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INTRODUCCION

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es una de las anomalias congénitas mayores mas
comunes en el mundo entero. Acumula aproximadamente el 1 al 2% de la mortalidad infantil
en los Estados Unidos de Norteamérica. En México el primer caso reportado fue en 1839 e
incluso se menciona que es la primera descripcion que se hizo en América por el Dr.

Arellano.

Esta patologia se ha mantenido como uno de los retos més dificiles para los ginecoobstetras,
médicos maternos fetales, neonatologos y los cirujanos pediatras en su manejo. En las dltimas
dos décadas la cantidad de casos diagnosticados prenatalmente ha aumentado y durante este
periodo se han hecho progresos en el entendimiento de la fisiopatologia de esta condicidn, sin
embargo a pesar de las mejoras alcanzadas, la mortalidad general para los recién nacidos
permanece por arriba del 30% y es mas alta si se incluyen a todos los fetos diagnosticados
prenatalmente. De manera importante también existe morbilidad a largo plazo entre los

sobrevivientes de HDC por lo que se requiere seguimiento a largo plazo para estos nifos.

En este estudio se evalian de forma retrospectiva los embarazos que cursaron con fetos con
diagnéstico de HDC en el Instituto Nacional de Perinatologia, aqui se verdn reflejadas las
caracteristicas maternas y fetales que predominaron en nuestra institucién, y tiene como
finalidad aportar el inicio de lineas de investigacioén para que en un futuro la visualizacion al
tratamiento de nifios con HDC derive esperanzadoramente de estudios controlados en donde
las intervenciones presentes y futuras puedan ser probadas usando un apropiado nimero de

niflos que puedan ser seguidos a largo plazo.
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RESUMEN

Objetivo. Hacer una revision de los casos diagnosticados en el departamento de Medicina
Fetal del Instituto Nacional de Perinatologia Isidro Espinosa de los Reyes (INPerIER) de
HDC en el periodo de Febrero de 1996 a Junio de 2008.

Titulo. Hernia diafragmatica Congénita experiencia de doce afios en el departamento de

Medicina Materno Fetal del Instituto Nacional de Perinatologia.
Tipo de estudio. Serie de casos.

Material y métodos. Se analizaron 16 casos con diagnéstico de HDC con seguimiento en el
departamento de Medicina Materno Fetal en el INPerIER, la revision se hizo con los

expedientes de seguimiento y con los expedientes clinicos de las pacientes.

Resultados: La incidencia de HDC fue de 1.3 por 5000 nacidos vivos. La edad materna
promedio fue de 30.6 afios + 9.8 afios. La mayoria de los casos se presentaron en pacientes de
mds de 35 afios y el 43.75% eran pacientes primigestas. La patologia obstétrica que maés
frecuentemente se presentd fue la amenaza de parto pretérmino en un 31.25%. La edad
gestacional promedio al momento del diagnédstico fue de 29 SDG con desviacion estdndar de
+ 5.24. La localizacién mas frecuente de la HDC fue izquierda, 14 de los casos (87.5%) y en 2
de ellos el defecto se ubicé a la derecha en el diafragma (12.5%). La via de resolucion fue por
via abdominal en el 84.61% de los casos. Se presentaron 11 muertes perinatales (84.6%) 1
sobreviviente (7.6%) y 1 6bito (7.6%). 3 de los casos que tuvieron seguimiento no se
resolvieron en el INPerIER. Las complicaciones que se presentaron en los RN fueron la
hipoplasia pulmonar (100% de los casos) e hipertension pulmonar. 2 recién nacidos fueron

intervenidos quirirgicamente, solo uno sobrevivid, otro falleci6 a los 11 dias postquirtrgicos.

Conclusiones: La HDC en el INPerlER representa una patologia de baja incidencia; sin
embargo, con prondstico sombrio para la vida en los fetos afectados. Es necesario el empleo
de estrategias para ofrecer un manejo multidisciplinario y, de esta forma, disminuir las altas
tasas de morbi-mortalidad. Dichas estrategias deben incluir una clinica de cirugia fetal para
HDC, asi como la generacién de lineas de investigacién que sirvan como base de futuras

evidencias en el diagndstico, manejo y tratamiento pre y postnatal de estos fetos.
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ABSTRACT

OBJECTIVE. To review the cases diagnosed in the Fetal Medicine department of the
National Institute of Perinatology Isidro Espinosa de los Reyes (INPerl[ER) of Congenital
Diaphragmatic Hernia (CDH) in the period of February 1996 to June 2008

Title. Congenital Diaphragmatic Hernia Twelve years Experience in the Department of

Maternal-Fetal Medicine of the National Institute of Perinatology
Study. Case series

Materials and methods. 16 cases with diagnosis of congenital diaphragmatic hernia with
follow up in the Fetal Maternal Medicine department were analyzed at the INPerIER. The

review was made based on clinical charts and case files of the patients.

Results. The CDH incidence was of 1,3 for 5000 live births. The maternal age average was of
30,6 years + 9,8 years. The majority of the cases appeared in patients older than 35 years, and
43.75% were patient primiparas. The obstetrical pathology that more frequently appeared was
preterm birth in 31,25%. The gestacional age average at the time of the diagnosis was of 29
weeks’ gestation with standard deviation of 5.24. The most frequent side for the CDH was
left, in 14 cases (87,5%), and 2 of them were located in the right diaphragm (12,5%). The
mode of delivery was abdominal in the 84.61% of the cases. 11 perinatal deaths appeared
(84,6%) 1 survivor (7,6%) and 1 stillbirth (7,6%). 3 were delivered outside the INPerIER.
Complications that appeared in the newborn were pulmonary hypoplasia (100% of the cases)
and pulmonary hypertension. 2 newborns needed surgery, only one survived, and the other

died 11 days after the surgical procedure.

Conclusions. The CDH in the INPerI[ER represents a pathology of low incidence;
nevertheless, with shady expectatives for life of the affected fetuses. The use of strategies to
offer a multidisciplinary management and, in this way, to diminish the high rates of morbi-
mortality is needed. Those strategies include a clinic for fetal surgery for CDH, as well as the
generation of research lines, as bases for future evidence on the diagnosis, management and

pre and postnatal treatment of these fetuses.
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HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA: EXPERIENCIA DE DOCE ANOS EN
EL DEPARTAMENTO DE MEDICINA MATERNO FETAL DEL INSTITUTO
NACIONAL DE PERINATOLOGIA ISIDRO ESPINOSA DE LOS REYES

MARCO TEORICO

La hernia diafragmética congénita (HDC) es una rara malformaciéon que consiste en la
protrusion de las visceras abdominales hacia el térax fetal, con una prevalencia de entre 1.7 a
5.7 por 10, 000 nacimientos y 1/3 de los casos asociados con malformaciones mayores. Los
nifios con HDC presentan sintomas respiratorios severos al nacimiento y la mortalidad en el
periodo neonatal es elevada (D La incidencia se estima de 1 en 3000-5000 nacidos vivos, sin
embargo en estudios poblacionales que incluyen casos que terminan en resolucién pretérmino,
obitos y muertes neonatales previo a la referencia a centros de tercer nivel la incidencia se

aproxima a 1 en 2000 .

Esta malformacion fue descrita por primera vez por Bochdalek y por muchos afios se pensé
que era un simple orificio en el diafragma potencialmente curable por cierre quirdrgico del
defecto después del nacimiento. Sin embargo a diferencia de otras causas de fallo respiratorio
en recién nacidos, los nifios con HDC no responden al moderno armamento terapéutico
incluyendo surfactante exdgeno, ventilacion oscilatoria de alta frecuencia y 6xido nitrico

inhalado ©.

Las tasas publicadas de mortalidad varian entre el 24% y 95% la cual en ausencia de
malformaciones adicionales es debida principalmente a insuficiencia respiratoria secundaria a
hipoplasia pulmonar e hipertensiéon pulmonar persistente. La compresion pulmonar
intratordcica por las visceras abdominales herniadas y las alteraciones del flujo sanguineo
pulmonar parecen ser los factores principales en la patogénesis de la hipoplasia pulmonar en

la HDC @,

Durante las 2 décadas pasadas las tasas de diagndstico prenatal se han incrementado, la
fisiopatologia se ha entendido mejor y han ocurrido avances en el cuidado clinico. La
significativa morbilidad a largo plazo se ha vuelto aparente y se ha establecido la necesidad de

un seguimiento a largo plazo. El registro internacional de HDC establecido en 1995 contiene



Hernia Diafragmadtica Congénita 2008

mds de 3000 casos pero siguen faltando ensayos clinicos controlados para proveer guias de

manejo basadas en evidencia. ®.

Las hernias diafragmadticas congénitas son mds comunes del lado izquierdo (75-90%) pero los
defectos diafragmadticos pueden también ocurrir en el lado derecho (aproximadamente 10%) y

bilateral (menos del 5%).

La mayoria de las autoridades creen que la HDC es el resultado de la falla del cierre de los

canales pleuroperitoneales al final de la organogénesis.

El diafragma muscular se forma entre la 6* y 14* semana menstrual como resultado de una

cadena de eventos que involucran la fusién de cuatro estructuras:

¢ El septum transverso (futuro tendon central)
e Membranas pleuroperitoneales
e Mesenterio dorsal del eséfago

e Pared corporal

Normalmente el diafragma primitivo esta intacto para el final de la octava semana menstrual.
La parte mds posterior del diafragma derivada de la pared corporal es la parte del diafragma

que se forma al final y es la que mds comtinmente se encuentra defectuosa.

Figura 1. Hernia diafragmadtica

Durante este desarrollo temprano del diafragma, el intestino medio se hernia hacia el saco de
Yolk y regresa al abdomen durante la semana 9 y 10 de gestacion. La falla en el cierre de los

canales pleuroperitoneales previo a este evento permite que las visceras abdominales se



Hernia Diafragmdtica Congénita 2008

hernien hacia el hiato dentro de la cavidad tordcica ipsilateral. De acuerdo a esta teoria, la
herniacién de las visceras hacia el térax crea un efecto de masa en el pulmon ipsilateral

produciéndose hipoplasia pulmonar ©

El desarrollo pulmonar fetal estdi compuesto por 5 etapas: embrionaria, pseudoglandular,
canalicular, sacular terminal y alveolar. La fase pseudoglandular ocurre de la semana 7 hasta
la semana 16 de gestacion y coincide con el desarrollo diafragmatico temprano y la herniacién
del intestino medio al saco de Yolk. Durante esta etapa se desarrollan la diferenciacion

pulmonar y las vias aéreas bronquiales.

La etapa pseudoglandular también corresponde a la etapa histolégica de hipoplasia pulmonar
asociada con la HDC porque las visceras retornan al abdomen después de su herniacién al

saco de Yolk hacia el térax en la etapa pseudoglandular del desarrollo pulmonar. ©

La severidad de la hipoplasia pulmonar es entonces secundaria al grado y momento de la

herniacién intestinal debido a la falla en el cierre del canal pleuroperitoneal.

Un mecanismo alternativo propuesto por Iritani en 1984 propone que el defecto en el
diafragma resulta no de la falla en el cierre del canal pleuroperitoneal, pero si de la falla de la
placa mesenquimal posthepdtica, en el comienzo de la region posterolateral del diafragma

para diferenciarse apropiadamente en el embrion. ©

Otra teorfa que se asocid con el desarrollo de una alta incidencia de hernia diafragmatica
izquierda y derecha en embriones de ratas expuestas a Nitrofen (herbicida) cuando se daba en
un periodo critico de la gestacion. Kluth descubrié que la placa mesenquimal posthepatica

estaba desorganizada en fetos expuestos a Nitrofen.
DIAGNOSTICO PRENATAL

El diagnéstico prenatal permite la educacién al paciente, la identificacion potencial de
aquellos casos en riesgo de un peor resultado y la oportunidad de intervencidén prenatal. A

pesar de los avances en la deteccion prenatal, la mortalidad perinatal permanece elevada.
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Los datos de supervivencia pedidtrica, no son aplicables a todos los casos de diagndstico
prenatal de HDC, defectos del lado derecho y defectos bilaterales estan asociados con un peor

resultado con una tasa de mortalidad de mas del 80% y 100% respectivamente.

La deteccion por diagndstico prenatal solo es exitosa en el 50% de los casos con una variacién
regional del 29 al 100%, esto incrementa al 72 % si se detectan anomalias adicionales o
cariotipo anormal. Un numero significativo de fetos con HDC son detectados de manera
prenatal después de las 24 SDG. La calidad del estudio llevado a cabo juega un rol
significativo con obvios hallazgos que no son reconocidos en un tercio de los casos y

examinacién suboptima encontrada en dos tercios de los casos. ©

La HDC se diagnostica mas cominmente con ultrasonografia por la presencia de 6rganos
abdominales dentro de la cavidad tordcica, dentro de los signos indirectos se incluyen
polihidramnios, eje cardiaco anormal y cambios a nivel de mediastino. La peristalsis del
fluido de liquido estomacal e intestino delgado dentro del térax se puede ver tardiamente en la
gestacion. La HDC del lado derecho puede ser especialmente dificil de detectar, ya que el
higado tiene una ecogenicidad parecida a la del pulmén y puede ser el tinico 6rgano que se ha
herniado hacia el térax, la localizacion de la vesicula y otros signos indirectos pueden ser

especialmente dtiles en este caso.®

Las anomalias estructurales asociadas se encuentran en el 39% de los casos (variando entre
25% y 58% en las series reportadas) e incrementdndose hasta un 95% en aquellos con pérdida
intrauterina, (los mds comunes son los defectos cardiacos congénitos) conducto arterioso
persistente, defectos septales ventriculares, tetralogia de Fallot, renales en un 23%, sistema
nervioso central en un 10% y anomalias gastrointestinales en un 14%. En los casos de 6bito

los defectos que predominan son los de sistema nervioso central. ©

El Diagnéstico diferencial de HDC incluye lesiones pulmonares tales como: Malformacion
adenomatoidea quistica congénita (MAQC), secuestro broncopulmonar, quiste broncogénico,
atresia bronquial, eventracion del diafragma, quistes entéricos y teratomas mediastinales. La
distincién entre estos diagnosticos diferenciales frecuentemente es dificil, sin embargo la
HDC puede ser excluida por la presencia de 6rganos intraabdominales normales y es mds

probable cuando se observan movimientos peristdlticos dentro del térax.
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RESULTADOS DE HDC DIAGNOSTICADA PRENATALMENTE

A pesar de la habilidad para hacer el diagndstico prenatal y proveer cuidado postnatal
intensivo, la mortalidad perinatal continua siendo elevada en casos de HDC diagnosticada
prenatalmente. La mayoria de los estudios continian reportando un peor prondstico para fetos
con HDC. Sin embargo los resultados publicados para nifios con HDC varian ampliamente
dependiendo de la poblaciéon que estd siendo estudiada. Estudios retrospectivos de casos de
diagnéstico prenatal de HDC describen una tasa de supervivencia de solo 20% a 30%. Sin
embargo estos estudios incluyen casos complicados por anomalias adicionales y cariotipo

anormal.

De los sobrevivientes con HDC un ndmero significativo experimentan algin grado de
morbilidad a largo plazo incluyendo complicaciones pulmonares, cardiovasculares,
gastrointestinales y esqueléticas. Se ha estimado que menos de un tercio de los fetos con

diagnéstico prenatal de HDC sobrevivirdn sin morbilidad significativa. "

PERSPECTIVA HISTORICA DE TRATAMIENTO DE LA HERNIA DIAFRAGMATICA
CONGENITA

Desde los casos de hernia diafragmatica traumatica reportados de manera mds temprana en
1579 por Ambrosio Paré. El tratamiento de la hernia diafragmatica congénita se ha

desarrollado grandemente desde entonces y puede ser separado en eras histéricas de manejo.

La primera era de 1579 a 1900 representa la era de la descripcion clinica, identificacion
patoldgica y diagnéstico. Morgagni describié varios tipos de HD incluyendo el defecto
anterior que lleva su nombre. En 1847 Bowditch fue el primero en hacer diagndstico en cama
de pacientes con HDC vy los clasific en 3 grupos basado en la presentacion clinica y en la
severidad. En 1848 Bochdalek profesor de anatomia de Praga noté que la HDC ocurria més
frecuentemente por un defecto posterolateral en el diafragma y especulé que la hernia
resultaba de una ruptura de las membranas que separan el canal pleuroperitoneal en 2
cavidades. Aunque esta especulacién era incorrecta el defecto posterolateral atn lleva su

nombre. ©
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La segunda era comenzd6 a principios del siglo XX con los intentos iniciales de la reparacién
quirurgica de la HDC. El primer intento por O’ Dwyer en Nueva York en un nifio de 3 afios y
medio resulté fallido. La primera reparacion exitosa de HDC se reporté en la literatura
alemana por Heidenhain en 1905 en un nifio de 9 afios de edad. En los afios 30 continuaron

reportes anecddticos de la reparacion exitosa de HDC.

La tercera era de la “reparacion inmediata” realmente comenz6 en 1940 cuando Ladd y Gross
reportaron un 56% de supervivencia en 16 nifios tratados con “operacién temprana” dentro de
las 48 horas después del nacimiento. Ellos enfatizarian mds adelante la ventaja de reducir el
intestino antes de que se distendiera. En 1946 Gross publicé la primera reparacion exitosa de
un neonato de menos de 24 horas de vida y en 1953 en La Cirugia de la infancia y la niiiez re
enfatizan que la HDC es una “enfermedad quirtirgica” y que la operacién inmediata resulté en

un 90-95% de tasa de supervivencia.

La cuarta era empez6 en 1980 cuando se sefial6 que los nifilos con HDC representaban mas
que una emergencia quirdrgica una emergencia fisioldgica, la tecnologia en cuidados criticos
lleg6 a ser mds sofisticada, la inestabilidad fisiolégica se reconocié como el problema a tratar
inmediatamente y el manejo estdindar cambié lentamente de cirugia neonatal inmediata a

estabilizacion perioperatoria y reparacion retardada.

Drumond mostré que incrementando el pH a més de 7.5 y reduciendo la PaCO2 a menos de
30 mm Hg podria revertir el corto circuito ductal con hipertensiéon pulmonar persistente
resultando en hiperventilacion convirtiéndose en un apoyo principal en la terapia del recién
nacido con hipertension pulmonar persistente. Esta era también vio el primer uso exitoso de la
oxigenacién con membrana extracorpérea (OMEC) que fue aplicado en bebés con HDC que
no respondian a la estrategia de ventilacion mecédnica convencional de hiperventilacién y

alcalinizacion.

La quinta y actual era continda desarrollandose e inici6 en 1990. Evitando la hiperventilacion
y el dafio pulmonar inducido por la ventilaciéon disminuy6 la mortalidad en neonatos que
cumplieron criterios para OMEC de 90 a 9%. El abandono de la hiperventilaciéon fue

empleado en el manejo de HDC.
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La aceptacién de hipercapnia permisiva como el nuevo manejo estdndar de la HDC se ha
encontrado con algo de resistencia y repugnancia al cambio de estrategias. Consecuentemente
la hiperventilacion continda infligiendo un dafio iatrogénico innecesario al neonato con HDC

en muchos centros avanzados. ©’

MANEJO DE LA HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA

La mortalidad asociada con la HDC varia ampliamente entre los centros y permanece
relativamente alta a pesar de la implementacion de nuevas modalidades terapéuticas. Centros
de referencia con experiencia en OMEC describen que una gran proporcién de nifios con
HDC pueden ser salvados, en contraste reportes enfocados en infantes con HDC
diagnosticada antenatalmente que es mds probable que incluyan més casos de HDC en un drea

geografica definida no han mostrado una disminucion consistente en el riesgo de mortalidad.

Los corticoesteroides antenatales se deben ofrecer como en otros embarazos no complicados a
pacientes de menos de 34 SDG con HDC, no se recomienda la administracién de mds de un
ciclo. Acerca de la decision del tiempo de la resolucién del embarazo de un feto con HDC, no
hay estudios controlados para apoyar la resolucién electiva o elegir entre via abdominal o
vaginal. La resolucion debe ocurrir en un centro con experiencia dado el manejo postnatal que
requiere el uso de terapias invasivas como O6xido nitrico inhalado, ventilacién de alta
frecuencia, y OMEC. Después del parto usualmente se requiere intubacién endotraqueal,
evitando la ventilacién con mdscara y bolsa que distiende el estémago, intestinos y puede
comprometer ain mds la funcién pulmonar, se recomienda la colocacién de sonda

nasogastrica y el estado dcido base se prefiere medir por un catéter arterial. ®

Muchos estudios usando diferentes modelos animales de HDC han demostrado que sus
pulmones son deficientes en surfactante, y que en el modelo de corderos con HDC la
administracién profildctica de surfactante es mas efectiva que su uso retardado. Hay datos que
sugieren que los pulmones de fetos humanos con HDC tienen una deficiencia relativa de
algunos componentes del surfactante y que el tamafio del lecho de surfactante podria estar

alterado.
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Figura 2. OMEC

Juzgando por las descripciones en la literatura publicadas durante la dltima década y en datos
del registro internacional de HDC, el uso de surfactante ha sido incorporado solo o como
parte de una estrategia en los protocolos de tratamiento para pacientes con HDC en muchos
centros alrededor del mundo. Datos observacionales de este registro no sugieren ningin
beneficio con el uso de surfactante en infante pretérmino o de término con HDC o en aquellos
que reciben surfactante ademas de OMEC. También algunas de las experiencias descritas en
la literatura sugieren que muy pocos nifios exhiben respuesta clinica a la administracion de
surfactante. De esta manera ante la falta de evidencia concluyente y a que solo se cuenta con
estudios observacionales limitados, la administracion de surfactante a fetos con HDC no
puede ser recomendado a excepcion de que participen en ensayos clinicos bien disefiados o en
el inicio de la prematurez extrema cuando ademds de la HDC el nifio puede también mostrar

dificultad respiratoria debido a verdadera ausencia de surfactante. ®

Muchos nifios con HDC quienes llegan a tener sintomatologia en las primeras horas después
del nacimiento requerirdn intubacién endotraqueal y ventilacion mecdnica. Si se tiene
diagndstico prenatal de HDC ya se mencioné se debe evitar el uso de bolsa y mascarilla ya
que esto comprometeria atin més la funcién pulmonar. Esto podria ser dificil de evitar si el
diagnéstico no se hace prenatalmente. El determinar que es adecuado para un nifio con HDC
aun no ha sido bien caracterizado. Nuestro entendimiento limitado de la significancia del
grado de hipoplasia pulmonar y el rol de la hipertensién pulmonar en la fisiopatologia de la
HDC lleva al uso excesivo de presiones ventilatorias y oxigeno en el manejo de estos nifios.
Boix-Ochoa publicaron por primera vez que existian diferencias en pH y PaCO2 entre los

sobrevivientes y no sobrevivientes con HDC. @
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Wung y colaboradores sugirieron que mucha de la mortalidad en nifios con HDC fue de hecho
debido al dafio pulmonar inducido por el ventilador y abogd por un manejo menos agresivo,
permitiendo valores mds altos de PCO2. Estudios clinico patolégicos han confirmado esta

correlacién. ¥

La estrategia ventilatoria actual usada en la mayoria de los centros ha seguido esta tendencia y
se ha enfocado a minimizar el barotrauma, permitiendo la ventilacién espontanea, presiones
ventilatorias limitadas usualmente a menos de 25 cm H,0O, tolerancia de altas PaCOZ,
sedacion minima y evitando pardlisis. Usando esta estrategia muchos grupos han alcanzado
tasas de supervivencia relativamente altas. Incluso se ha hecho la sugerencia de que usando
niveles mas bajos de presion positiva y presion espiratoria puede ser una ventaja después de la

reparacién quirdrgica.

El modo 6ptimo de ventilacion para pacientes con HDC no estd claro. Sin embargo a pesar del
manejo ventilatorio usado, las estrategias de manejo disefiadas para limitar la distension
pulmonar y las presiones inspiratorias mientras se permite algin grado de hipercapnia estdn
recomendados, desde que se han visto asociados con una alta probabilidad de supervivencia.
No obstante como en el caso de la mayoria de las opciones terapéuticas en HDC estas
recomendaciones estdn basadas en estudios observacionales y no han sido hasta la fecha

validadas con estudios controlados. ®

El uso de perfluorocarbonos como una manera de oxigenar y ventilar un pulmén enfermo ha
sido estudiado extensamente en modelos animales con dafio pulmonar. Sin embargo la
evidencia clinica examinando su potencial en enfermedades neonatales permanece sin
esclarecer. Estudios llevados a cabo en modelos animales han demostrado que el instilar
perfluorocarbonos en los pulmones (ventilacién parcial liquida) mientras se provee
ventilacion mecdnica fue posible inducir crecimiento pulmonar progresivo por muchos dias.
Se han reportado observaciones preliminares en nifios con HDC tratados con esta técnica y
recientemente se publicé un estudio piloto prospectivo multicentrico aleatorizado en 13 nifios
con HDC 8 de ellos con perfluorocarbono y 5 de ellos en el grupo de ventilacién mecénica
convencional en promedio de 37 semanas y al momento de asignarles el tratamiento usando

OMEC, no se demostraron diferencias, esta experiencia preliminar en el uso de esta técnica
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puede abrir la puerta al futuro con estudios mds definitivos de esta intervencién. El uso

potencial de esta técnica para nifios sin OMEC permanece esencialmente desconocida. ®
INTERVENCION FETAL EN HDC: LA EXPERIENCIA EUROPEA

El cuidado postnatal actual no corrige la ya presente hipoplasia pulmonar. Por lo tanto parece
l6gico considerar la intervencioén prenatal en casos con prondstico desalentador tratando de
llevar el desarrollo pulmonar a niveles viables. La reparacion anatomica in utero puede crear
suficiente espacio para el desarrollo pulmonar. La reparaciéon anatémica no puede ser
realizada a fetos con herniacién hepatica, dado que la reduccién del higado tuerce la vena
umbilical y lleva a la muerte fetal. La oclusién de la traquea fetal (OTF) previene la salida de
liquido pulmonar llevando al incremento en los volimenes de tejido pulmonar y de esta
manera permitir el desarrollo pulmonar. El efecto benéfico potencial de los esteroides
antenatales y la administracion de surfactante neonatal adicionado a OTF temporal (Oclusion
traqueal fetal en la fase canalicular tardia sin mantenerla hasta el término, secuencia conexion

desconexidén temporal) continua siendo no muy clara y se requiere de mds investigacion.

Los aspectos técnicos de la realizacién de la oclusién traqueal endoluminal por fetoscopia
(OTEF), percutdnea, temporal y/o reversible se han estudiado también. Un abordaje
percutdneo podria también reducir morbilidad y los requerimientos anestésicos y ciertamente
hacer el procedimiento mds aceptable para las madres. Aunque la oclusion traqueal es posible
por fetoscopia se prefiere evitar la diseccion de cuello, reducir el tiempo operatorio y evitar el
riesgo de laceracion del nervio laringeo o laceracion traqueal y la inherente necesidad de

restablecer las vias aéreas durante la llamada terapia intraparto ex ttero (TIEX). 'V

En Europa con la cooperacion de diferentes instituciones se inicié una clinica de OTEF
estructurado como un equipo multidisciplinario y con criterios de inclusién y manejo

establecidos.

Los criterios de ingreso fueron embarazo unico con HDC severa, sin otras anomalias
anatomicas y fetos cromosOmicamente normales diagnosticados antes de las 28 SDG con
relacion pulmoén/cabeza (RPC) de menos de 1 medido a las 26-28 SDG, todas las pacientes

con estas caracteristicas fueron informadas de las opciones de seguimiento:
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e Manejo expectante con referencia in ttero a una institucién de tercer nivel para cuidado
postnatal 6ptimo incluyendo el potencial de OMEC
e Terminacion del embarazo en vista de la alta probabilidad de muerte neonatal.

e Terapia intrauterina por OTEF

El procedimiento se realizé inicialmente bajo anestesia general, posteriormente se cambid a
anestesia combinada (espinal-epidural) bupivacaina 8 mg inyectada en el espacio L3-1.4 o L4-
LS, previo a esto las madres fueron hidratadas con Hartmann 1000 ml, tocolisis preoperatoria
con nifedipino 20 mg 2 veces al dia y antibidticos cefazolina 2 gr IV cada 8 hrs ademas de

reductores de acidez géstrica.

Se llevé a cabo examinacién ultrasonografica para determinar localizacion placentaria y fetal
para la 6ptima insercién del trocar, una vez que se obtuvo la posicion deseada se administrd
anestesia, inmovilizacién y prevencion de bradicardia fetal con pancuronio, atropina y fentanil
por medio de inyeccién intramuscular a través de aguja 20 o 22 G. Posteriormente y después
de aseo quirdrgico de la paciente, se insert6 canula, trocar a través de la pared abdominal y
uterina y se dirigié a la cabeza fetal, se retir6 el trocar y se insertaron los instrumentos para
fetoscopia, el endoscopio se introdujo en la boca fetal, faringe epiglotis y se avanz6 hasta las
cuerdas vocales, se identificé la carina y el catéter se posiciond para dejar el balon justo arriba

de ¢1. 1V

El bal6n se infl6 con 0.8 ml. de Omniscan isotonico el cual es un agente de contraste para
resonancia magnética, el liquido amnidtico se restaur6 a la normalidad. En las primeras 24-48
hrs., las pacientes estuvieron en reposo relativo en cama con heparina, analgésicos, antibidtico
y tocolitico, el dia 1 se realiz6 ultrasonido para confirmar la correcta posicion del balén asi
como bienestar fetal y volumen de liquido amnidtico, después cada 1 o 2 semanas, si se

presentd parto pretérmino, se ofrecié una dosis de corticoesteroides. Fig. 3
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Figura 3. OTEF

La intencion inicial fue que todos los embarazos podrian ser resueltos por via abdominal a las
37-38 SDG y el balon deberia ser removido por TIEX a través de un traqueoscopio, sin
embargo basados en datos experimentales parecié mejor remover el balén prenatalmente a las
34 SDG ya sea por traqueoscopia o por medio de puncién del balén, esto permitiria resolucion
por via vaginal asi como referencia a centros de tercer nivel para atencion neonatal. La cirugia
postnatal se retras6 hasta después de que el nifio fue estabilizado por medidas como
intubacién endotraqueal, ventilacion mecdnica, administraciéon de surfactante uso de

ventilacion oscilatoria de alta frecuencia (VOAF) y de OMEC cuando fue necesario.

6 unidades de tercer nivel evaluaron 134 pacientes con HDC izquierda antes de la semana 28
entre 1995 y 2003. 11 pacientes (8%) optaron por terminaciéon después de evaluacion y
consejeria. La tasa de supervivencia general fue del 43%, en casos de herniacion del higado la
supervivencia fue del 35%. En los casos en que el higado estaba en cavidad torécica y con
RPC menor de 1, la supervivencia fue del 9%. No hubo sobrevivientes cuando la RPC fue
menor a .8 y el higado estaba en cavidad toracica. 37% de los casos con RPC menor a 0.8
tuvieron el higado fuera de cavidad toricica, de los cuales el 40% sobrevivieron. Cuando la

RPC fue menor de 0.6 no hubo sobrevivientes independientemente de la posicién hepatica. "

Se evaluaron a 20 pacientes que se sometieron a OTEF en segundo trimestre y cuyos fetos
habian alcanzado la edad de al menos 6 meses de gestacién hubo 13 fetos con defecto de lado
izquierdo y 7 con lesiones del lado derecho. La duraciéon media de la operacién fue de 2
minutos (5-54 minutos en promedio) en 11 (55%) de estas pacientes se presentd ruptura de
membranas pretérmino post procedimiento. Ruptura de membranas antes de las 32 SDG en

35% con una tendencia a la disminucion conforme incrementé la experiencia. El ultrasonido
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después de OTEF demostr6 un incremento en la ecogenicidad pulmonar dentro de las 48 hrs,
y mejoria en el radio pulmén-cabeza de 0.7 a 1.8 después de la cirugia. La edad gestacional
media al momento de la resolucién fue de 33.2 SDG (rango entre 27-28 SDG) y en 14 (70%)
esto ocurrid después de las 32 SDG. La reparacién quirdrgica de HDC se pudo hacer en 13
neonatos y en todos excepto en uno el defecto era extenso y requirid la aplicacién de parche.
10 neonatos tenian al momento de este estudio de 7 a 26 meses de edad, con una mediana de
19 meses sin morbilidad neuroldgica conocida. 2 neonatos no sobrevivieron por otras causas
pero tuvieron un adecuado desarrollo pulmonar. La mejoria con la supervivencia coincidi6
con incremento de la experiencia, al igual que con reducciéon de amniorexis postquirdrgica y

parto mas tardio.

La presencia de herniaciéon del higado y la RPC (4rea de pulmén derecho/ radio de
circunferencia cefdlica) que es medido en un corte axial del térax fetal al nivel de la imagen
de 4 cdmaras del corazén fetal y se calcula multiplicando los 2 mads largos didmetros
ortogonales del corte transversal del pulmén (en milimetros) dividiéndolo entre la
circunferencia cefdlica (en milimetros) menor de 1.0 son buenos predictores de pobre
pronéstico en diferentes centros de tercer nivel alrededor del mundo. Concluyendo que la
HDC severa puede ser exitosamente tratada con OTEF la cual es minimamente invasiva y

puede mejorar la supervivencia postnatal. (1n
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CIRUGIA FETAL PARA HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA: LA
EXPERIENCIA EN NORTE AMERICA

La primera cirugia en fetos humanos para HDC fue reportada en 1990 en los Estados Unidos
de Norte América por Harrison y colaboradores del Centro de Tratamiento Fetal en la
Universidad de California en San Francisco (UCSF) y el primer caso exitoso se reporté mas
tarde en ese afio. El siguiente es un resumen de los resultados de cirugia fetal para Hernia

diafragmatica congénita.

AUTOR ANO  CRITERIOS SELECCION  PACIENTES SUPERVIVENCIA

REPARACION
FETAL
ABIERTA

OCLUSION
TRAQUEAL
ABIERTA

OCLUSION
TRAQUEAL
POR
FETOSCOPIA

Abreviaturas: HDC: Hernia diafragmdtica congénita; RPC: Relacién pulmén/cabeza *90 dias/supervivencia a largo plazo.
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Durante las ultimas 2 décadas ha habido avances en las técnicas de cirugia fetal incluyendo
mejorfa en el monitoreo fetal, anestesia materno-fetal, tocolisis asi como mejoras en la
instrumentacion que permiten aplicacion de abordajes videoscopicos. La ligadura de la
trdquea fetal ha mostrado promesas, sin embargo un estudio publicado recientemente no
mostré beneficio comparado con tratamiento experto en la etapa postnatal. Y aunque hay
evidencia que los resultados postnatales de nifios con esta enfermedad han mejorado con la
adopcién de manejo ventilatorio, ventilacion de alta frecuencia y OMEC continda habiendo
niflos con HDC severa que mueren o sufren morbilidad grave a largo plazo a pesar del

cuidado quirdrgico avanzado. !?

La cirugia fetal es como ninguna de las otras especialidades quirdrgicas, una cirugia que
involucra dos pacientes y para lograrlo debemos pasar a través de una paciente sana para curar
a una persona enferma como siguiente paso. Este paradigma representa retos morales y

. .. . . (12
conflictos éticos que deben ser considerados y balanceados en cada circunstancia. '

Chervenak y otros autores han ayudado a proveer un marco ético dentro del cual la cirugia
fetal debe existir. Las claves de este marco son: “la cirugia fetal tiene probabilidades
significativas de salvar la vida o prevenir dafios graves o irreversibles al feto, la cirugia
involucra un riesgo bajo de mortalidad y riesgo bajo que puede ser manejable para
enfermedad grave o irreversible al feto y el riesgo de mortalidad para la mujer embarazada es
bajo y el riesgo de enfermedad, dafio o complicacion bajo y manejable incluyendo riesgos en

futuros embarazos”. ¥

CIRUGIA NEONATAL EN HERNIA DIAFRAGMATICA

En 1889 J O’Dywer llevo a cabo la primera reparacion de HDC en nifios. La primera
reparacion exitosa ocurrié en 1905, el paciente tenia 9 afios de edad y Heidenhain redujo la
hernia y cerré el defecto en el diafragma a través de una incision en linea media y
laparotomia. 20 afios después Carl Hedbolm report6é una mortalidad del 58% en pacientes que
fueron sometidos a reparacion quirurgica de HDC. En 1940 Gross llevé a cabo la intervencion
quirurgica en forma temprana dentro de las primeras 48 horas de vida. Posteriormente Gross
describiria un cierre en 2 etapas de la pared abdominal en casos dificiles, el cierre de la piel y

la fascia subcutdnea en la cirugia inicial y cierre de la pared abdominal 5 dias después. En
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1950 Koop y Johanson sugirieron la via transtoracica como una manera de cerrar el defecto

bajo visién directa. ¥

Con la mejoria en la experiencia quirdrgica, se han desarrollado técnicas innovadoras en
defectos diafragmaticos mayores y actualmente la HDC no se considera una enfermedad
quirdrgica primaria pero si una enfermedad asociada a hipoplasia pulmonar, hipertension
pulmonar, inmadurez pulmonar y de susceptibilidad pulmonar de recibir dafio por ventilacion,
esto ha llevado a retrasar el abordaje quirdrgico neonatal y a formas mas gentiles pero mas

ingeniosas de soporte ventilatorio.

No existe un tiempo ideal para la reparacion de la HDC, algunos autores han sugerido que en
las primeras 24-48 horas después del nacimiento para alcanzar presiones arteriales
pulmonares normales, oxigenacién y ventilacion satisfactorias con ajustes minimos de
ventilacién, sin embargo el abordaje quirtrgico se puede retardar ain mds en pacientes
estables, enfatizando que la reparacion quirirgica de forma urgente casi nunca es necesaria ya
que podria empeorar la hipertensién pulmonar. La prioridad en el cuidado preoperatorio esta
enfocado en el manejo ventilatorio del recién nacido y en determinar si el paciente tiene otra
anomalia congénita asociada, particularmente anomalias cardiacas, se tiene que realizar un

eco cardiograma previo a la reparacién quirdrgica. ¥

Se realiza una incision subcostal, se examinan las visceras y la hernia se reduce con traccion
gentil. Se diseca cuidadosamente la hoja posterior del diafragma, la reparacion primaria puede
completarse en un solo plano usando suturas no absorbibles, si el defecto diafragmatico es
muy grande para contraindicar el cierre primario, se usa un parche Gore-Tex o rotacion de las
capas musculares. Si el paciente se encuentra estable se corrige la malrotaciéon. Se ha
reportado la malrotacion transtoracica de la HDC sin embargo este abordaje no se usa
comunmente. Si el cierre abdominal interfiere con la pared tordcica o complianza
diafragmatica o lleva al sindrome de compartimento abdominal, entonces se coloca con

seguridad un silo temporal con cierre primario retardado de la fascia o la piel.

Los pacientes con un defecto del lado derecho e higado intratordcico representan un problema
para el cirujano. El higado neonatal es extremadamente friable y la tracciéon de las venas

hepdticas y la vena cava inferior puede acompaiiarse del retorno del higado al abdomen, la



Hernia Diafragmdtica Congénita 2008

manipulacién cuidadosa del higado al abdomen se debe acompafiar por monitoreo
hemodindmico, ocasionalmente un abordaje a través de 2 cavidades (térax y abdomen) puede
ser necesario para reducir las visceras. Otra técnica bien descrita es reparar la hernia usando
toracotomia, tal abordaje tipicamente permite la reduccion del higado y visceras hacia el

abdomen con excelente exposicion del diafragma.

El uso de acido aminocaproico en el periodo peri operatorio disminuye la fibrindlisis asociado
con el uso de OMEC y lleva a la disminucién de complicaciones hemorragicas. La perdida
sanguinea transoperatoria y postoperatoria se disminuye: usando electrocauterio para la
incision en piel, no disecar la hoja posterior si el cierre primario no es probable, usando
parches, diseccion sostenida, uso juicioso del electrocauterio, aplicando trombina tépica en la
linea de sutura. Reparar la HD después de la descanulacion de ECMO evita las
complicaciones hemostaticas asociadas con ECMO. Esto lleva a hipertension pulmonar en
algunos pacientes, se ha sugerido que la reparacion cuando el paciente estd en ECMO se haga
cuando estd listo para descanulacion. De esa manera el paciente tolera la descanulacidn por si

tuviera sangrado. ¥

SEGUIMIENTO DE NINOS CON HDC

La tasa de supervivencia de pacientes con HDC ha mejorado con el refinamiento de la
OMEC, mejor apoyo ventilatorio y nuevas terapias médicas. Con la mejoria en las estrategias
de tratamiento hay un incremento asociado en la supervivencia de nifios mds severamente
afectados. Esto ha llevado a afiadir morbilidad y a un incremento en el nimero de
sobrevivientes con problemas extrapulmonares asociados. Los estudios de seguimiento de
niios con HDC han revelado morbilidad no pulmonar asociada, incluyendo retardo
neurocognocitivo. Davenport y cols. En un estudio de 23 sobrevivientes reportaron que 9% de
los nifios con HDC tuvieron discapacidades mayores como hemiplejia y monoplejia de

miembros inferiores, ninguno tuvo retardo en el desarrollo y ninguno fue tratado con OMEC.
1s)

Bernbaum y cols reportaron que en un afio de seguimiento de 82 sobrevivientes en OMEC, el
subgrupo de HDC experiment6 retardo en el desarrollo cognitivo y motor cuando se comparé

con nifos que requiriecron OMEC por otras causas. Estos nifios tuvieron una tasa de
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supervivencia menor y comorbilidad significativa, que se atribuyé a la severidad de la

enfermedad primaria. '

El reflujo gastroesofdagico (RGE) es otra morbilidad asociada, y raramente se discutia en
asociacion con HDC antes de 1990. Muratore y cols. Reportaron la reparacién de HDC con
parche como un predictor significativo de RGE y por lo tanto la necesidad de un
procedimiento antireflujo. Por lo que sugieren que el seguimiento de RGE continte a largo

plazo. an

También se ha sugerido que la falla en el crecimiento es una morbilidad asociada a la HDC.
La intolerancia a la via oral ha mostrado que juega un rol significativo en la falla de
crecimiento de estos pacientes, casi el 25% de los pacientes seguidos por Muratore
desarrollaron comportamiento consistente con intolerancia a la via oral, estos hallazgos fueron
consistentes con el seguimiento de 51 sobrevivientes con HDC por Jaillard y cols. Se
desconoce la etiologia de la intolerancia a la via oral. Todos los pacientes con HDC deben
tener vigilancia nutricional con especial atencion a los pardmetros de crecimiento. Se debe
tener una intervencion temprana por un servicio multidisciplinario para evitar complicaciones
como la intolerancia a la via oral. Muratore y cols. sugieren que a todos los pacientes se les

debe administrar bloqueadores H2 e incrementar la dosis segtn la toleren. '®

La alteracién en la funcidén sensorial- neural del oido es una morbilidad bien descrita en
sobrevivientes de HDC tanto en los tratados como en los no tratados con OMEC, la causa se
desconoce, los factores de riesgo aceptados incluyen: hiperventilacién, medicamentos

ototéxicos, hipoxemia severa, ventilacién mecdnica por 5 dias o mas y terapia con OMEC. !®

La incidencia publicada de recurrencia postquirdrgica de hernias en el diafragma y el tiempo
de recurrencia varia, reportindose desde el 14 al 28 %, por lo que se ha recomendado (Moss y
cols.) vigilancia regular con rayos X de térax en todos los sobrevivientes de HDC alos 2, 6y

12 meses de edad. ¥

PRONOSTICO

Se han referido un nimero de factores que influencian la supervivencia incluyendo la edad

gestacional al momento del diagndstico, la presencia de polihidramnios, la situacion del
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estdmago, la presencia o ausencia del higado y otras visceras abdominales en la cavidad
tordcica, la presencia de otras anomalias etc. En general los factores de peor prondstico
incluyen HDC del lado derecho, la presencia del higado en la cavidad tordcica y anomalias
extra tordcicas o cromosomicas. La localizacion intratordcica del higado puede interferir con
el flujo sanguineo umbilical normal y este problema en particular ha sido sefialado por
Harrison. La evidencia de desproporcidn ventricular cardiaca a las 24 SDG en HDC aislada

también se ha reportado como un factor de peor prondstico. (19)

GENETICA Y RIESGO DE RECURRENCIA

Un claro entendimiento de la patogénesis de la HDC es critica para determinar el prondstico y
planear el tratamiento, pero a la fecha la informacion de la etiologia genética de la HDC
sindromica y no sindrémica es limitada. Mutaciones en muchos genes diferentes ha sido
descrita en la HDC sindromica, pero existe solo una mutaciéon que ha sido reportada en la
HDC no sindrémica. Por lo tanto la HDC no sindrémica se considera una condicién
esporddica y se ha estimado que menos del 2% de tales casos son familiares. El riesgo de
recurrencia empirico para la HDC no sindromica en ausencia de historia familiar es de menos
de 2%. Han sido descritos patrones de herencia autosOmica recesiva en familias

consanguineas pakistanies y drabes. ?*
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La Hernia Diafragmética Congénita (HDC) es una patologia que se asocia con una alta
morbi-mortalidad neonatal, aunque ha habido avances en el manejo de la misma
principalmente en las dos ultimas décadas, ain existen muchas dudas, no existen evidencias
concluyentes acerca de su manejo y tratamiento, con el avance en la tecnologia y la
posibilidad que existe en el Instituto Nacional de Perinatologia como centro de referencia
de tener diagnéstico prenatal de esta patologia para posteriormente planificar la estrategia
de seguimiento y tratamiento y de esta manera contribuir para encontrar la forma de
resolver este problema, y dado que no existe en nuestra institucién un estudio que refleje las
caracteristicas de los casos que se han presentado , su diagndstico, seguimiento, manejo y la
forma de comportamiento de la enfermedad en la poblacién, por lo que se propone un

estudio que refleje estas caracteristicas.
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JUSTIFICACION

Recientemente con la formacion de la red de unidades de medicina materno fetal, que
involucra centros de atencién en México, Centro y Sudamérica se abre una oportunidad para
mejorar la calidad de atenciéon médica en medicina materno fetal y por lo tanto para el
tratamiento quirdrgico in utero de los fetos con esta patologia, por lo que el tener un estudio
que nos arroje su comportamiento, manejo, prondstico y tratamiento actuales, constituye la
primera etapa de futuras lineas de investigacién que son requeridas para poder tener opciones
de manejo y tratamiento, asi como la implementacion de la tecnologia necesaria para de esta
manera poder difundir los resultados obtenidos a través de ésta red formada y asi utilizarlos en

beneficio de las pacientes a cuyos fetos se les haga diagndstico de ésta patologia.
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OBJETIVOS

1. GENERAL

Analizar los casos de pacientes con diagnéstico y seguimiento de Hernia
Diafragmatica Congénita en el servicio de Medicina Materno Fetal en el

Instituto Nacional de Perinatologia de Febrero de 1996 a Junio de 2008.

2. ESPECIFICOS

Determinar el niimero de casos diagnosticados de HDC en el INPer de 1996 a
2007

Determinar la edad materna de las pacientes cuyos fetos fueron diagnosticados
con HDC

Determinar la edad gestacional al momento del diagnéstico de HDC
Determinar el sexo fetal en que fue mas frecuente la HDC

Determinar la localizacién més frecuente de HDC

Conocer las anomalias asociadas mds frecuentemente asociadas a la HDC
Determinar la via de nacimiento de los fetos con diagnéstico de HDC
Determinar el peso al nacimiento de los fetos con HDC

Determinar la edad gestacional al nacimiento de los fetos con HDC

Determinar el nuimero de recién nacidos que fueron intervenidos
quirdrgicamente

Determinar el tiempo después del nacimiento en que fueron intervenidos los
fetos con HDC

Determinar la mortalidad entre los fetos con HDC
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METODOLOGIA
1. LUGAR Y DURACION

Instituto Nacional de Perinatologia recoleccion de datos de Febrero de 1996 a Junio de

2008
2. UNIVERSO DE ESTUDIO

Embarazos que se resolvieron en el Instituto Nacional de Perinatologia de Febrero de

1996 a Junio de 2008
3. UNIDADES DE OBSERVACION

Pacientes del Instituto Nacional de Perinatologia que hubieran ingresado al servicio de
Medicina Materno Fetal y que se haya hecho diagndstico de Hernia Diafragmatica

Congénita como caso de seguimiento de Febrero de 1996 a Junio de 2008.
4. DISENO DEL ESTUDIO
Serie de Casos

CRITERIOS DE SELECCION

CRITERIOS DE INCLUSION

e Expedientes de pacientes cuyos fetos tengan diagnostico de Hernia Diafragmaética
Congénita en el Instituto Nacional de Perinatologia Isidro Espinosa de los Reyes.

e Pacientes que hayan llevado seguimiento en el servicio de Medicina Materno Fetal del
Instituto Nacional de Perinatologia.

e Embarazos resueltos en el Instituto Nacional de Perinatologia Isidro Espinosa de los

Reyes
CRITERIOS DE NO INCLUSION

e Pacientes con datos incompletos en el expediente
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TIPO DE MUESTREO
¢ No probabilistico de casos consecutivos
ASPECTOS ETICOS

¢ Riesgo menor al minimo

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Se revisaron los expedientes clinicos de las pacientes de Medicina Materno Fetal cuyos fetos
tuvieron diagnéstico de Hernia Diafragmatica Congénita en el Instituto Nacional de

Perinatologia Isidro Espinosa de los Reyes de Febrero de 1996 a Junio de 2008.

Se recabaron los datos correspondientes en una base de datos creada exclusivamente para este
proposito en donde se incluyeron las caracteristicas maternas como edad, nimero de
gestaciones, antecedentes personales patologicos, FUM, edad gestacional al momento del
diagnéstico, edad gestacional por ultrasonido, anomalias asociadas detectadas por ultrasonido,
fecha de resolucidn, via de resolucidn, sexo, peso, Apgar, fetos intervenidos quirirgicamente,
y numero de muertes neonatales. Se utilizard el programa Excell Microsoft Office 2007 para

analizar los datos.

ANALISIS ESTADISTICO

Se realiz6 estadistica descriptiva para cada una de las variables previamente mencionadas.
CALCULO DE TAMANO DE MUESTRA

Se revisaron la totalidad de expedientes del servicio de medicina materno fetal con
diagnostico escrito de Hernia Diafragmatica Congénita en el Instituto Nacional de

Perinatologia Isidro Espinosa de los Reyes.
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RESULTADOS

Fueron analizados 16 expedientes de embarazos con fetos con Hernia Diafragmatica
Congénita en el Instituto Nacional de Perinatologia Isidro Espinosa de Los Reyes de Febrero

de 1996 a Junio 2008.
Dentro de las caracteristicas maternas nuestro estudio arrojo los siguientes datos:

Al momento de acudir al servicio de Medicina Materno Fetal y cumplir los criterios
diagnésticos de HDC la edad promedio de las madres fue de 30.6 afios con una desviacion
estandar de + 9.8 afios, con el mayor nimero de casos ocurriendo entre los 35 a 40 afios de

edad. (Grafica 1).

Ve
Edad Materna W
e 15-19 2 pacientes
12.5%
e 20-24 3 pacientes
19%
e 25-29 2 pacientes
12.5%
e 30-34 1 paciente
5%
e >35 8 pacientes
50%

En cuanto a la paridad de las pacientes, 7 de ellas fueron primigestas, 3 secundigestas y 6 de

ellas tenian 3 o mas gestas. (Gréfica 2)

Otro de los factores estudiados fue la escolaridad, predominando entre este grupo de pacientes
la escolaridad secundaria ocupando un 43.75%, después la preparatoria con un 31.25% vy

posteriormente el nivel licenciatura con un 25%. (Gréfica 3)



Hernia Diafragmadtica Congénita

2008
e )
Paridad
g 2222 022°Z22°2°2°2° T
g 2 @@ 00000
p 0 0 90 =
e ——

y ¥

I

e 2 Primigesta 7

[T S

I S =] Secundigesta 3

I < ... ,

- 23 0 mas gestas 6

—%

\_ J
e N
Escolaridad

M Secundaria 7

L4 Preparatoria 5

M Licenciatura 4
\_ J




Hernia Diafragmdtica Congénita 2008

Se encontré que 8 pacientes tenian el antecedente de toxicomania antes del embarazo. Dentro
de los antecedentes personales patolégicos son muy heterogéneos, 6 de las pacientes el 37.5%
no contaban con antecedentes patoldgicos al momento del diagndstico, 2 de ellas el 12.5%

tenian antecedente de epilepsia.

PATOLOGIA MATERNA PATOLOGIA MATERNA DURANTE
PREGESTACIONAL GESTACION
Epilepsia 2 12.5% Amenaza Parto 5 31.25%
Pretérmino
Tromboflebitis en MID 1 6.25% | Diabetes 2 12.5%
Gestacional
Infeccion viral infancia 2 12.5% | Preeclampsia 1 6.25%
Quirirgicos 4 25%

El promedio de edad gestacional por fecha de dultima menstruaciéon al momento del
diagnéstico fue de 29 SDG con desviacion estandar de + 5.24 SDG, siendo la edad
gestacional menor al momento del diagnéstico de  15.1 SDG y la paciente que se diagndstico

a mayor edad gestacional fue a las 35.4 SDG.

El promedio de edad gestacional por fetometria promedio fue también de 29 SDG con
desviacion estdndar de = 5 SDG, el peso fetal estimado en promedio al momento del
diagnostico de HDC fue de 1379 grs. con desviacion estandar de + 736 gramos (643- 2115

gramos).

En lo referente al sexo fetal dentro del grupo de fetos con Hernia Diafragmatica Congénita,
este pudo ser confirmado en 15 de las pacientes, 7 fetos (46.66%) de las pacientes fueron

masculinos y 8 (53.33%) de las pacientes femeninos.

La localizacién més frecuente de la Hernia Diafragmética Congénita fue del lado izquierdo,
14 de los casos (87.5%) y en 2 de ellos el defecto se ubicé a la derecha en el diafragma

(12.5%).

En 4 (25%) de los fetos diagnosticados con HDC se identificaron anomalias asociadas, dentro
de las cuales se encontraron: defecto a nivel cervical y apéndice preauricular izquierdo en uno

de ellos, 2 vasos en cordén umbilical, en otro onfalocele y anomalia de miembro superior, y
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por dltimo en otro feto rifiones hiperecogénicos, dilatacion pelvis renal bilateral, retrognatia y

labio y paladar hendido izquierdo, sin identificarse anomalias cromosdmicas en este feto.

A 7 de las pacientes (43.75%) se les realiz6 procedimiento invasivo (amniocentesis) para
descartar alteraciones cromosOmicas, no se encontraron alteraciones en la estructura o en el

nimero de cromosomas. El cariotipo fetal 4 casos 46, XY normal y 3 casos 46, XX normal.

El cariotipo en total se obtuvo en 9 pacientes (56.25%) de las pacientes, aunque en solo 7 por

método invasivo.

La via de resolucion del embarazo se describe en la siguiente gréfica:

s ~N
Via de Resolucion del Embarazo

= Cesarea 11

& Parto 2

3 pacientes no resolvieron embarazo en el Instituto Nacional de Perinatologia, por lo que solo
se tienen datos de 13 pacientes, la indicacién mdés frecuente de cesdrea fue la falta de
progresion de trabajo de parto y el mismo diagndstico de HDC como indicacion de cesdrea.
Dentro de otras causas de cesdrea encontramos el DPPNI en un caso, el prolapso de cordén en

otro caso y distocia de contraccidén en un caso mas.

Dentro de los casos que se resolvieron en el Instituto Nacional de Perinatologia, solo se

presentd 1 6bito a las 36 SDG, con 12 nacidos vivos pero con 10 muertes perinatales, de las
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cuales 7 de ellas (70%) se presentaron en las primeras 24 horas de vida, 1 de ellas (10%) entre
las 24 y 48 horas y 2 de ellas (20%) en mas de 48 horas. Las principales causas de muerte
fueron: hipoplasia pulmonar en el 100% de los casos y se combiné con hipertensién pulmonar
en 5 de ellos (50%) y con neumotoérax en 2 de los casos (20%). Solo a 2 de estos fetos se les
realiz6 cirugia y ambos fallecieron uno de ellos a los 2 dias y 11 dias respectivamente después

del evento quirtrgico.
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No. Dx Localizacion Organos Cariotipo | Anomaliaas | Tx Complicaciones MNT
de (SDG) Involucrados ociada Qx
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El peso al nacimiento de los fetos con HDC en el Instituto Nacional de Perinatologia, se
obtuvo como ya se menciond en 13 fetos, el promedio de peso al nacimiento fue de 2586.53

gramos con desviacion estandar de + 446 grs (2140-3032 gramos) para estos recién nacidos.

La edad gestacional promedio al nacimiento de estos fetos segin la fecha de dltima

menstruacion de 37.2 SDG con desviacion estandar de + 2.3 SDG (34.6-39.5 SDG) y segtn el

ultrasonido de 37 SDG con desviacion estandar de + 3 SDG (34-40 SDQG).

En la calificacion de Apgar al nacimiento al minuto predomind:

p
Apgar al minuto

16.60% 4

2 Apgar 1
& Apgar 2
i Apgar 3
= Apgar 4

w B~ NN W

Apgar a los 5 minutos

8.30%

M Apgar 1
L4 Apgar 4
M Apgar 7
H Apgar 8
M Apgar 9

P NN R R
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De la serie de casos revisada como casos de seguimiento de Medicina Materno Fetal, 2 de los
fetos (15.38%) tuvieron oportunidad de ser sometidos a correccién quirdrgica del defecto
diafragmatico, de ellos uno sobrevivid y el otro recién nacido muere a los 11 dias del

procedimiento quirdrgico por choque cardiogénico e hipoplasia pulmonar severa.

Mortalidad fetos con HDC

= Muerte perinatal 11
2 Vivos 1

= QObitos 1
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DISCUSION

La Hernia Diafragmatica Congénita continda siendo una patologia que contribuye a la
mortalidad neonatal en todo el mundo, con los avances tecnoldgicos, se ha intentado mejorar
y cambiar la manera de manejar y tratar a estos fetos con la intencion de disminuir la elevada
morbi mortalidad que existe entre esta poblacion, que ain en paises desarrollados permanece

elevada.

Aunado a esto con el advenimiento de mejores técnicas diagndsticas por imagen y con
personal médico capacitado, se ha intentado hacer diagndstico prenatal de ésta patologia para

buscar opciones terapéuticas incluso in ttero.

Una de las técnicas que actualmente se llevan a cabo en Europa y en paises desarrollados en el
mundo entero es la Oclusion Traqueal Endoluminal por Fetoscopia (OTEF), se han
identificado factores prondsticos y se ha visto que fetos con HDC pueden ser tratados
exitosamente con OTEF procedimiento que se considera minimamente invasivo y podria
mejorar la supervivencia postnatal junto con los nuevos manejos en terapia de apoyo

ventilatorio neonatal como lo es la OMEC.

En los resultados obtenidos en esta serie de casos se observé que en un periodo de 12 afios en
el Instituto Nacional de Perinatologia, han sido referidos, se ha hecho diagndstico prenatal de
Hernia Diafragmatica Congénita y se ha llevado seguimiento a un total de 16 pacientes, que
representaria una incidencia de 1.3 por 5000 nacidos vivos, que es similar a lo reportado en la

literatura.

Ya se menciond en el marco tedrico de este estudio que se han considerado factores de mal
prondstico para estos fetos y que la morbi-mortalidad estd intimamente relacionada con el
grado de hipoplasia pulmonar, nuestra serie no es la excepcion y se vio esta complicacion en
el 100% de los casos, observando una mortalidad del 84.6%, misma que podria esperarse
dado que a pesar de ser el Instituto Nacional de Perinatologia un centro de referencia Nacional

no se cuenta con un manejo novedoso y actual para estos pacientes.

La Hernia Diafragmdtica no se considera mds una patologia de correccién quirtirgica

inmediata, ya que la principal complicacion es la hipoplasia pulmonar y la hipertension
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pulmonar, entonces aunque se tenga la oportunidad de realizar una correccion quirdrgica del
defecto a nivel diafragmatico es ain de mas importancia el apoyo ventilatorio que se ofrece al

neonato.

En nuestra serie dos neonatos fueron intervenidos quirdrgicamente para correccion de defecto
diafragmatico, uno de ellos sobrevivid y el otro feto fallecié a los 11 dias postquirdrgicos por

las complicaciones antes descritas.

La severidad de la hipoplasia pulmonar influye con la mortalidad neonatal e interfiere
directamente con la oportunidad de tener mayores opciones terapéuticas, y los recién nacidos

fallecen a consecuencia de esta complicacion.

Otro de los factores que a la vez se han relacionado con mal prondstico fetal es la relacién
pulmoén/cabeza, cuando esta relacion es menor a 1 las oportunidades de manejo y terapéuticas
se ven disminuidas por el mal prondstico que representa, en los casos que revisamos en esta

serie esta factor prondstico no se utilizé.

Dentro de los avances que surgen como prometedores es la cirugia fetal un campo que ha
venido ganando terreno en el tratamiento de patologias que antes no se pensaba pudieran tener
correccion, dentro de esta drea y en relaciéon con HDC se encuentra la oclusion traqueal, que
se ha intentado por diversas técnicas, una de las mds modernas y prometedoras es la OTEF

por medio de balén para ser retirado previo al nacimiento por medio de TIEX.

Con la creaciéon de la red de hospitales de Medicina Materno Fetal y el inicio de este
ambicioso programa, coloca al INPer como centro de referencia ya no solo de pacientes en
nuestro pais si no un centro de referencia a nivel de América Latina para estos pacientes, es
necesario establecer un programa integral bien organizado de cirugia fetal y con un manejo
multidisciplinario para pacientes con esta patologia, sabiendo por los datos existentes en la
literatura, que se necesitan estudios aleatorizados controlados para aplicar la medicina basada
en evidencias, este Instituto cuenta con los recursos humanos, tecnolégicos y de investigacion

para ser la punta de lanza en un proyecto de manejo integral de este padecimiento.
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Este serd el primer paso en la integraciéon de este programa que involucra dreas como
Medicina Materno Fetal, Neonatologia, Genética, Cirugia Pediatrica, Anestesiologia,

Investigacién y en general manejo multidisciplinario.

La HDC es una patologia que aunque su prevalencia es baja sus resultados contindan siendo
devastadores, en el mundo se intenta reducir la morbimortalidad neonatal como reflejo de un
plan de salud adecuado en todos los paises y por los altos costos que esto representa para los
gobiernos. La tecnologia aporta nuevamente los medios para cambiar la expectativa que

tienen estos fetos y sus familias.
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HOJA DE RECOLECCION DE FETOS HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA

NOMBRE REGISTRO
NUMERO DE CASO

Edad de la Madre afios Estado civil Escolaridad

Procedencia Ocupacién

AntecedentesPersonalesPatoldgicos

Toxicomanias: No Si

Alcoholismo Tabaquismo Drogadiccién Otros
AGO: FUM G P C_A_M_E Hijos vivos Hijos muertos

Edad gestacional al ingreso: SDG.

Antecedente de hijo(s) con defectos: No () Si( ) — Tipo: Cromosémico ( ) Estructural ( ) Otro ( ):

Edad paterna afios Escolaridad Ocupacién

Tamizaje para cromosomopatias en primer trimestre: si no

Resultado

Riesgo basal por edad Riesgo corregido por Translucencia TN mm
Hueso nasal: Presente Ausente

Diagnéstico de envio a II nivel:

USG II Nivel
Edad gestacional al diagnéstico x FUM: SDG

mm SDG

BPD

OFD

HC

FL

AC

Fetometria promedio SDG
Peso estimado gramos
Sexo fetal

Percentil

Localizacién placenta




Hallazgos ultrasonograficos en relacién con HDC

Primer Segundo Tercer Cuarto Quinto
USG USG USG USG USG

ILA

RPC
Hidrops
Tamafio
defecto cm
Localizacién
defecto
C)rganos
involucrados
Anomalias
asociadas

Utilizacién de inductores de madurez pulmonar fetal: Si No Edad gestacional a la
aplicacion nimero de dosis Tipo de medicamento
utilizado

Cariotipo fetal: Si No SDG al momento de la realizacién
Tipo de procedimiento realizado: BVC Amniocentesis Cordocentesis

Evolucion del Embarazo

Si No SDG

Diabetes gestacional

Hipertensién gestacional / Preeclampsia / Eclampsia
Ruptura prematura de membranas

Amenaza de parto pretérmino

Muerte fetal anteparto

Colocacién de balén intratraqueal: Si No SDG al momento de la colocacién
Posicidn, situacion fetal
Tipo de fetoscopio utilizado
Nimero de intentos
Medicamentos utilizados durante el procedimiento:
Anestesico:
Analgésico:
Tocolitico:
Antibidtico:
Reductores de 4cido géstrico:

Complicaciones asociadas al procedimiento: Si No
Ruptura de membranas:
Corioamnioitis:
Trabajo de parto:
Otras:

Momento de presentacién de las complicaciones

Edad gestacional al momento de la complicacion
Recolocacién de balén intratraqueal: Si No
Motivo de la recolocacidn:




SDG a la recolocacion:
Momento de retiro de balén intratraqueal:

Antes del nacimiento: Si No SDG
Al nacimiento: Si No SDG
Después del nacimiento: Si No

Resolucion del embarazo

Edad gestacional a la resolucidn: SDG. Via de resolucién: Eutocia () Férceps () Cesarea () LUI
()

Indicacién (cesarea/férceps): .

Anestesia empleada: BPD () General EV () Mixta ( ) Otra ( )

Destino materno: Hospitalizacién () UCIA ( ) Otro ( )

Resultado Perinatal
RN vivo: No ( ) Si( )

Sexo Peso Talla Apgar I Apgar 5' SA Capurro Destino

IDx Postnatal:

Complicaciones al nacimiento asociadas a HDC:

Hipoplasia pulmonar: Si No

Hipertensiéon pulmonar: Si No

Otras:

Evaluacién por genética: Si No: Nota genética:
Alteraciéon cromosémica asociada: Si No Describa:

Resultado de cariotipo tomado por procedimiento invasivo o por muestra de tejido al nacimiento

Evaluacién por cardiologfa: Si No Comentario

Correccién quirdrgica del defecto: Si No Tiempo después del nacimiento de correccién
quirurgica

Tamafio del defecto Localizacién:

Organos involucrados descritos por cirujano pediatra

Complicaciones asociadas al procedimiento: Si No Describa:




Uso de ventilador oscilatorio de alta frecuencia: Si No Tiempo
Administracién de surfactante: Si No Dosis
Administracién de 6xido nitrico: Si No Dosis

Tiempo de hospitalizacién después del nacimiento

Tiempo de hospitalizacién después de la cirugia

Muerte neonatal : Si No Causa:

Después del nacimiento dias horas minutos
Después de la cirugia dias horas minutos

Se realiz6 necropsia : Si No Niimero de necropsia:
Hallazgos:

Comentarios:

Responsables de llenado:
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