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE COMPLICACIONES GRUPO DE 0-28 DIAS

_ DURANTE ELPARTO

Cesérea por sufriciento fetal

Cesdrea por desproporcién cefalopdlvica
Cesdrea por madre afcsa nultigesta
Cesdrea por presentacién transversa
Cesdrea por causa no especificada
Fdrceps por perfodo expulsivo prolongado
Fdrceps por causa rno especificada

NOTA: Los pacientes con sufrimiento fetal, fdr--
ceps por expulsivo prolongado,cesirea por DCP--
por presentacién transversa y la de causa desco
nocida, fallecierén. Les de fdrceps,tasbién fa-
llecierén.

FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

.



119

CUADRO NO. 18
' HERNIA DE BOCHDALEK

RELACION DE DURACION DEL EMBARAZ0,APGAR,SILVERMAN Y PESO EN

LOS PACIENTES QUE FALLECIERON

PACIENTE EMBARAZO PESO(g) APGAR S.A. DISTOSIA
1 Término 2450 3-4 ? SFA,asfixia,cesdrea
2 Término 2800 2-6 ? Ninguna
3 Término 3100 1-7 ? Fdrceps por expulsi
vo prolongado
4 Término 2600 3-7 ? Cesdrea por DCP
5 Término 3500 8-9 ? CesArea por causa--
no especificada
6 Término ? ? ? Ninguna
7 Téroino 3600 6 2 Ninguna
8 Término 3300 6-7 5 Ninguna
9 Postérmino 3850 6-8 4-10 Fdreceps causa no --
especificada
10 Pretérmino 2700 2-3 8 Cesdrea por presen-
tacién transversa
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

NOTA: En el presente cuadro se aprecia como la duracién del embrazo no--
guerda relacidén con el descenlace fatal de los pacientes, asi mismo, el-
peso no parece tener ipportancis en el pronéstico de vida o muerte; no -
as{, el APGAR,en que,como se puede ampreciar, en el 507 de los pacientes-
represents dato de asfixia perinatal. La relacién de la presentacién ---
de distosia durante el parto con el fallecimiento de 6 pacientes,60%, -~
quizéd,junto con 1la asfixia,represente un factor que favorezca la presen-

tacién de los factores de mal prondéstico ampliasmente conocidos.
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CUADRO NO. 20
HERNIA DE BOCHDALEK

RELAGION DE INICIODE SINTOMAS CON DEFUNCIOR
GRUPO DE 0-28 DIAS

HORAS PACIENTES PORCIENTO DEFUNCIONES  PORCIENTO

0-8 13 52.0 9 70.0

8-24 5 20.0 0 00.0

24-nbs ki 28.0 1 14.2
TOTAL 25 100.0 10 40.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

CCUADRO NO.2%
HERKIA DE BOCHDALEK
RELACION DE SIGNOS CON DEFUNCION

SIGNO PACIENTES PORCIENTO DEFUNCIOKES PORCIENTO
Dificultad 25 100.0 10 40
respiratoris
Cianosis 22 88.0 8 36
Ruidos intest} 15 60.0 6 40
nales en térax
Ruidos cardia- 14 56.0 4 28
cos desplazados
Abdomen escava- 7 28.0 2 28
do
Térax abombado 6 24.0 2 33

FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989
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CUADRO NO. 22

HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES CON PERSISTENCIA
DE CONDUCTO ARTERIOSO (*)

CONDUCTO PERSISTENTE PREQUIRURGICO POSTQUIRURGICO TOTAL 2
PRESENTE 1 8 8 32.0
AUSENTE 23 15 15 60.0
NO DETERMINADO 1 2 2 8.0

TOTAL 25 25 25 100.0
FUENTE: H.I.M.F.C 1978-1989

(*) Grupo de 0-28 Dias

CUADRO NO. 23
HERNIA DE BOCHDALEK

RELACION DE PERSISTENCIA DE CONDUCTO ARTERIOSO CON DEFUNCION
GRUPO DE 0-28 DIAS

P.C.A. TOTAL % DEFUNCIONES  PORGIENTO
PRESENTE 8 32.0 6 75.0
AUSENTE 15 60.0 2 13.3
O DETERMINADO 2 8.0 2 100.0
TOTAL 25 100.0 10
FUERTE: H.T.M.F.G. 1578-1989

NOTA: En estos cuadros podemos observar como la persistencia-
del conducto arteriocso representa un factor de alto riesgo --
para el pronéstico de sobrevida del paciente. Se presento --
en 8 de los pacientes que falleclerén, 80% , y en los 2 res--~
tantes no fué determinado. La detereinacidén prequiriirgice fué
unicacente enel paciente y posterior a 1a cirugia se sumarén-
los otros 7 casos,lo que seguramente hace pensar que se halla
presentado como complicacién de la hipertensién pulamonar.
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CUADRO KO. 24
HERNIA DE BOCHDALEX
DISTRIBUCION DE PACIENTES CON GASOMETRIAS

GRUPD DE 0-28 DIAS
GASOMETRIA PREQUIRURGICA POSTQUIRURGICA TOTAL 2
ANORMALES 3 6 [ 24.0
NORMALES 20 16 16 64.0
NO DETERMINADAS 2 3 3 12.0
TOTAL 25 25 25 100.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989
CUADRO NO. 25
HERNIA DE BOCHDALEK
RELACION DE GASOMETRIAS CON DEFUNCION
GRUPO DE 0-28 DIAS
CASOMETRIA TOTAL 2 DEFUNCIONES PORCIENTO
ANORMALES 6 24 6 100.0
NORMALES 16 64 2 12.5
N0 DETERMINADAS 2 12 2 66.6
TOTAL 25 100 10 40.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

NOTA: Las gasometrias anormales se considerarén cuando:

La PaD2 era menor a 50 mm Hg, la PCD2 mayor a 50 y ph menor de-
7.2, que representan un factor de mal prondstico{Boix y Ochoa--
World.Jour.Surg. 1977) Se aprecia en los cuadros como la gasome
tria anormal en un 24{%,de los 25 pacientes,estuvo presente. y -
en 3 (12%) no fué determinads, sin embargo, de mayor importan--
cia prondstica fué la prescencis,del 100%,en los pacientes que-

falleclerédn.
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CUADRO NO. 26
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES CON AUSCENCIA DE SACO HERNIARIO
RELACIONADOS CON DEFUNCION
GRUPO DE 0-28 DIAS

SACO HERNIARIO PACIENTES 2 DEFUNCION PORCIENTO
AOSENTE 9 36 K 77.0
PRESENTE 14 56 1 7.1
NO DETERMINADO 2 8 2 100.0
TOTAL . 25 100 10
FUENTE: "H.I.M.F.GY 1978-1989

NOTA: La prescencia de saco herniario se hizo transoperatoriamente-
En el cuadro observamos que la auscencia de saco herniario se pre--
sento en 77%(7 pacientes) de los 10 pacientes que fallecierdn en --
uno de los 2 pacientes que no se determino, fué a causa de su fa--
cimiento antes de ser sometido a cirugfa.

CUADRO NO. 27

HERNIA DE BOCHDALEK
DISTRIBUCION DE PACIENTES CON HIPOPLASIA PULMONAR
RELACIONADOS CON DEFUNCION
GRUPC DE 0-28 DIAS

HIPOPLASIA PULMONAR PACIENTES % DEFUNCION 3
‘AUSENTE 4 16.0 Q 0.0
PRESENTE 26 80.0 10 100.0
NO DETERMINADA 1 4.0 0 0.0
TOTAL 25 100.0 10
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

NOTA: La ausencia o presencia de hipoplasia pulmonar se hizo trans-
operatoriamente, Estuvo presente en el 80X de los casos{20 pacien--
tes) en mayor o menor grado; y el 100% de los pacientes que falle--
cierén{10) tuvierén hipoplasia pulmonar.
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CUADRO NO.28
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR MALFORMACIONES ASOCIADAS
RELACIONADAS CON DEFUNCION
GRUPO DE 0-28 DIAS

MALFORMACION PACIENTES PORCIENTO DEFUNCION PORCIENTO
Malrotacién intestinal 2 8 [¢] 0.0
S{ndrome de Down 2 8 2 100.0
Criptorquidea bilateral 2 8 0 0.0
Malformacidén de Klippel-Feil 1 4 1 100.0
Rotacidén incompleta duodenal 1 4 1 100.0
Inplantacibén corta intestinal 1 4 0 0.0
Laringozalasia 1 4 o 0.0
Ano imperforado 1 4 0 00.0
Ninguna 16 64 6 37.5
TOTAL 27 10 40.0
FUENTE: 1978-1989

NOTA: En éate cuadro se ve como lasmalformaciones complejas se acompadan con 100% de -
mortalidad. Las malformaciones en general se presentarén con un 36%, 9 en 25 paclentes
(faltando en la lista 1 paclente que presento poldactilia). Las malformaciones menores
no eatén relacionadas con una mortalidad, a menos que se asocien con otros factores =--
de nal pronéstico, como ocurrié con el paclente que presento rotacién incompleta duode

nal,
Varios pacientes tuvierén més de una malformacién



125

CUADRO NO. 29
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR COMPLICACIONES QUIRURGICAS
GRUPO DE 0-28 DIAS

COMPLICACION PACIENTES PORCIENTO
Neumotérax 5 20.0
Bronconeumonia 3 12.0
Insuficiencia renal aguda 3 12.0
Crisia convulsivas 2 8.0
 Hiponatrenia 2 8.0
Insuficiencia cardiorespiratoria 2 8.0
Sepsis 2 8.0
Pleuritis 1 4.0
Peritonitis 1 4.0
Derrame pleural bilateral 1 4.0
Hemorragfa intracraneal intraventricular 1 4.0
Cistitis hemorrdglca 1 4.0
Hemorrag{a pulmonar 1 4.0
Coagulacién intravascular diseminada 1 4.0
Ulceras gdatricas 1 4.0
Obtruccién de cdnula endotraquesl 1 4.0
Encefalopatia hiéxica 1 4.0
Hiperglicenia 1 4.0
Hipokalemia 1 4.0
FUENTE: H.IM.F.G. 1978-1989

CUADRO NO. 30
HERNIA DE BOCHDALEK

RELACION DE COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS
CON DEFUNCION GRUPC DE 0-28 DIAS

COMPLICACION PACIENTES x DEFUNCION 1

Presentes 20 80.0 10 50.0
Ausente . 5 20.0 0 00.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1983

NOTA: Las complicaciones se presentarén en 80X de los pacien-
tes(20),varios tuvierén més de una complicacién y la mortali-
dad con presencia de complicacién fué de 100%,en los pacien--
tes que fallecierén(10), En relacién con la totalidad de cox-
plicaciones,{20), la mortalidad fué de 50%,
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CUADRO KO. 31

HERNIA DE BOCHDALEK -
RELACION DE FACTORES DE MAL PRONOSTICO CON DEFUNCION
GRUPO DE 0-28 DIAS

FACTORES PACIENTES k4 DEFUNCION 2

Hipoplasia pulmonar 20 80.0 10 100.0
Gasometrias anormales(*) 6 24.0 6 100.0
Complicaciones postquirlirgicaa(®*) 20 80.0 10 100.0
Ausencia de saco herniario 9 36.0 7 77.0
Datos de P.C.A.{***) 8 32.0 6 75.0
Inicio de sintomatologfa(®es+) 13 52.0 9 70.0
Malformaciones presentes(#tess) 11 36,0 4 40.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

(*) Pa02 menor de 50 mmHg, PCO2 mayor de 50 mmHg, pH menor de 7.2

% Insuficiencia renal aguda,Neumotérax, sepsals,bronconeumonia

#*+ Soplo caracterfstico, pulsos saltones, hiperactividad precordial
#e#% Teoprano: O a 8 Hrs. postnatales

ssesecomplejass Malforascién de Klippel-Feil,Sindrome de Down

NOTA: En el presente cuadro se analizan los factores de mal pro--
néstico, que generalmente se acompafian de un alto {ndice de morta
lidad. Los ya conocidos y reportados en la literatura, ademés,de
ouestra como la hipoplasia pulmonar, las gasometrias anorcales --
y las complicaciones postquirurgicas, se acompafiarén del 100% de--
mortalidad, en los pacientes que los presentarén. También la hipo-~
plasia fué el factor mds frecuente, 80%,( 20 pacientes de 25 )si--
guléndole en frecuencia las complicaciones postquirfirgicas{80%),--
y el incio de la sintomatologia tempranamente(52%)

~
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CUADRO NO. 32
HERNIA DE BOCHDALEK

DISTRIBUCION DE PACIENTES POR HALLAZGOS QUIRURGICOS

GRUPO DE 0-28 DIAS

HALLAZGO PACIENTES PORCIENTO
HERNIA TIZQUIERDA ' 16 64.0
HERNIA DERECHA 8 32.0
BILATERAL 1 4.0
INTESTINO DELGADO 19 .76.0
INTESTINO GRUESO 13 52.0
HIGADOD 11 44.0
ESTOMAGO 9 36.0
BAZO 6 24.0
RIfON 4 16.0
PANCREAS 2 8.0
FUENTE: H.I.M.F.G. 1978-1989

KOTA: La hernis izquierda predomin$ 2:1 sobre la derecha, la-
bilateral se presento con 42 de frecuencia, y los organos ---
que més frecuentemente se presentarén fuerdn asas de intesti-
no delgado, asas de intestino gruesoc y lébulo izquierdo hepé-

tico.
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