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INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita (HCD) es una enfermedad grave que afecta a 1
de cada 2500-3000 nacidos vivos. Con una tasa de mortalidad general de 20-30%,
siendo la hipoplasia y la hipertension pulmonar persistente los factores mas
significativos que determinan la supervivencia de la misma.(1). A pesar de los avances
en el diagnéstico, tratamiento y cuidado intensivo neonatal, la hernia diafragmatica
congénita sigue siendo un gran desafio en su tratamiento, principalmente en el
momento Optimo para la reparacion quirurgica, el cual sigue sin estar claro. (2) La
reparacion de la hernia diafragmatica congénita ya no se considera una urgencia.(3)
Histéricamente, se pensd que la reparacion temprana mejoraba la ventilacién al
disminuir las presiones intratoracicas después de la reduccion de las asas intestinales a
la cavidad abdominal. Sin embargo, esta estrategia a menudo dio lugar a

procedimientos de urgencia en lactantes inestables. (4)

El cambio de paradigma en el tratamiento de urgencia se adopté ampliamente a
principios de los afios 90, (5) (6) después de varios estudios realizados que no han
demostraron diferencias en la tasa de mortalidad en pacientes sometidos a
reparaciones tempranas versus tardias. (7)(8)En la actualidad la reparacién quirurgica,
se sugiere posterior a la estabilizacion respiratoria y hemodinamica en el periodo

neonatal, sin embargo aun no hay un tiempo quirurgico definido.(9) (10)



ANTECEDENTES (11)

La primera descripcion de un caso de hernia diafragmatica congénita la hizo
McCauley en 1754. En 1827, Coopel y posteriormente en 1834, Laennec, sugirieron
por primera vez a la laparotomia para reduccion y correccion de la hernia. El primero en
hacer un diagndstico de paciente en vida y establecer criterios diagnésticos clinicos fue
Bowditch en 1847. Fue en 1848 que Bochdalek, realizé la primera descripcion del
origen embriologico de la hernia diafragmatica, aunque posteriormente se determiné
que sus estudios fueron erroneos, ya que él postulaba que el defecto era resultado de
la ruptura de la membrana que separa el canal pleuroperitoneal en dos cavidades. Los
primeros intentos de correccidén quirurgica, aunque no satisfactorios, fueron realizados
por Nauman y O'Dwyer en 1888, mientras que Ave en 1901 realizé las primeras
correcciones exitosas en adultos, asi como Haidenhain en 1905. En 1925, Hedblom
revis6 una serie de casos con hernia diafragmatica, encontrando una mortalidad de
75%, por lo que sugiridé la intervencién quirdrgica temprana para mejorar la
supervivencia. Ladd y Gross en 1940, reportaron una sobrevida de 56%. Hasta 1980, el
standard de tratamiento fue la intervencidn quirdrgica inmediata con terapia de

resucitacion postoperatoria.

A partir de 1990 hasta la fecha se incrementado el conocimiento acerca del
diagnostico prenatal y los diferentes procedimientos fetales , asi como diversas
técnicas de estabilizacion pre operatoria que han mostrado disminuir la morbimortalidad

de los pacientes con defectos diafragmaticos congénitos.



MARCO TEORICO

ANATOMIA (12)

Los defectos diafragmaticos congénitos suelen ocurrir en tres areas del diafragma:

Region posterolateral: es el sitio mas comun, conocido como hernia de Bochdalek
y constituye 85 a 90% de los defectos diafragmaticos neonatales y es resultado de la
falta de cierre del canal pleuroperitoneal embrionario. El tamafo es variable y puede
ser desde una hendidura pequefia hasta la agenesia del hemidiafragma. EI 80 a 90%
de los defectos posterolaterales ocurren en el lado izquierdo.

Region anteromedial del diafragma: son las hernias retroesternales y ocurren mas
comunmente del lado derecho, se conocen como hernias de Morgagni , constituyendo
2 a 6% de los defectos diafragmaticos

El hiato esofagico es un orificio normal de la insercion de los pilares del diafragma
v no propiamente un defecto, sin embargo cuando permite paso de estomago al térax

se le llama hernia hiatal

EMBRIOLOGIAY ETIOLOGIA

No se ha establecido por completo el mecanismo por el cual se desarrollan los
defectos del cierre del diafragma. Durante el desarrollo embrioldgico del diafragma, el
tabique transverso se fusiona con el tejido mesodérmico del mediastino que rodea el
intestino anterior; a nivel dorsolateral, los canales pleuroperitoneales permanecen en
continuidad conectando el espacio pleural y la cavidad peritoneal. El cierre del canal
pleuroperitoneal completa la formacion del diafragma fetal primitivo y separa la cavidad
abdominal de las dos cavidades pleurales. La comunicacion de los canales
pleuroperitoneales se oblitera en la semana 8 de la gestacion. La hernia diafragmatica
es resultado del defecto de formacion de la membrana pleuroperitoneal asi como del
cierre de la placa mesenquimatosa posthepatica. La herniacién visceral al térax puede
ocurrir cuando el intestino regresa a la cavidad peritoneal a partir de la semana 10 de

gestacion. (13)



Por otro lado el desarrollo pulmonar comprende cinco etapas, la embrionaria, de la
semana 3 a 6, la pseudoglandular, de la semana 5 a 16, en que se forman los
bronquios mayores y terminales; la canalicular, semana 16 a 25, con desarrollo de los
bronquiolos respiratorios, conductos alveolares y vasos pulmonares; la etapa sacular,
de la semana 24 hasta el nacimiento, y la etapa alveolar, con desarrollo de los alveolos,
que inicia en la etapa fetal tardia y sigue hasta la nifiez. La herniacién visceral en casos
de hernia diafragmatica se presenta en la etapa pseudoglandular, lo cual limita el

crecimiento y ramificacion de los bronquios y vasos pulmonares. (14)

PATOGENESIS

La patogénesis de la hernia diafragmatica congénita (HDC) es compleja y sigue
siendo poco conocida. Los experimentos con nitrofen en ratones y ratas que producen
de forma intencionada hernia diafragmatica, han demostrado que la hipoplasia
pulmonar en este tipo de pacientes ocurre antes del desarrollo del diafragma.(15) (16)
Esta observacion condujo a la llamada "hipotesis del doble golpe” (17) Esta hipotesis
sostiene que la hipoplasia pulmonar en la HCD ocurre como el resultado de dos
insultos de desarrollo. El primer insulto afecta a ambos pulmones y ocurre antes de que
el diafragma se haya desarrollado completamente, la causa se atribuye a diversos
factores, entre los que se encuentran alteraciones en los factores de crecimiento
pulmonar y deficiencia de agente tensoactivo, en un contexto de factores genéticos y
ambientales. El segundo evento afecta solo al pulmon ipsilateral y es el resultado de la
interferencia con los movimientos respiratorios fetales efectivos causados por la

compresion del pulmdn por los érganos abdominales herniados.



La gravedad de la hipoplasia depende de la duracién y momento de la herniacion
y de la cantidad de visceras herniadas. Todos los factores mencionados generan un
estado de hipoxemia, hipercapnia y acidosis, provocando vasoconstriccion arterial
pulmonar, lo cual genera hipertension pulmonar, y ésta a su vez, cortocircuitos
intrapulmonares y de derecha a izquierda que acentuan las alteraciones acido-base,
formandose asi un circulo vicioso que representa la fisiopatologia de la insuficiencia

respiratoria del paciente con hernia diafragmatica congénita. (18)

La hipoxemia, acidosis e hipercapnia mencionadas, junto con la hipotermia que
frecuentemente se presenta en el recién nacido favorecen la hipertension pulmonar
persistente del recién nacido (HPPRN), lo cual provoca la persistencia de circulaciéon
fetal persistente con cortocircuitos de derecha a izquierda a través del conducto
arterioso y agujero oval, y representan incluso los indicadores de una mala respuesta al
tratamiento y por lo tanto prondsticos. Entre otros factores responsables de la
hipertension pulmonar se han mencionado a la endotelina 1, las angiotensinas,
tromboxanos y prostanoides (19) (20) (21) (22)

Se ha demostrado en estudios experimentales que en los pacientes con hernia
diafragmatica presentan inmadurez y deficiencia del sistema de agente tensoactivo
pulmonar. Se han realizado pruebas diagndsticas en que se administra agente
tensoactivo en forma exdgena mejorando el flujo sanguineo pulmonar y disminuyendo

la resistencia vascular pulmonar. (23) (24)

DIAGNOSTICO

Debido a la gran discrepancia entre la gravedad de la enfermedad y las posibles
terapias fetales, es importante un diagndstico prenatal preciso y oportuno.Hasta un
93% de los casos se pueden diagnosticar en forma prenatal, mediante ecografia a la
semana 11 de gestacion, aunque la mayoria no se ve hasta después de la semana 16

(25), siendo de esencial importancia realizarse en forma temprana para optimizar el
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manejo prenatal y postnatal, e incluso considerar la cirugia fetal.(26) El ultrasonido
fetal reporta la presencia de asas intestinales en el hemitérax, ausencia de burbuja
gastrica o intratoracica y desviacion del mediastino lo cual es muy sugestiva de hernia

diafragmatica; ademas de signos indirectos como polihidramnios e hidrops fetalis (27).

Dentro del diagndstico prenatal se realiza ultrasonido de torax fetal en el plano
axial, para determinar la relacion de pulmén a cabeza (RPC), la cual se mide al nivel de
la vista de cuatro camaras del corazon (Fig. 1). Durante el primer trimestre la relacion
corazdn-térax es variable. Sin embargo, después del primer trimestre, la relacion
corazon-térax es generalmente de 1: 3 y permanece sin cambios a partir de entonces.
(28)

FIGURA 1. Imagen de ultrasonido fetal a nivel del corazon de cuatro camaras (flecha punteada). La
burbuja gastrica (flecha sdélida) en el nivel del corazén de cuatro camaras sugiere HERNIA
DIAFRAGMATICA CONGENITA. Este es el nivel utilizado para calcular la relacién de pulmén a cabeza.
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Esta relacion de pulmon a cabeza(RPC) nos ayuda a predecir la supervivencia de
los fetos con hernia diafragmatica: 100% de supervivencia con RPC> 1,35, 61% con
PRC entre 1.35-0.6 y sin supervivencia con RPC<0,6. (29) Aunque la relacién corazon-
térax es consistente después del primer trimestre, los efectos de la edad gestacional
pueden influir en la RPC. El pulmén fetal aumenta 16 veces, en comparacion con un
aumento cuadruple en la circunferencia de la cabeza, entre las 12 y 32 semanas de

edad gestacional.

Este diferencial de edad gestacional se puede mejorar utilizando la RPC en
funcion de lo observado y lo esperado del mismo pulmén (O / E RPC), dividiendo el
valor observado del RPC sobre el valor de la RPC de acuerdo con la edad gestacional.
(30)(31)(32). La definicion de hernia diafragmatica congénita severa medida por O / E
RPC es <25%. (33)

La resonancia magnética fetal se ha utilizado ampliamente en el diagndstico
prenatal. Debido al alto contenido de agua, los pulmones fetales exhiben una alta
intensidad de sefal en las imagenes potenciadas en T2, lo que produce un marcado
contraste con el torax fetal y otros 6rganos. Ademas, la RM fetal es una modalidad
excelente para las mediciones morfologicas y volumétricas del pulmén fetal. Es
especialmente ventajoso para el oligohidramnios y la obesidad materna. Ademas de
poder medir el volumen pulmonar fetal total (VPFT O/E) como marcador de
supervivencia, el cual si es menor al 25%, hay una disminucion significativa en la
supervivencia postnatal. (34) Otros marcadores en el analisis de liquido amnidtico son
la disminucion de los indices de lecitina-esfingomielina maternos de alfa-fetoproteina.
(35)

Dentro del diagndstico cinico la dificultad respiratoria es el dato mas frecuente, y
se puede presentar en forma temprana en la sala de partos, con Apgar bajo o incluso
24 a 48 horas después del nacimiento. Los signos iniciales incluyen taquipnea, quejido

respiratorio, retraccidon toracica, palidez, cianosis. A la exploracién fisica se observa
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abdomen en batea, diametro anteroposterior del térax aumentado, desviacién del
mediastino manifestada por desplazamiento de los ruidos cardiacos al lado

contralateral a la hernia, auscultaciéon con ruidos intestinales en hemitérax afectado,

disminucién del ruido respiratorio en ambos hemitérax por reduccién del volumen

corriente pero en mayor grado del lado afectado.

El 10% de los casos se presentan en forma tardia con sintomas gastrointestinales,
los cuales tienen el mejor prondstico al no presentarse complicaciones de hipertension
e hipoplasia pulmonar. La ausencia de fijacion del intestino que se presenta en estos

casos da lugar a cuadros de obstruccion intestinal por volvulo y malrotacion intestinal

El 30% de los casos se presentan con muerte fetal. De los recién nacidos vivos, el
30-50% mueren si no reciben atencién neonatal especializada. Dentro de los factores
de riesgo para mortalidad descritos son la prematurez y el peso bajo al nacer. (36) (37)
(38) Se han reportado los parametros de ventilacion como factores predictivos para el
prondstico de los pacientes(39) (40) (41) asi como los valores de los gases arteriales.
(42)

Finalmente el diagnostico se confirma con una radiografia de torax, en la que se
observa la presencia de asas intestinales con aire y liquido en hemitérax afectado con
desviacién contralateral del mediastino. Con gran frecuencia denota ausencia de
burbuja gastrica en abdomen y la presencia de ésta en térax izquierdo. Los defectos
del lado derecho se presentan como opacidad en la parte baja del hemitérax o liquido

libre dentro del mismo. (43)
TRATAMIENTO
Las medidas terapéuticas iniciales van en relacion al grado de insuficiencia

respiratoria y pueden incluir desde soporte externo con oxigeno hasta la intubacion

orotraqueal, bloqueo neuromuscular y ventilacion con presidn positiva, es muy
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importante puntualizar que debe evitarse en lo posible la ventilacion con mascarilla
para prevenir insuflacion al estbmago e intestino que puede comprimir mas al pulmén, y
se recomienda colocacién de sonda orogastrica para descompresion. La terapia hidrica

con electrolitos es esencial para disminuir la acidosis.

La intervencién quirurgica temprana se consideré en épocas pasadas un factor
importante para la sobrevida, sin embargo ésta se ha sustituido por una conducta
quirurgica tardia precedida de medidas terapéuticas encaminadas a mejorar las
condiciones generales con medidas de soporte ventilatorio y manejo médico para
disminuir la hipertension pulmonar, aunque sigue siendo objeto de controversia. (44)
(45) La estabilizacion preoperatoria y el soporte mecanico ventilatorio evitan el
barotrauma a un sistema pulmonar hipoplasico, siendo otras medidas alternas la
ventilacién de alta frecuencia, continua u oscilatoria, soporte inhalatorio de éxido nitrico

y oxigenacion con membrana extracorpoérea.(46)

La ventilacién de alta frecuencia se reserva para recién nacidos que contindan con
hipoxemia e hipercapnia resistentes a la ventilacion mecanica continua.(47) La
ventilacion oscilatoria de alta frecuencia suele reducir con efectividad la presion parcial
de CO2, e inducir alcalosis en recién nacidos con hernia diafragmatica.(48) El oxido
nitrico inhalado (49) (50) como vasodilatador selectivo, mejora la oxigenacion
posductal, revierte el cortocircuito ductal, disminuye las presiones pulmonares mejora la
compatibilidad ventilacién-perfusion pulmonar. La restitucion de agente tensoactivo
puede mejorar el intercambio de gases, aumenta el transporte de O6xido nitrico,
disminuye el cortocircuito ductal v atenua la resistencia vascular pulmonar. La
oxigenacion con membrana extracorpérea es el medio mas potente e invasivo para
revertir la insuficiencia respiratoria, instituida desde 1970, con una tasa de
supervivencia hasta 69% en recién nacidos, y que debe aplicarse en todo paciente con

hipertension pulmonar persistente a pesar de manejo médico. (51)
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La cirugia fetal es un método opcional para prevenir las complicaciones de
hipoplasia pulmonar, y las indicaciones incluyen la deteccion antes de la semana 25 de
la gestacién, polihidramnios, hipoplasia de ventriculo izquierdo y presencia de
estbmago intratoracico Las cirugias prenatales incluyen la reparacion de la hemia
diafragmatica y la oclusién traqueal, ya que induce el crecimiento pulmonar, revierte la

hipoplasia pulmonar y reduce las visceras herniadas.(52) (53

El tratamiento quirurgico tradicional de la hernia diafragmatica congénita consiste
en una reparacion abierta, la cual puede realizarse usando un enfoque toracico o
abdominal. La gran mayoria de las reparaciones neonatales se realizan a través de una
incision subcostal (91%).(54) Se reportan mejores resultados con el abordaie
transabdominal porque facilita la reduccién de las visceras y mejor visibilidad del
defecto, presentando en el 20% de los casos un saco herniario que debe resecarse:,

habitualmente el abordaje toracico se reserva para la hernia derecha.(55)

La plastia diafragmatica puede realizarse en forma primaria si el defecto es
pequefio o utilizar parches protesicos si el defecto es mayor. A pesar de este enfoque
abdominal de "estandar de oro", la morbilidad y las secuelas respiratorias de la
reparacion abierta siguen siendo motivo de preocupacién para el cirujano. El uso de
técnicas minimamente invasivas en cirugia pediatrica ha aumentado en la ultima
década. Para la reparacion de Hernia Diafragmatica incluye técnicas de reparacion
laparoscopica y toracoscopica, cuyas ventajas generales incluyen menos dolor,
recuperacion mas rapida, hospitalizacion mas corta y mejores resultados cosméticos .
La toracoscopia para la CDH también puede traer una disminucién potencial en la
oclusion por bridas y disminucion de la deformidad toracica. Sin embargo, la reparacion

toracoscépica se ha asociado con mayores tasas de recurrencia (56)
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Actualmente a mas de 250 afios desde la primera descripcion que se realizd sobre
la hernia diafragmatica congénita, hemos logrado comprender datos muy relevantes
acerca de la misma, que van dede sus origenes entre la 62 a 8% semana de gestacion,
la reparacién in utero con presion distendida de la via aérea, el uso de ECMO vy la
atencion posnatal, aun asi no se ha logrado determinar el tiempo ideal para realizar la
reparacion quirurgica de la misma, intentando responder esta pregunta para disminuir
la morbilidad y mortalidad que presentan los pacientes con hernia diafragmatica

congenita.

PREGUNTA DE INVESTIGACION
¢, Cual es el tiempo ideal para la reparacion de la hernia diafragmatica en la etapa

neonatal?

JUSTIFICACION
Conocer el tiempo de reparaciéon ideal en el paciente con hernia diafragmatica
congénita en nuestro medio, sera de utilidad para establecer medidas terapéuticas

especificas dirigidas a disminuir la tasa de mortalidad.

OBJETIVO
Determinar cual es el tiempo ideal para la reparacion de la hernia diafragmatica

congénita en pacientes ingresados en la etapa neonatal al Hospital Infantil de México.

HIPOTESIS
El tiempo ideal para la reparacion quirdrgica en neonatos con hernia diafragmatica
congénita es en el tiempo de mayor estabilidad hemodinamica y ventilatoria del

paciente.
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METODO Y DISENO DEL ESTUDIO

Estudio clinico-quirurgico, longitudinal retrospectivo, descriptivo, comparativo, tipo
casos y controles.

Casos: pacientes con diagnoéstico de hernia diafragmatica congénita sin
estabilizacién preoperatoria al momento de la reparacion quirdrgica en la etapa
neonatal.

Controles: pacientes con mismo diagndstico con estabilizacion preoperatoria al
momento de la reparacion quirurgica.

La Estabilizacidén preoperatoria consistié en si se realizaron o no medidas para
mantener al paciente en equilibrio acido-base, con oxemias adecuadas y pCO2 maxima
de 60mmHg durante 24 horas antes de la cirugia. Esta informacién se obtuvo de los
reportes de gasometrias y de las hojas de recoleccion de datos de la unidad de terapia
intensiva neonatal o quirurgica. Determinando Estabilizacion exitosa a aquella que
logré poner al paciente en equilibrio acido-base, con adecuada oxigenacién y pCO2

maxima de 60mmHg durante minimo 24 horas antes de la cirugia.

TAMANO DE LA MUESTRA
Se analizaron los pacientes con criterios de inclusién durante un periodo de 11
anos (2006- 2017)

CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes con diagndstico de hernia diafragmatica congénita que hayan ingresado

al Hospital Infantil de México en la etapa neonatal.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Pacientes operados fuera del Hospital Infantil de México "Federico Gomez”.

Pacientes en los que no se cuente con expediente completo.

Pacientes que hayan ingresado al Hospital después del mes de vida.
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TIPOS DE VARIABLES Y ESCALA DE MEDICION (ver tabla 1)

Tabla 1.

Tipo de Variable Descripcion

Sexo Variable cualitativa dicotdmica que puede ser masculino o femenino.
: Variable cuantitativa que se expresara en semanas de embarazo por
Edad gestacional 9 Xp ot P
fecha de ultima menstruacién
Peso al Variable cuantitativa a expresarse en gramos al momento de nacer.
nacimiento

Apgar al minuto Variable cuantitativa tomada de nota de envio.

Apgar a los 5 min Variable cuantitativa tomada de nota de envio

Diaanéstico Variable dicotomica, indicara aquellos pacientes en los que por medio de
prgenatal la realizacion de USG prenatal se haya realizado el diagnéstico preciso.
Procedimiento Variable cualitativa a expresarse si se realizé o no procedimiento in utero
fetal
Hipertensién Variable dicotbmica a expresarse en si esta o no presente en algun
pulmonar momento de la evolucion.
Severidad de . . .
hipertension Variable cualitativa que se expresara en leve, moderada y severa de
r I rdiograma.
pulmonar acuerdo al ecocardiograma
Hipoplasia Variable dicotémica que indicara si esta o no presente.
pulmonar
Intubacién

Variable dicotomica que indica si el paciente estaba intubado antes del
prequirurgica procedimiento quirurgico
Tipo de . o . o . .
ventilacion Variable cualitativa en base al tipo de ventilacion requerido por el paciente
mecanica (mecanica, alta frecuencia convencional, alta frecuencia oscilatoria)

preoperatoria

Tiempo de , o ] o N
ventilgcién Variable cuantitativa expresada en dias de ventilacion prequirurgica.
preoperatoria
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Tipo de Variable Descripcion

Variable cuantitativa que se expresara en dias al momento de pasar a
Edad al momento q qpuiréfano P
de la cirugia '

Tipo de cirugia  Variable cualitativa en base al tipo de cirugia abierta vs toracoscopica que

que se realizé se realizé
Ventilacién . C e e, . .
mecanica Variable dicotémica que indicara si se utilizé o no el ventilador posterior a
. la reparacion
postoperatoria P
Tipo de . o . S . .
ventilacion Variable cualitativa en base al tipo de ventilacion requerido por el paciente
. . (mecanica, alta frecuencia convencional, alta frecuencia oscilatoria)
posquirurgica
. o Variable dicotomica que indicara si se utilizé o no éxido nitrico durante la
Oxido Nitrico q o
ventilacion.
Malformaciones Variable dicotémica que expresa presencia o ausencia de afecciones
asociadas relacionadas.
Malformaciones Variable dicotomica que indicara la presencia de cardiopatia (detectada
cardiacas mediante ecocardiograma).
Tipo de’ Variable cualitativa que indica el tipo de la misma.
cardiopatia
Infecciones Variable dicotdmica que refiere la presencia o ausencia de cualquier
agregadas infeccidn presentada por el paciente previo al procedimiento quirdrgico
. . . Variable cualitativa que indicara el tipo de infeccién presentada por el
Tipo de infeccién q up P P
paciente.
Complicaciones . C - : .
: Variable dicotomica que indica la presencia de las mismas.
transoperatorias q P
Tipo de Variable cualitativa que indica cual complicacion presento el paciente
complicacion (hipotermia, acidosis, bradicardia, desaturacion, paro cardiorrespiratorio,
transoperatoria etc.).
Complicacion Variable cualitativa dicotdmica que expresa si se preser complicaciones
posquirurgica posteriores a la correccion quirdrgica
Tipo de . s C L
complicacion Variable cualitativa que indicara el tipo de complicacion (neumotorax,
. . infeccion, paro cardioresoiratorio, desequilibro acido-base,etc
posquirurgica P 9 )
Mortalidad Variable cualitativa dicotémica que indica si el paciente fallecié o no. Esta
es la variable independiente.
Momento de la Variable cualitativa que indicara si la mortalidad acontecié de manera
mortalidad trans o postquirurgica en la primera hospitalizacion

19



ANALISIS ESTADISTICOS

Se hizo un analisis de frecuencias con promedio y desviaciones standard de las
variables epidemioldgicas y posteriormente se dividio a los pacientes en dos grupos de
acuerdo a si se presentd o no estabilidad prequirurgica A los grupos se les compararon
las variables dependientes mediante t de student en caso de las cuantitativas y chi
cuadrada en las cualitativas, ademas de calcular la razon de momios en el método de
casos y controles tomando como caso al paciente que no se logro estabilizar previo a la
reparacion quirurgica y como control al que logrd la estabilizacién prequirurgica.
Mediante el estudio de casos y controles se obtuvieron las razones de momios para

cada variable con asociacion significativa con mortalidad.

RESULTADOS

Se revisaron 114 pacientes recién nacidos en un periodo de 11 afos, comprendido
de 2006 al 2017 con diagndstico de hernia diafragmatica congénita , que ingresaron al
hospital en esta neonatal.

En total fueron 62 pacientes masculinos (54%) y 52 pacientes femeninos (46%),

con un peso entre 1730g y 3720g, con media de 2748g +/-1,8. (Grafica 1y 2)

Se encontré en promedio de edad gestacional 36.5 +/- 1.7 semanas de gestacion,

se registraron 39 pacientes pretérmino entre 33 y 37 semanas de edad gestacional,
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que representa en 30% de la poblacion estudiada, los demas pacientes fueron de

término con un maximo de 40 semanas.

Las puntuaciones de Apgar que se observaron en el total de los pacientes
estudiados fueron al minuto 6.3 +/- 2.5 y los 5 minutos 7.6+/- 1.2, sin embargo al
realizar la comparacion entre los pacientes que se realizé la reparacion quirdrgica se

encontraron las diferencias estadisticamente significativas.

El diagnostico prenatal se realiz6 en 40 pacientes del total de la serie, lo cual
representa el 35% de la poblacion estudiada y el 65% del grupo sin estabilidad
preparatoria,. A 32 pacientes se les realizo Técnica EXIT (Ex Utero Intrapartum

Treatment). La cirugia fetal se realizé en 25 pacientes.

Se observo la presencia de hipertension pulmonar en el 71% de la poblacién , con
un total de 82%, diagnosticada por ecocardiograma. En la comparacion de grupos

presento diferencia estadistica. (Grafica 3)

Se clasifico la severidad de la hipertension pulmonar de acuerdo al reporte del
ecocardiograma en leve (20-40mmHg), moderada (40-60mmHg) y severa (mayor a
60mmHg). Predominando la hipertension pulmonar severa en el 58% del total de
pacientes con hipertension pulmonar, (n38), 30 de estos pacientes no lograron una
estabilizacién prequirurgica. No se obtuvo diferencia estadisticamente significativa.
(Gréfica 4)

El reporte de hipoplasia pulmonar se presentd en 93 pacientes , que representa el
81% de la poblacion total, en 15 pacientes (13%) no se encontré registro en el
expediente y en el 6% de la serie de pacientes no presentaba hipoplasia pulmonar en
la correccion quirdrgica. La comparacién de grupos de acuerdo a estabilidad

prequirurgica no mostro diferencia estadistica.
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En el estudio se valoraron tres aspectos sobre la ventilacion preoperatoria que
fueron si presento intubacion prequirdrgica, que tipo de ventilacién se utilizé y el tiempo
previo a la cirugia que permanecié bajo ventilacibn mecanica el paciente. Se reportd
intubacién prequirurgica en el 100% de los pacientes, 79 pacientes de los 114
estudiados necesitaron ventilacion mecanica convencional, representando el 69% de
los poblacion, mientras 35 pacientes se apoyo con ventilacion de alta frecuencia
oscilatoria. En el grupo que se utilizé ventilacion por alta frecuencia presentd diferencia

significativa con P : 0.006.

El tiempo en dias transcurridos desde el momento que se realizd la intubacién
hasta 24 hrs prequirurgica fue de 2.7 +/- 3.8 , con un rango entre 1 y 60 dias. Se obtuvo
diferencia estadisticamente significativa P: 0.046, siendo mayor en el grupo que se

logro estabilidad prequirurgica.

Otras de la variables que se estudio fue el uso de oxido nitrico, el cual fue utilizado
en 8 pacientes, que corresponde al 20% de la poblacién con hipertension pulmonar

severa y 63% de los pacientes que no lograron una estabilidad preparatoria.

Se presentaron malformaciones asociadas en 43% de los pacientes estudiados
con un total de 49 pacientes. Siendo las malformaciones renales las mas frecuentes
presentandose en 29 pacientes , seguidas de musculoesqueléticas con 12 pacientes y
otras como 3 pacientes con malformaciones oculares, 2 pacientes con malformaciones
oticas, 2 pacientes con malformaciones vasculares y 1 paciente con malformacion

anorectal. (Grafica 5)

Las malformaciones cardiacas se tomaron como un grupo diferente a las
malformaciones asociadas mencionadas previamente, las cuales se presentaron en el
40% de la poblacion estudiada con un total de 45 pacientes , representada en su
mayoria por persistencia del conducto arterioso, en segundo lugar por defectos en e

septum auricular y ventricular. No hubo diferencia estadistica entre ambos grupos por lo
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cual representa que la cardiopatia por si misma no imposibilita la estabilidad

preparatoria del pacientes, ni empeora su prondstico posquirurgico. (Grafica 6)

Durante el procedimiento se valoraron si los pacientes presentaron alguna
complicacion transoperatoria, siendo el caso de 2 pacientes ambos relacionados a
inestabilidad prequirdrgica, ambos presentaron paro cardiorrespiratorio en quir6fano,
apoyado con maniobras de resucitacion cardiopulmonar, sin embargo uno fallecié en

quirdfano y el otro en el postoperatorio mediato.

El tiempo en dias en el cual se realizé la correccion quirurgica fue de 4.8 +/- 4.3
dias con amplitud de 1 a 60 dias. Present6 diferencia estadisticamente significativa
con p 0.008, en el grupo sin estabilidad preparatoria se realizd correccion quirurgica en
menos dias con media de 4.1 +/- 0.6 en comparacién con 9.8 +/- 1.3 de los pacientes

que si tenian estabilidad prequirurgica.

Posterior a la correccidon quirurgica se investigaron variables que afectaran a la
evolucion postoperatoria como infecciones agregadas presentandose en el 49% de la
poblacién estudiada, con un total de 56 pacientes, siendo la principal causa Sepsis
63% , seguido de Neumonia 20% e infeccién de vias urinarias 17%. Sin diferencias

significativas entre ambos grupos. (Grafica 7)

De igual forma se valoré la ventilacion postoperatoria. Los reportes muestran que
los pacientes requirieron de ventilacidn mecanica posterior a la reparacion quirurgica en
promedio 7.6 +/- 1.2 dias con un rango de 1- 40 dias , siendo la ventilacion mecanica
convencional utilizada en 71 pacientes y la ventilacion de alta frecuencia oscilatoria

s6lo en 35 pacientes. El 100% de los pacientes ameritod ventilacién postoperatoria.

Las complicaciones postoperatorias se presentaron en 30% de los casos, siendo
las mas frecuentes neumotdrax 25%, insuficiencia renal 22%, atelectasia 20 %
oclusion intestinal 11%, isquemia intestinal 11%, enterocolitis necrosante 11%, (Grafica
8).
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Finalmente la mortalidad fue del 17% del total de pacientes estudiados, con un
total de 20 pacientes, fallecieron 15 pacientes en el grupo sin estabilidad pcrequirugica
que corresponde al 80% de la mortalidad total, de estos 15 pacientes, 12 se les realizo
Técnica EXIT (Ex Utero Intrapartum Treatment) y a 4 de ellos cirugia fetal. Muerte
prequirurgica fue en 6 casos y en los 14 restantes la edad promedio de muerte fue de
9+/- 2 dias ( rango 2- 70 dias) . Las causas de la muerte fueron hipertensién pulmonar
severa 68%, (n:13) , choque cardiogénico 20% (n:4) , insuficiencia renal 12% (n: 3).
(Gréfica 9)

Se compararon diversas variables cuantitativas y cualitativas para relacionarlas
con la estabilidad prequirdrgica y poder determinar las variables estadisticamente

significativas como se puede observar en la tabla 2 y 3.

DISCUSION:

La hernia diafragmatica es una malformacion congénita que a pesar de los avances en
el diagndstico y tratamiento sigue siendo un gran desafio su reparacion quirurgica,
principalmente en lograr determinar el momento 6ptimo para la correccién ya que este

momento aun sigue sin estar claro.

Iniciando el analisis de nuestra serie de casos, la distribucién demograficas en cuanto a
género presentd predominio de paciente masculino en una relaciéon de 1:1.5, lo cual
difiere a lo reportado en la literatura. La edad gestacional no tuvo significancia
estadistica en relacion a la estabilidad prequirurgica del paciente y de hecho fue menor
en los pacientes que no presentaron estabilidad prequirdrgica. Encontramos que el
peso al nacer no resulté ser variable determinante de estabilidad prequirdrgica en
contra de lo reportado sobre estas variables como factores de riesgo. . En cuanto a
factores perinatales encontramos que la calificacion de Apgar es un parametro muy util
para predecir estabilidad al minuto pero no a los 5 minutos, la calificacion fue menor
con diferencia estadisticamente significativa en aquellos que finalmente no lograron

estabilizarse previo a pasar a la cirugia, lo cual es un indicador de que los pacientes
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con hernia diafragmatica que cursan con cierto grado de asfixia perinatal tienen un
grado mayor de hipoxemia. que consecuentemente ocasiona acidosis iniciando el
circulo vicioso de la hipertension pulmonar; y esto dificulta la estabilidad preoperatoria

de los pacientes.

Respecto al diagndstico prenatal, se realizé6 en 40 pacientes cual resulta esencial
para establecer las medidas de reanimacion neonatal, como evitar el uso de bolsa-
valvula-mascarilla en caso de dificultad respiratoria y proceder en forma inmediata a la
intubacién endotraqueal, o incluso para plantear la realizacion de cirugia fetal, como
puede ser la oclusién traqueal ya descrita . En nuestro estudio 32 pacientes fueron
tratados con el método EXIT , con una mortalidad de 12 pacientes y 25 de ellos se le
realizé cirugia fetal con mortalidad de 4 pacientes. Lo cual traduce que un diagndstico

prenatal nos ayuda a tener un mejor abordaje desde el nacimiento.

La hipertension pulmonar persistente es uno de los factores de riesgo mas frecuentes
asociados a morbilidad en pacientes con hernia diafragmatica. La literatura demuestra
incidencia de 45%, mientras que en nuestra serie fue de 71% quiza en parte debido a
que, como hemos mencionado, muchos de nuestros pacientes presentaron asfixia
perinatal. Aunque mas de la mistad de los pacientes que presentaron hipertension
pulmonar lograron estabilizarse para pasar a cirugia , la severidad de la hipertension
fue mayor en el grupo que no presenté estabilidad preoperatoria, lo cual se asocia esta
condicion. En nuestro estudio al comparar los 3 grados de hipertension pulmonar
cuantificada mediante ecocardiografia, no obtuvimos diferencias significativas en
relacion a mortalidad, ello es debido a que solo se pudo cuantificar por ecocardiograma
en 82 de los 114 pacientes y en parte es debido a que a los pacientes mas graves con
ventilacion de alta frecuencia no se les puede efectuar el ecocardiograma debido a su
inestabilidad, sin embargo cuando comparamos al grupo de hipertension leve con un
solo grupo que abarca a los de hipertension moderada y grave si obtuvimos

significancia estadistica.
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En forma similar en nuestra serie, no se encontr6 como factor de riesgo para
inestabilidad preparatoria el grado de hipoplasia pulmonar, muy probablemente a que

dicha medicion es subjetiva en quirdfano.

En relacion a la necesidad de ventilacion mecanica prequirurgico obtuvimos que el
100% de nuestros pacientes la necesitaron, los pacientes que se estabilizaron tenian
en promedio casi 3 dias de asistencia ventilatoria, mientras que los que no se
estabilizaron el promedio fue de 4 dias (p 0.046), lo que esta en relaciéon con la
gravedad de los pacientes, ya que habitualmente el paciente mas grave es aquél que
tarda mas en estabilizarse y no se interviene quirurgicamente hasta que se estabiliza

hemodinamica y ventilatoriamente.

Con certeza, los pacientes que tardaron mas con ventilacion mecanica preoperatorio,
se debid6 a que se encontraban con mayor inestabilidad. La modalidad ventilatoria
utilizada en el preoperatorio tiene relacion con la mortalidad, ya que el 70% de los
pacientes que necesitaron ventilacion convencional tuvieron sobrevida, mientras que la
mayoria (63%) de pacientes con ventilacion de alta frecuencia antes de la cirugia, no

lograron estabilizarse preopertaoriamente.

Las malformaciones asociadas son uno de los factores asociados a mal prondstico en
pacientes con hernia diafragmatica, reportandose en morbi - mortalidad hasta en 63%,
aparentemente la asociacion del paciente con hernia diafragmatica y malformaciones
congeénitas tiene mayor predisposicion a hipoxemia En nuestra serie no se observo esta
correlacion ya que la proporcidn de pacientes estabilizados con malformaciones

asociadas fue mayor que en el grupo de no estabilizados.

En nuestra serie, las malformaciones cardiacas fueron menor a lo reportado en la
literatura solo 40% de los pacientes, en nuestro estudio no presentaron diferencias
entre ambos grupos, la razon probable es que las cardiopatias asociadas en nuestro
grupo de estudio fueron persistencia de conducto arterioso y/o defectos septales en el
94%, mientras que en las series revisadas se presentaron principalmente cardiopatias

complejas.
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En nuestra serie, a pesar de que se presentaron infecciones en el 49% de los casos,
con la sepsis como el estado infeccioso mas prevalente, no se presentd significancia
estadistica de esta variable al observarse incluso que el grupo de estabilidad
prequirurgica presentd mayor tasa de infecciones, sin repercutir en la sobrevida. La
mayor incidencia se atribuye a una mayor estancia hospitalaria, procedimientos
invasivos relacionados al manejo postoperatorio y necesidad de ventilacion mecanica
por largos periodos de tiempo. Hay que considerar que aunque las infecciones no
tuvieron significancia estadistica para estabilidad en nuestra serie, el 20% de los
pacientes se consideraron infectados en forma previa a su ingreso al hospital, por lo
que tenemos que tomar en cuenta las condiciones de atencion perinatal y neonatal
para disminuir esta tasa de infeccion aunque no podamos demostrar su repercusion

sobre la morbi-mortalidad.

En reportes de la literatura no se ha mostrado diferencia significativa en cuanto a
mortalidad entre los grupos que se realiza correccion quirurgica del defecto herniario en
forma temprana (primeras 24 hrs de vida) y tardia (mas de 24 hrs), aun cuando se
establezcan en este ultimo grupo modas de ventilacion pre y postoperatorias como
medidas de estabilizaciéon. En el presente estudio, la edad promedio de correccion
quirurgica fue de 4.8 dias, aunque se realizaron procedimientos de urgencia en las
primeras 24 hrs de vida, por inestabilidad de pacientes que se les realiz6 EXIT , 4

pacientes fallecieron antes de poder ofrecerles tratamiento quirurgico.

Se ha demostrado en estudios comparativos que los pacientes manejados con
modalidades ventilatorias convencionales contra aquellos con medidas sofisticadas
como oxigenador de membrana extracorpérea o ventilacion de alta frecuencia,
utilizadas antes de la cirugia, no hay modificacién de la evolucién posquirurgica. Esta
consideracion es importante ya que el 62% de nuestros pacientes se manejaron en
ventilacibn mecanica convencional. Se asevera ademas que el mantener a los
pacientes en hipercapnia permisiva mejora el pronostico, en consecuencia son las
anomalias asociadas y la hipoplasia pulmonar los principales factores de mal

pronosticos siendo ambas intratables.
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La variable de complicaciones transquirurgicas resultd estadisticamente significativa
para inestabilidad preparatoria (p 0.019), pero es debido a que solo se presento

complicacion transoperatoria en 2 pacientes

El 62% de los pacientes presentd algun tipo de complicacion postquirurgica, siendo el

neumotodrax la mas frecuente.

La mortalidad que se presentd o después de la cirugia y la principal causa, como lo
reporta la literatura, es la hipertension pulmonar y fue el motivo de fallecimiento en
algunos pacientes después de operados y en todos los pacientes que no lograron

operarse.

Las medidas de estabilizacion preoperatoria en nuestra serie mostraron ser de utilidad
para la sobrevida de los pacientes ya que cuando no se requirieron dichas medidas,
hubo sobrevida en todos los pacientes, incluso el riesgo de morir aumenta 1.4 veces
cuando se requiere de dicha estabilizacién. Mas aun, cuando se requieren dichas
maniobras es importante si se tuvo éxito o no ya que la gran mayoria de pacientes en
los que se tuvo éxito (80%) con la estabilizacion, no fallecieron, mientras que, si hubo
fracaso en la estabilizacion, solo sobrevivié el 20% de los pacientes, lo cual presentd

una significancia estadistica P 0.004.

CONCLUSIONES:

La conclusién principal de nuestro trabajo es que hay multiples factores que impiden
una adecuada estabilizaciéon del paciente con hernia diafragmatica congénita, como
Apgar bajo al min, presencia de hipertension pulmonar severa, tipo de ventilacion pre y
postoperatoria, asi como los dia de ventilacidn mecanica preparatoria que impiden una
adecuada evolucidon posquirurgica. Por lo cual se concluye que el mejor tiempo para
realizar la correccion quirurgica varia de acuerdo a cada paciente, sin embargo se debe

estabilizar hemodinamica y ventilatoriamente antes del mismo.
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ANEXOS
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Grafica 3: HIPERTENSION PULMONAR
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Grafica 4: SEVERIDAD DE LA HIPERTENSION PULMONAR
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Gréfica 5: MALFORMACIONES ASOCIADAS
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Grafica 6: MALFORMACIONES CARDIACAS
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Grafica 7: INFECCIONES AGREGADAS
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Grafica 8: COMPLICACIONES POSQUIRURGICAS.
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Grafica 9: MORTALIDAD
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Tabla 2:
significativa

VARIABLES CUALITATIVAS (chi cuadrada) NS, no significativa ; S

Variable Subvariable Pacientes Pacientes
cualitativa con sin
estabilidad estabilida
prequirurgic d P
a n=43
n=71
Sexo FEMENINO 33 (63%) 19 (36%) NS 0.493
MASCULINO 38 (61%) 24 (39%)
Diagndstico SI 14 (35%) 26 (65%) S 0.009
prenatal NO 57 (77%) 17 (23%)
Procedimient S 15 (22%) 10 (23%) NS 0.976
o fetal NO 56 (78%) 33 (77%)
Hipertension S 45 (54%) 37 (46%) S 0.008
pulmonar NO 26 (81%) 6 (19%)
Severidad de LEVE 15 (100%) 0 (0%) NS 0.194
hipertension MODERADA 12 (63%) 7 (37%)
pulmonar SEVERA 18 (38) 30 (62%)
Hipoplasia S 59 (63%) 34 (37%) NS 0.879
pulmonar NO 12 (57%) 9 (42%)
Ventilacion S 71 (100%) 43 100%) NS 0.982
prequirurgica NO 0(0%) 0(0%)
Tipo de MECANICA 58(74%) 21 (26%) S 0.006
ventilacion AFC 13 (37%) 22 (63%)
mecanica
preoperatoria
Ventilacion S 71 (100%) 43 100%) NS 0.843
mecanica NO 0(0%) 0(0%)
postoperatori
a
Tipo de MECANICA 65 (92%) 6 (8%) S 0.03
ventilacién AFC 6 (13%) 37 (86%)
posquirurgica
Oxido Nitrico
Malformacion S 53 (66%) 27(33%) NS 0.854
es asociadas NO 18 (52%) 16 (47%)
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Variable Subvariable Pacientes Pacientes
cualitativa con sin
estabilidad estabilida
prequirdrgic d P
a n=43
n=71
Malformacion Sl 30 (67%) 15(33%) NS 0.605
es cardiacas NO 41 (59%) 28 (40%)
Infecciones S 47(83%) 9 (17%) NS 0.112
agregadas NO 24 (432) 34 (58%)
Complicacion Sl 0 (0%) 2(100%) S.0.19
es NO 71 (100% 0(100%)
transoperatori
as
Complicacion Sl 22(73%) 8(26%) NS 0.135
posquirurgica NO 49 (58%) 35(42%)
Mortalidad Sl 5 (20%) 15 (80%) S 0.005
NO 66 (71%) 28 (29%)

Tabla 3: VARIABLES CUANTITATIVAS T STUDENT NS, no significativa ; S significativa

Variable Pacientes con Pacientes sin estabilidad
cuantitativa estabilidad n=43
prequirargica P
n=71
Edad gestacional
(SDG) 38.7+1.5 33.2 +/-1.8 NS 0.367
(Ff;i;’ alnacimiento 5937,/ 567.6 2577+/- 272 NS 0.072
Apgar al minuto 6.4 +/- 0.8 (49) 3.2 +/-0.5 (27)
no registrado n:10 no registado n: 6 S 0.017
EXIT n:12 EXIT: n: 10
Apgar a los 5 min 8 +/- 1.2 (49) 74/-127) NS 0.892
Tiempo de
ventilacion 3.1 +/-2.1 4.2 +/- 1.68 S 0.046
preoperatoria (dias)
Edad al momento 9.8 +/-1.3 41 +/- 0.6 S 0.008

de la cirugia (dias)
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