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1. RESUMEN

SUPERVIVENCIA DE PACIENTES CON HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA
EXPERIENCIA DE LA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS NEONATALES DE LA
UNIDAD MEDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL GENERAL “DR. GAUDENCIO
GONZALEZ GARZA” CMN LA RAZA.

Pérez Duran, J. Davila Gémez, C. G.

Antecedentes. La hernia diafragmatica congénita (HDC) consiste en un trastorno en el
desarrollo del musculo diafragmatico, produciéndose el paso de contenido abdominal a la
cavidad toracica. Las principales son hernia de Bochdalek, Morgagni y hiatal, es una afeccién
poco comun y compleja que conlleva una alta tasa de mortalidad. En los ultimos 20 afos, la
supervivencia general ha mejorado gradualmente del 63% a mas del 70%. Existen estrategias
ventilatorias novedosas, sin embargo la ventilacion mecanica convencional hoy en dia, sigue
siendo el pilar en el tratamiento en la gran mayoria de las terapias intensivas neonatales de

nuestro pais.

Objetivo general. Conocer la supervivencia de pacientes sometidos a plastia diafragmatica
secundaria a hernia diafragmatica congénita manejados con ventilacibn mecanica

convencional.

Material y métodos. Estudio transversal realizado en la Unidad Médica de Alta Especialidad
Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” Centro Médico Nacional la raza, en el
periodo comprendido del 1 de enero de 2016 al 31 de junio del 2019. Se analizaron los
expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico de hernia diafragmatica congénita, se

analizaron las caracteristicas clinico demograficas y la supervivencia al mes de vida.

Resultados. Se analizaron los datos de 10 expendientes clinicos; las caracteristicas clinicas

encontradas fueron las siguientes: 6 (60%) fueron del sexo femenino y 4 (40%) del sexo



masculino; la localizacion del defecto fue izquierda en 9 (90%); en 2 (20%) el diagndstico se
hizo prenatal; en ningun expediente se reportdé la medida del diametro cabeza pulmon;
referente a las necesidades de maniobras de reanimacién al momento del nacimiento se
encontré que en 5 (50%) casos hubo necesidad de reanimacién con ventilacién con presion
positiva intermitente y en 2 (20%) pacientes la necesidad de intubacién endotraqueal. La
media del al nacimiento fue de 3130 (£533.68); el Apgar a los 5 minutos con mediana de 8 (8-
9), la edad gestacional tuvo una media de 37.2 (x1.24), mientras la mediana a la edad de
ingreso fue de 4 (4-8). Durante la plastia diafragmatica, se observé la presencia de higado en
cavidad toracica en 4 (40%) de los pacientes, con reporte de hipoplasia pulmonar en 7 (70%)
pacientes: 3 (30%) con hipoplasia pulmonar de 70%, 3 (30%) del 50% y 1 (10%) con
hipoplasia pulmonar de 40%, las complicaciones mas frecuentes encontradas fueron: sepsis
neonatal en 8 (80%), HAP en 8 (80%), paro cardiorrespiratorio en 4 (40%), malrotacion
intestinal en 2 (20%), falla renal aguda en 2 (20%), crisis convulsivas en 2 (20%), volvulo
intestinal en 1 (10%) y CID en 1 (10%), las cardiopatias se observaron en 4 (40%) pacientes,
en algunos mas de una cardiopatia. Las cardiopatias encontradas fueron: comunicacién
interauricular, foramen oval, insuficiencia tricuspidea, persistencia de conducto arterioso,
doble via de salida de ventriculo derecho con defecto septal interventricular subpulmonar y
transposicién de grandes arterias de ventriculo derecho, los datos demograficos maternos
fueron: edad con media de 28.4 (+5.4) afos; 4 (40%) con comorbilidad durante la gestacion:
infeccion de vias urinarias, en 4 (40%) casos, 2 (20%) enfermedades inducidas por la
gestacion (diabetes gestacional y enfermedad hipertensiva asociada a la gestacion) y 4 (40%)
otras enfermedades (anemia, obesidad, cervicovaginits); el numero promedio de gestaciones
de 2.5 (x1.35); en los parametros ventilatorios prequirirgicos y posquirurgicos, no hubo
diferencia estadisticamente significativa, se observo mediana de dias de ventilacién mecanica
de 32.5 (17-43) dias.

De los 10 pacientes que se estudiaron, 7 (70%) sobrevivieron y 3 (30%) fallecieron; una
muerte ocurrié dentro del periodo neonatal a los 2 dias de vida, los otros dos fallecieron a los
37 y 68 dias de vida, respectivamente y la edad media al egreso hospitalario fue a los 54 dias
de vida (£29.5).



Analisis estadistico. Para la estadistica descriptiva se utilizé para las variables cuantitativas
como medidas de tendencia central la mediana o la media, y como medidas de dispersion el
rango intercuartilar (percentiles 25-75) o desviacion estandar, segun corresponda la
distribucion de los datos. Las variables cualitativas se presentan con frecuencias y
porcentajes. En el analisis bivariado para la comparacién de las variables cuantitativas Prueba
T de Student o U de Mann Whitney y para comparar las variables cualitativas Xi cuadrado de
Pearson o Test exacto de Fisher segun corresponda. Se realizé una curva de supervivencia
de Kaplan-Meier. Se utilizé el programa Excel 10 para realizar la base de datos y para el
analisis estadistico el software SPSS V 24 de IBM, Se consideraron significativos valores de p
< 0.05.

Infraestructura y recursos. El presente estudio se realizé en las instalaciones de la unidad
de cuidados intensivos neonatales del Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del
CMN la raza, su elaboraciéon asi como el trabajo de campo fue hecho por residente de
segundo afo de la subespecialidad de neonatologia, con la asesoria y experiencia de 17 afos
de practica clinica en el area de neonatologia y 6 afios de experiencia en asesoria de tesis la
Dra. subespecialista en neonatologia Juana Pérez Duran. El hospital cuenta con un archivo
clinico general, asi también el servicio de cuidados intensivos neonatales cuenta con el

registro de ingreso, egresos de los pacientes, asi como el resumen de egreso.

Factibilidad. Se considero un estudio factible ya que en la unidad de cuidados intensivos
neonatales del Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del CMN la raza se reciben
pacientes con hernia diafragmatica congénita para su manejo antes y posterior a la cirugia; al
ser un estudio retrospectivo no requiere financiamiento, ya que se hizo en base a revision de

expedientes clinicos ubicados en el area de estudio y en el archivo propio del hospital.



2. MARCO TEORICO

La hernia diafragmatica congénita (HDC) se define por la ausencia de desarrollo de toda o
una parte de una cupula diafragmatica; las principales son hernia de Bochdalek, Morgagni y
hiatal (1), en alrededor del 80% de los casos se trata de la parte posterolateral de la cupula
izquierda, es un sindrome complejo que causa insuficiencia respiratoria hipoxémica grave y se
asocia con una alta mortalidad (2). Esta anomalia da lugar a la presencia dentro del térax de
visceras abdominales (estdmago, intestino delgado, bazo, higado) en momentos cruciales del
desarrollo pulmonar fetal. La frecuencia de esta patologia es del orden de uno de cada 3000
nacimientos (1), afecta dos veces mas a las mujeres que a los hombres. Los defectos son
mas frecuentes en el lado izquierdo y en ocasiones (<5%) son bilaterales (3), la mayoria de
los casos de HDC son esporadicos, pero también se han descrito casos familiares (4). La
hernia diafragmatica congénita familiar es poco comun e inferior al 2% de los casos. Se han
informado ambos patrones de herencia: autosémico recesivo y autosomico dominante (5). Se
han descrito anomalias asociadas hasta en un 30% de los casos que consisten en lesiones
del SNC, atresia esofagica, onfalocele y lesiones cardiovasculares. La HDC forma parte de
varios sindromes cromosomicos: Trisomias 21, 13, 18, Fryn, Brachmann de Lange, Pallister-
Killian y Turner (4). El tratamiento médico quirargico de esta anomalia es posible al
nacimiento, pero a pesar de los progresos del tratamiento posnatal, la hipoplasia y la
hipertension pulmonar (HP) que se le asocian mantienen la mortalidad alrededor del 40% (1).
La ecografia prenatal determina el diagnéstico, prondstico y terapia (3). La HDC se caracteriza
por diversos grados de hipoplasia pulmonar y enfermedad vascular pulmonar debido a
anomalias vasculares pulmonares estructurales y funcionales, que a menudo conducen a
hipertension pulmonar. El impacto de la enfermedad vascular pulmonar comienza en el utero y
en combinacién con estos cambios, los cambios circulatorios fetales y la hipoplasia del
ventriculo izquierdo contribuyen a la disfuncion cardiaca sistolica y diastélica neonatal en la
HDC después del nacimiento (2). La alta mortalidad ha conducido a proponer un tratamiento
ya desde el periodo prenatal. Actualmente, el tratamiento quirdrgico in utero, propuesto en las
formas mas graves y algunas formas moderadas (estudio aleatorizado en curso), corresponde

a la colocacion por via endoscépica de un balén intratraqueal plug the lung until it grows



(PLUG), que produce una oclusiéon de la traquea, con el objetivo de inducir una hiperplasia

pulmonar compensadora (6).

2.1 Embriologia

La embriologia de la HDC sigue siendo hoy en dia un tema de controversia. Se enfrentan dos

teorias:

« Una anomalia de cierre del diafragma, que seria responsable de la ascensién de las
visceras abdominales hacia el térax y produciria un fallo del desarrollo pulmonar por
compresion mecanica.

« Una anomalia primaria del parénquima pulmonar que daria lugar a un fallo de cierre

diafragmatico.

Embriolégicamente el diafragma se forma entre la octava y décima semana de gestacion, lo
que produce la separacion de la cavidad celémica en compartimiento abdominal y toracico (3).
Se acepta que la HDC se produce por un retraso o la ausencia de cierre de las cavidades
pleurales por las membranas peritoneo pleurales. Por lo tanto, el peritoneo y la pleura parietal
estan en continuidad uno con la otra a lo largo de la pared posterior, sin ninguna limitacion.
Esta malformacién, que constituye la HDC de Bochdalek, permite la irrupcion de las visceras
abdominales en la cavidad pleural. La parte agenésica del diafragma puede 6 no estar
recubierta por una fina membrana formada por pleura y peritoneo (saco herniario). Con menos
frecuencia, la agenesia so6lo afecta a un pequefio numero de fibras musculares del diafragma;

sin embargo, nunca se ha estudiado el proceso de cierre del conducto pleuroperitoneal (7).

Hoy dia, no existe un consenso sobre la embriologia de la HDC. Las principales razones que
explican las dificultades para conseguir un consenso residen, por una parte, en la
imposibilidad de tener acceso a embriones humanos portadores de HDC en un estadio precoz
del desarrollo y, por otra parte, en el caracter imperfecto de los modelos animales. De hecho,
el modelo ovino, ampliamente utilizado, corresponde a una HDC creada quirurgicamente y
tardiamente en un contexto de desarrollo pulmonar y diafragmatico hasta entonces normal. No

obstante, este modelo reproduce las anomalias pulmonares morfolégicas, ventilatorias y



hemodinamicas que se observan en el neonato humano. Sugiere que la hipoplasia pulmonar

es secundaria a la ausencia de cierre del diafragma (8).

2.2 Fisiopatologia

2.2.1 Anomalias anatémicas del parénquima pulmonar

Independientemente del origen embrioldgico de las HDC y los mecanismos responsables de
la hipoplasia pulmonar, los pulmones de los nifios con HDC presentan las misma anomalias,
pero en grados variables. Estas anomalias se encuentran en los dos pulmones, pero de forma
predominante a la izquierda en las HDC izquierdas (9). Afectan a los bronquios y bronquiolos,
los alveolos y las células del epitelio alveolar. En caso de HDC existe una detencion
prematura de la division bronquial. Esto se ha puesto de manifiesto tanto al nacimiento (9)
como tras el tratamiento quirdrgico de la hernia (10). Al estar el numero de divisiones
bronquiales reducido y puesto que cada terminacién sélo puede producir un numero limitado
de alvéolos, los pulmones de la HDC presentan una reduccién del numero total de los
alvéolos y una reduccién del recuento radial alveolar, que es el reflejo del desarrollo alveolar
distal (11).

2.2.2 Anomalias parenquimatosas funcionales

2.2.2.1 Déficit de surfactante

Se han realizado muchos estudios sobre el surfactante tanto en el humano (fetos y neonatos)
como en modelos ovinos y murinos. En el animal, el numero de NC Il (neumocitos tipo Il) esta
aumentado y son inmaduros. Ademas, en el modelo murino, todos los estudios estan de
acuerdo en la existencia de un déficit de las diferentes fracciones del surfactante (12,13). Este
déficit se ha puesto de manifiesto también en el modelo quirurgico ovino (14,15). Se dispone
de pocos estudios sobre el surfactante de pulmones de nifios con HDC. Sus resultados son
frecuentemente discordantes, pero hay que recalcar que los estudios difieren segun la
naturaleza de los constituyentes del surfactante explorado (16.17). Un reciente estudio de
Boucherat et al (18) indica que la HDC no altera la acumulaciéon de surfactante en el feto

humano. Los pulmones de la HDC no muestran tendencia a la disminucion del contenido ni



retraso en las variaciones relacionadas con el desarrollo de ninguno de los componentes del
surfactante y de los factores de maduracion estudiados. El contenido en surfactante
probablemente sea apropiado al tamafio de los pulmones. Por lo tanto, estos resultados no
estan a favor del uso de un tratamiento mediante surfactante en los neonatos con HDC.
Ademas, plantean la cuestion de la validez de los modelos animales de HDC para explorar la

madurez bioquimica del pulmén (1).

2.2.2.2 Déficit del sistema antioxidante

Estudios realizados en modelos murinos y ovinos han permitido poner de manifiesto un déficit
de las diferentes enzimas antioxidantes, en particular de superéxido dismutasa, de glutation
peroxidasa y de catalasa (19,20). Asi, en caso de HDC, el sistema antioxidante estaria
alterado, lo que sugiere una mayor susceptibilidad de los neonatos con HDC para desarrollar

lesiones pulmonares cronicas inducidas por la toxicidad del oxigeno durante la ventilacion. (1)

2.2.3 Anomalias vasculares anatémicas

El sistema vascular se desarrolla paralelamente al arbol bronquial, y al estar el numero de
divisiones bronquiales del pulmén de la HDC reducido, el numero de ramificaciones
vasculares, por lo tanto, también estara disminuido (4). Tras un estudio realizado en el cordero,
parece que la superficie alveolar total y, en consecuencia, la superficie vascular total estaria
reducidas, sin que el numero de vasos por alvéolo sea menor (21). Ademas, en los pulmones
con HDC, existe una anomalia de la muscularizacion de los vasos que se caracteriza por un
aumento significativo de la capa muscular de las arterias pulmonares (22) que se acompana
de una hiperplasia de la media y de la adventicia (23,24). De ello resulta una reduccién del
tamano del lecho vascular preacinar. La causa de la hiperplasia muscular de las paredes
arteriales es aun desconocida. No obstante, Hassett et al (25) mostraron un aumento de la

cantidad de colageno pulmonar en el modelo ovino. (1)

2.2.4 Anomalias funcionales vasculares

Después de los trabajos de Murdock et al (26) en 1971, el papel exclusivo de la hipoplasia



pulmonar en el prondstico de los nifios con HDC se ha cuestionado. Este equipo mostré que
la HP tenia una funcion importante en la fisiopatologia de la HDC. No se exploraron las
anomalias funcionales de los vasos pulmonares hasta mas tarde. En el momento del
nacimiento, se produce, en el pulmén normal, una caida de las resistencias vasculares
pulmonares debida a las modificaciones del lecho vascular, ellas mismas secundarias a la
insuflacidon de los pulmones, a la respiracién, a una mayor presion de oxigeno y a mediadores
vasoactivos (27). En el centro de esta transicion, entre un lecho vascular de altas resistencias
antes del nacimiento y un circuito de baja resistencia después, se encuentra la célula
endotelial, que actua como un modulador paracrino de la resistencia vascular, secretando
diferentes sustancias vasoactivas. La regulacion de la circulaciéon perinatal se produce como
resultado de un equilibrio entre sustancias vasodilatadoras como el 6xido nitrico (ON) y otras
sustancias vasoconstrictoras como las endotelinas (28,29). Varios estudios han intentado
determinar las causas de la hiperreactividad vascular pulmonar en la HDC. Es probable que,
ademas de la reduccion del lecho vascular debida a la hipermuscularizacion, una alteracion de

las vias de control de la vasoconstriccion contribuya a la HP asociada. (1)

2.3 Diagnéstico prenatal

2.3.1 Ecografia

El diagndstico de la hernia diafragmatica congénita empieza desde la etapa prenatal, puede
diagnosticarse entre las semanas 16 y 24 en mas del 50% de los casos, hallazgos ecograficos
que se pueden encontrar consisten en polihidramnios, masa toracica, desviacion mediastinica,
burbuja gastrica o la presencia del higado en la cavidad toracica y anasarca fetal (3); sin
embargo es mas facil en las hernias izquierdas (30) y se basa principalmente en signos
indirectos: la desviacion del corazén hacia la derecha, la posicidon anormal del estbmago, con
una mala posicion de las referencias topograficas de la parte supra umbilical del abdomen
(31). El estbmago situado en el mismo plano de corte toracico que el corazén es el aspecto
mas clasico. Las imagenes liquidas intratoracicas pueden corresponder a la presencia del
estbmago, pero también a la de asas digestivas en algunas ocasiones animadas por
movimientos de peristaltismo, sobre todo después de las 26-28 semanas de amenorrea. El
signo mas sensible para el diagndstico prenatal es la anomalia de posicion del corazon (32).

La interrupcion de la cupula es dificil de poner de manifiesto, pero se puede apreciar en un



corte sagital del hemitérax izquierdo. Ademas, los érganos solidos como el higado y el bazo
son mas dificiles de identificar que las visceras huecas. Puede ser de ayuda la modificacion
de los trayectos de las venas supra hepaticas y del conducto venoso, localizados mediante
Doppler color (33). El diagndstico de las hernias derechas es mas dificil, ya que el estbmago
permanece a menudo en posicidon intraabdominal. Los signos esenciales son la desviacion del
corazdon a la izquierda y la ausencia de imagen satisfactoria de la cupula diafragmatica
derecha en un corte parasagital (34,35). Alrededor del 40% de las HDC forman parte de un
sindrome polimalformativo, aunque las cifras de la literatura varian segun la poblacion en
estudio (1).

Entre las anomalias asociadas, las anomalias cardiacas son las mas frecuentes (18%) (36).
Se deben distinguir estas malformaciones de los ventriculos izquierdos pequeinos asociados a
la HDC. Siebert et al (37) comunicaron una disminucion del peso del ventriculo izquierdo en
neonatos fallecidos por HDC. Esta observacion se confirmé mediante estudios ecograficos
(38). Estos ventriculos izquierdos pequenos deben diferenciarse de una hipotrofia del corazon
izquierdo “malformativa” (39). Existen varias hipotesis que permiten explicar esta “hipoplasia”

cardiaca:

*  Compresion del corazon por las visceras herniadas.

* Disminucion del flujo sanguineo a través de las cavidades cardiacas por aumento de la
presién en la auricula izquierda, que reduce el cortocircuito fisioldgico interauricular
derecho-izquierdo, o por disminucién del retorno venoso pulmonar debido a la hipoplasia

pulmonar.

También se pueden asociar otras anomalias, como malformaciones renales, de las
extremidades, del tubo neural y de las vértebras (40). Ademas, también se asocian con

frecuencia mal rotaciones intestinales (1).

2.3.2 Cariotipo

El porcentaje de anomalias cromosdémicas asociadas a la HDC es de alrededor del 15% (41).
La incidencia es tres veces mayor cuando la HDC se asocia a otra malformacién. En esta

situacion, las anomalias mas frecuentes son las trisomias 18 y 13. También debe buscarse la



existencia de una tetrasomia 12p debida a la asociacion con el sindrome de Pallister Killian
(42). Por lo tanto, se debe realizar sistematicamente un cariotipo fetal estandar investigando la

tetrasomia 12p. (1)

2.4 Factores prondsticos

Una vez se ha establecido el diagndstico de HDC, es esencial determinar los factores
pronodsticos prenatales para definir el tipo de tratamiento y proporcionar una informacién justa
y documentada a los padres. Se pueden distinguir dos situaciones: la primera corresponde a
las formas asociadas a otras anomalias, y la segunda, a las formas aisladas. Las formas
asociadas son las de peor pronostico, en particular cuando existe una anomalia cromosomica,
otra malformacién grave o un sindrome polimalformativo. Las HDC aisladas son mas
frecuentes. En esta situacion, el principal factor prondstico es el volumen pulmonar fetal.
Aunque no existe ningun factor predictivo positivo al 100%, se han desarrollado herramientas

de imagen que ofrecen buen rendimiento (1).

2.4.1 Volumen y contenido de la hernia

En las hernias izquierdas, la presencia del estbmago a nivel intraabdominal es un factor de
buen pronéstico, con una tasa de supervivencia que va del 93 al 100% (43). La presencia del
higado intratoracico se considera como un factor de mal prondstico (44). Ademas, la
proporcion de higado ascendido interviene también en el prondstico (1), se ha demostrado
que la posicién de higado por si misma afecta en gran medida el resultado. Asi, si el higado
esta herniado en el hemitérax, la supervivencia es de 43%, mientras que si el higado no lo
estd, la supervivencia es de 93% (3). La determinacién del liver to thoracic volume ratio
medido mediante resonancia magnética (RM) es predictivo de la supervivencia posnatal (45).

El grado de hipoplasia pulmonar se determina por ecografia y mediante RM (1).

2.4.1.1 Ecografia

El marcador mas fiable es la relacion entre la superficie pulmonar contra lateral a la hernia y el

perimetro cefadlico (LHR, lung to head ratio). Esta relacion es particularmente fiable en las
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hernias izquierdas y cuando se asocia al estudio de la posicion del higado (es decir,
intratoracico o intraabdominal). Se debe realizar entre las 22 a 28 SDG, midiendo en el plano
del corte de las cuatro cavidades cardiacas los dos diametros maximos perpendiculares (L1 y
L2) del pulmén contralateral. EI LHR se obtiene mediante la férmula: L1xL2 / perimetro
cefalico. Asi, en un amplio estudio retrospectivo realizado sobre 184 fetos afectados, cuando
el higado estaba en posicién intratoracica, la tasa de supervivencia global era del 50%. En
este grupo, cuando la LHR era superior a 1.6, la tasa de supervivencia era del 83%. Entre 1-
1,6, la tasa de supervivencia disminuia al 66% vy, por debajo de 1, era de sdlo el 11%. Este
valor de LHR constituye por lo tanto un umbral por debajo del cual se agrava el prondstico:
entre 0,8 y 1, la tasa de supervivencia era del 16%, y era nula por debajo de 0,7 (44,46). El
valor de la LHR para un mismo feto aumenta con las semanas de amenorrea. Para
contrarrestar esta variabilidad, es posible utilizar la relacién entre la LHR observada (O) y la
esperada (E) para las semanas de amenorrea. El LHR O/E es estable en un mismo feto a lo
largo de todo el embarazo y se expresa en porcentaje (47). Un valor del 25% corresponde a
una LHR igual a 1 en el segundo trimestre y constituye asi un valor umbral de mal prondstico.
La ecografia en tres dimensiones (3D) permite también evaluar el volumen pulmonar fetal (48),
y se ha demostrado la eficacia de esta medida en caso de HDC. Se trata de una medida fiable
y reproducible en manos experimentadas, pero sigue siendo poco utilizada, ya que es dificil

de realizar (1).

La posicién del higado es un factor predictivo de supervivencia posnatal (58). Se puede
determinar de forma fiable mediante ecografia, analizando la posicién del estobmago en el
corte de cuatro cavidades cardiacas (49). El grading (de 1 a 4) del estdbmago es predictivo de
la supervivencia posnatal (50). Cuanto mas alejado esté el estbmago del apex cardiaco, mas

importante es la proporcion de higado herniado en el térax (1).

2.4.1.2 Resonancia magnética

La a calidad de la RM pulmonar fetal como factor pronéstico prenatal se ha evaluado en varios
estudios (51,52). Un primer estudio mostré6 que la RM constituye un buen enfoque para
evaluar el volumen pulmonar fetal y poner de manifiesto una hipoplasia pulmonar (53). Un

estudio mas reciente, prospectivo y multicéntrico, realizado por el Groupe Radiopédiatrique de
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Recherche en Imagerie Foetale (54), confirmé que la RM pulmonar fetal, realizada entre las
20 a 33 semanas de embarazo constituye, en efecto, un buen factor pronéstico. Este estudio
se realizé sobre un grupo de 77 fetos con una tasa de supervivencia posnatal global que fue
de alrededor del 40%. Cuando el volumen pulmonar O era inferior al 25% del volumen
pulmonar E para las semanas de amenorrea consideradas, la tasa de supervivencia era del

19%, mientras que por encima del 25%, la supervivencia se elevaba hasta el 60%. (1).

Las medidas de la LHR o de la LHR O/E mediante ecografia y del volumen pulmonar O/E con
RM correlacionan de una forma bastante fiable con la mortalidad posnatal. No obstante, no
permiten predecir la calidad de la funcidon ventilatoria ni la intensidad de la HP, casi
sistematica en la fase posnatal. Aunque se ha evaluado ecograficamente la calidad de la
vascularizacion pulmonar como factor prondstico, ésta es dificiimente reproducible y

demasiado dependiente del operador (55).

2.4.2 Repercusion sobre el corazén y el mediastino

La desproporcion de volumen entre las cavidades cardiacas izquierdas y derechas se
considera como un factor de mal prondstico, sobre todo si esta presente antes de las 24
semanas de amenorrea (56,57). No obstante, estas diferentes medidas se pueden modificar
durante el embarazo, con lo que es deseable realizar varias ecografias para vigilar la
evolucion (58). VanderWall et al evaluaron 10 variables cardiacas incluyendo el ancho de los
ventriculos izquierdo y derecho, el volumen ventricular izquierdo y la masa ventricular
izquierda, sin que se observase una diferencia significativa de estos valores entre el grupo
HDC y el grupo de referencia. No obstante, el interés clinico de este ultimo estudio esta
limitado por su bajo numero de individuos (12 casos) (59). La frecuencia de la asociacion
entre la HDC y anomalias cardiacas, asi como la evaluacion de la funcién cardiaca justifican

la realizacién de una ecocardiografia fetal especializada (1).

2.4.2.1 Hipoplasia LV en HDC

En 1984, Siebert et al hicieron la observacion de que los recién nacidos con HDC severa del

lado izquierdo a menudo tenian hipoplasia del ventriculo izquierdo. Hicieron un estudio
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anatémico cuantitativo de los corazones de 8 bebés que murieron con HDC y encontraron una
disminucién significativa de la masa cardiaca, debido a la hipoplasia de la auricula izquierda,
el ventriculo izquierdo y el tabique interventricular, especularon que la hipoplasia del ventriculo
izquierdo en la HDC puede ser el resultado de la compresion de las estructuras mediastinicas

por las visceras abdominales herniadas durante la vida prenatal (2).

A medida que la ecocardiografia fetal evoluciond y se volvi6 mas refinada, se reconocié su
uso potencial en la prediccion de resultados para los lactantes con HDC. Crawford et al
revisaron los estudios ecocardiograficos fetales en 19 embarazos e informaron que la
desproporcion ventricular cardiaca (o hipoplasia relativa del ventriculo izquierdo) antes de las

24 semanas de gestacion en HDC aislada se asocié con una mortalidad del 100% (2).

En la circulacion fetal, la sangre enriquecida con oxigeno que retorna de la placenta se dirige
preferentemente a la auricula izquierda mediante una combinacién de mecanismos
anatémicos y relacionados con el flujo. Kiserud et al demostraron que la estrechez relativa del
ductus venoso crea una forma de onda de alta velocidad hacia el foramen oval (FO), el
argumento mas convincente para que la HDC izquierda altere el flujo del ductus venoso fuera
del foramen oval y contribuya a la hipoplasia del ventriculo izquierdo (VI) es una serie de
estudios de ecocardiografia fetal realizados por Stressig et al. segun se informa, 32 fetos con
HDC izquierda se dividieron en 2 grupos segun la presencia o ausencia de flujo anormal de
ductus venoso y flujo de sangre de la vena cava inferior hacia el lado derecho del corazoén y
lejos del foramen oval, en 18 de 19 fetos con desproporcionadamente mas pequefas
dimensiones del flujo de entrada y salida del corazén izquierdo que derecho, se observo una
posicion anormalmente alta y un curso horizontal del ductus venoso y la vena cava inferior, lo
que causo un flujo preferencial de ambas estructuras vasculares hacia la auricula derecha, en
12 de 13 fetos sin este hallazgo, se observaron dimensiones de entrada y salida del corazén
de izquierda y derecha de tamano similar, pero sin hipoplasia del VI. Dekoninck et al
sugirieron que la hipoplasia del ventriculo izquierdo fetal no se asocié con una disminucién del
rendimiento fetal del ventriculo izquierdo, pero Stressig evalud los resultados de los fetos con
HDC izquierda y encontré que la transmision preferencial del ductus venoso hacia el corazén

derecho se asocid con una mayor utilizacion de oxigenacion por membrana extracorpérea

13



(ECMO) y disminucién de la supervivencia. Es interesante observar que la HDC del lado
derecho no se asocid con la hipoplasia del ventriculo izquierdo, lo que sugiere que es el
desplazamiento hacia la derecha del corazén en la HDC del lado izquierdo lo que cambia la
orientacion de la vena cava y el ductus venosus hacia la auricula derecha (en lugar del
foramen oval). En contraste, Dekoninck et al, encontraron que el ventriculo derecho (VD) y la
valvula pulmonar eran mas pequefos en los fetos con HDC del lado derecho que en los

controles normales (2).

2.4.3 Edad al diagnostico

Resulta tentador pensar que cuanto mas precoz es el descubrimiento de la HDC, mayor es la
repercusion sobre los pulmones en desarrollo. Esto es lo que se demostré en el estudio de
Bouchghoul et al en 2015 (60): la tasa de mortalidad a 28 dias presenta una correlacion
significativa con las semanas de amenorrea en el momento del diagndstico (61,1% en el
primer trimestre y 10,4% en el tercer trimestre [p < 0,01]). Sin embargo, puesto que los
aparatos de ecografia y los operadores son cada vez mas eficientes, cada vez se detectaran
mas precozmente las HDC. Son necesarios otros estudios prospectivos para determinar la

funciéon de las semanas de amenorrea en el momento del diagndstico sobre el prondstico. (1)

En la practica clinica, el prondstico que se ofrece a los padres dependera de un conjunto de
argumentos. Si existen una ascension del higado y la LHR es inferior a 1 o la LHR O/E es
inferior al 25% y la RM muestra un volumen O / volumen E igualmente inferior al 25%, la tasa
de mortalidad es de alrededor del 90%. Si el higado y el estbmago estan en el abdomen, la
LHR es superior a 1,6 o superior al 45% y el volumen en RM es superior al 45%, la tasa de
supervivencia es de alrededor del 80%. Entre estas dos situaciones relativamente claras
existe una zona intermedia (en gran parte debido a la imposibilidad de predecir la aparicion de
una HP grave) para la cual el prondstico es mas incierto, con una tasa de supervivencia del
60% (1).

2.5 Tratamiento prenatal

El tratamiento de los nifios con HDC tiene como objetivo:
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» Confirmaciéon del diagndstico y la eliminaciéon de anomalias asociadas (incluyendo

cariotipo).
« Evaluacién del prondstico de la patologia.
* Iniciar un posible tratamiento antes del diagnostico.
» Vigilancia del feto y la programacién del nacimiento en un centro multidisciplinario.

El tratamiento posnatal, a pesar de ser cada vez mas eficaz, solo logra reducir parcialmente la
tasa de mortalidad entre los nifios portadores de una HDC de las formas graves en las que la
hipoplasia pulmonar es mas importante. Por eso, en estas situaciones, algunos equipos han
propuesto iniciar el tratamiento ya desde el periodo prenatal, cirugia in utero, las primeras
tentativas de tratamiento in utero aparecieron en la década de 1980 con las experiencias del
equipo de Harrison, que implicaban cirugia reparadora in utero (61). Las técnicas quirurgicas
de reparacion de la HDC a utero abierto se pusieron a punto inicialmente en modelos
animales, posteriormente, la primera intervencion de cirugia in utero se realizé en el humano
en 1990 (62). Hasta 1996 sdélo se habian realizado en el mundo aproximadamente 60
intervenciones quirurgicas de este tipo. Rapidamente se hizo evidente que estas técnicas no

eran aplicables al feto con un higado ascendido en la cavidad toracica, y se acompanaban,

ademas, de una importante morbilidad materna. En 1997, un ensayo clinico prospectivo
aleatorizado no mostré la superioridad del tratamiento prenatal en comparacién con los
tratamientos posnatales en términos de supervivencia y condujo al abandono de esta

técnica (1).

2.5.1 Técnica plug the lung until it grows (PLUG)

Se han podido desarrollar técnicas menos invasivas, que actualmente se basan en la oclusién
traqueal in utero por via endoscoépica utilizando un balén que se deja colocado temporalmente.
Esta técnica se denominé PLUG (63). El objetivo es forzar el crecimiento pulmonar por la
dilatacion de los futuros espacios aéreos. Se basa en el hecho de que, durante la vida fetal, el
pulmon en desarrollo esta lleno de un liquido secretado por el epitelio pulmonar, liquido que

tiene una funcion crucial en el desarrollo de este 6rgano. En efecto, la presencia de liquido en
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los futuros espacios aéreos es necesaria para mantener el pulmoén en un estado de expansion
indispensable para su crecimiento y maduracion, cualquier modificacion de este equilibrio
altera el desarrollo pulmonar y hace precaria, al nacimiento, la adaptacién a la vida
extrauterina. La importancia del liquido intrapulmonar para el desarrollo llevo a ciertos equipos,
hacia 1994, a realizar la ligadura de la traquea de fetos portadores de HDC para forzar la
expansion pulmonar y corregir las anomalias inducidas por la HDC (63,64). En 1997, dos
equipos desarrollaron en el animal una técnica de oclusién traqueal utilizando un baldn
colocado por endoscopia (65,66). A pesar de las primeras experiencias prometedoras (64),
actualmente esta establecido por diversos estudios en la rata y en la oveja que la oclusién de
la traquea durante un periodo de tiempo prolongado, aunque restablece un crecimiento
pulmonar préximo al normal y una morfometria de la vascularizacién pulmonar normal (67),
induce una maduracion pulmonar anormal y en particular una perturbacion del proceso de
diferenciacion epitelial alveolar. Estos pulmones presentan un recuento radial alveolar normal,
pero septos alveolares gruesos, un numero disminuido de NC Il (1, 68) asi como un déficit
importante de surfactante (69), mientras que existe un aumento de NC | (neumocitos tipo 1) (1).
Ademas, la capacidad de la oclusion traqueal para promover el crecimiento pulmonar depende
de las semanas de amenorrea del feto y de la duracién de la oclusién, y esta dependencia
muy probablemente se deba al grado de desarrollo y de madurez del parénquima pulmonar
afecto en funciéon de las semanas de amenorrea (70,71). No obstante, se puede conseguir
una reversion de las anomalias parenquimatosas y vasculares si se retira la oclusion al cabo
de un determinado tiempo (72). Se han realizado diversos estudios sobre la funcionalidad de
los pulmones que se obtiene tras la oclusion traqueal, con resultados variables en funcién de
la duracién de la oclusion (73,74). Pareceria que una oclusion tardia y de corta duracién (< 15
dias) permite un crecimiento pulmonar moderado, pero con conservacion de un numero de
NC Il correcto. Esto podria corresponder en el humano a una oclusién traqueal realizada al
final de la fase ductal o al inicio de la fase sacular, hacia las 27-28 semanas de gestacion,

seguida de un retiro de la oclusion hacia las 30-31 semanas de gestacion (1).

2.5.1.1 Aplicaciones

Sélo los fetos portadores de HDC aislada son candidatos a esta cirugia. Pocos estudios

relativos a la repercusion de esta técnica sobre la maduracion y el crecimiento pulmonares se
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habian publicado en el momento de las primeras oclusiones traqueales realizadas en 1995 en
un feto humano por el equipo de Adzick (75). A partir de esta fecha, se pueden encontrar en la
literatura a la vez estudios que comunican la evaluacion de esta técnica en el animal y
estudios que comunican series de oclusion traqueal en el feto humano. Estos estudios
provenian en un principio y principalmente de dos equipos, el de Harrison en San Francisco y
el de Adzick en Filadelfia (1).

2.6 Nacimiento

Si se realiza el diagnéstico de HDC antes del nacimiento del nifio, éste debera llevarse a cabo
en un centro multidisciplinario que permita el tratamiento inmediato del nifio. El parto deberia
también, si es posible, inducirse a término, tras programacion con el equipo de reanimaciéon y
de cirugia pediatrica. Aunque la HDC sea de buen prondstico, practicamente todos los nifios

portadores de una HDC presentan dificultad respiratoria neonatal inmediata (1).

La radiografia de térax es el método de referencia en el diagndstico posnatal; la presencia de
parte del estbmago o de asas intestinales en el térax, ademas de la falta de visualizacion del
diafragma, corroboran el diagndstico (6-7), en los casos donde hay presencia de una masa
toracica ecogénica es necesario utilizar otras técnicas de imagen. El diagnéstico diferencial
puede abarcar otros trastornos diafragmaticos, como eventracion, una lesidon pulmonar

quistica (secuestro pulmonar, malformacién quistica adenomatoidea) y otros (3).

Si se llega al diagndstico en una fase temprana del embarazo se puede realizar un
asesoramiento prenatal, se pueden llevar a cabo intervenciones en el feto y se pueden
planificar los cuidados posnatales (4) trasladar al paciente a un centro con un servicio de
obstetricia para casos de alto riesgo, cirugia pediatrica y neonatologia de cuidados de tercer
nivel. Para detectar otras posibles anomalias se debe realizar una ecocardiografia y una
amniocentesis. Para evitar un final innecesario y esperanzas poco realistas es necesario que
un grupo multidisciplinar con experiencia asesore a los padres de un nifio diagnosticado de

hernia diafragmatica congénita (4).
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Al nacimiento en las formas mas graves, la primera manifestacion es una puntacion Apgar
inexplicablemente baja. La dificultad respiratoria puede ser tan grave que se requieran

medidas de reanimacion neonatal energéticas (3).

La dificultad respiratoria es un signo cardinal en los bebes con HDC. Los bebes presentan
cianosis grave y dificultad respiratoria inmediata desde el primer minuto u horas de vida,
aunque puede existir un periodo de hasta 48 horas durante el cual el bebe esta relativamente
estable. La dificultad respiratoria temprana en las 6 primeras horas de vida se considera un
signo de mal prondstico, esta se caracteriza clinicamente por taquipnea, quejidos, utilizacion
de la musculatura accesoria y cianosis, también presentan un abdomen escafoideo o
excavado y aumento del diametro de la pared toracica, el mismo distendido. Los ruidos
intestinales pueden escucharse en el térax con atenuacion bilateral de los sonidos
respiratorios, ausencia del murmullo vesicular del lado afectado, el punto de impulso maximo
cardiaco puede estar desplazado y alejado del lugar de la hernia si se ha producido
desplazamiento del mediastino, en un pequefio grupo de pacientes, las manifestaciones se
presentaran después del periodo neonatal. Estos pacientes pueden experimentar vomitos
secundarios a obstruccion intestinal o sintomas respiratorios leves. En ocasiones, la
encarcelacion del intestino acabara en isquemia con sepsis y shock. Una hernia diafragmatica

no diagnosticada es una causa rara de muerte subita en lactantes y ninos (4-5).

2.7 Tratamiento neonatal

La gravedad de la dificultad respiratoria de la hernia diafragmatica tiene en cuenta la
complejidad de las anomalias anatomicas y funcionales ya descritas: anomalias anatémicas
del parénquima pulmonar y de su vascularizacion, anomalias vasculares funcionales,
inmadurez pulmonar y, en ciertas formas, hipoplasia ventricular izquierda. Las consecuencias

clinicas en el momento del nacimiento son:

* HP relacionada con la hipoplasia pulmonar y las anomalias vasculares, pero
también mantenida por la hipoxemia.
* Mayor fragilidad al barotraumatismo de un pulmén hipoplasico y relativamente

inmaduro.
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* Hipercapnia relacionada con la hipoplasia pulmonar.

* Trastornos hemodinamicos de gravedad variable.

2.7.1 Objetivo del tratamiento neonatal

El objetivo del tratamiento neonatal es hacer regresar la HP relacionada con la reactividad
vascular pulmonar, limitando a la vez al maximo el barotraumatismo y garantizando una
hematosis correcta del nifio. El tiempo de la cirugia es ahora el segundo, tras esta fase de

estabilizacién (1).

Los nifios con HDC suelen requerir un soporte respiratorio intensivo que consistird en
intubacion endotraqueal rapida, sedacion y posiblemente relajacion muscular. Es
imprescindible insertar un catéter arterial (preductual y posductal), uno venoso central
(umbilical), asi como una sonda urinaria y una sonda nasogastrica. El objetivo minimo debe
ser alcanzar una SaO2 preductal del 85% o mas. Debe evitarse la ventilacién prolongada con
mascarilla, ya que distiende el estbmago, el intestino delgado y dificulta todavia mas la
oxigenacion. El volutrauma es un problema importante. La ventilacion gentil con hipercapnia
permisiva reduce la lesién pulmonar, la necesidad de ECMO (Oxigenacion por membrana

extracorpérea) y la mortalidad (3).

Deben evitarse los factores que contribuyen a la hipertension pulmonar (hipoxia, acidosis,
hipotermia). La ecocardiografia es una técnica de imagen sumamente importante que ayuda a
tomar decisiones terapéuticas al medir las presiones pulmonares, del sistema vascular y al
definir la presencia de disfuncion cardiaca. La administracion sistematica de vasopresores

esta recomendada en presencia de disfuncion ventricular Izquierda (3).

La HP grave complica el curso de la HDC y se asocia con una mala supervivencia. El
tratamiento exitoso del HP subyacente para reducir la presién supra sistémica de la arteria

pulmonar que causa la derivacion extra pulmonar de derecha a izquierda y la hipoxemia. (2)

Si bien la tasa de fracaso del tratamiento que requiere el inicio de la oxigenacion de la
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membrana extracorporea (ECMO) varia en general, practicamente no ha cambiado en la
ultima década, a pesar de la disponibilidad de una amplia gama de terapias farmacoldgicas
con vasodilatadores pulmonares. La terapia en recién nacidos con HDC depende de multiples
factores, como la hipoplasia pulmonar, la gravedad de la HP y la disfuncion cardiaca afectada
por la disfuncion del VI o la hipoplasia. EI manejo de la HP se puede complicar por la
interaccién de varios mecanismos, incluida la enfermedad vascular pulmonar con tono alto,
remodelacion hipertensiva y disminuciéon del crecimiento de vasos, asi como alta presion

venosa pulmonar debido a la falta de desarrollo 6 disfuncién de ventriculo izquierdo (2).

Los clinicos se han centrado en el manejo de la HP en HDC con agentes vasodilatadores
pulmonares, pero la hipoplasia del ventriculo izquierdo y la disfuncién diastdlica se reconocen
cada vez mas como posibles causas de fracaso del tratamiento que limitan la eficacia de los

farmacos vasodilatadores pulmonares (2).

La saturacion de oxigeno preductal depende de la saturacidon venosa pulmonar y la direccion
de la derivacion del nivel auricular. Los resultados ecocardiograficos tempranos son
esenciales para evaluar el desempefio cardiaco y la derivacion extra pulmonar como la causa
de la hipoxemia, y para determinar el posible papel de los farmacos vasodilatadores
pulmonares. En presencia de resistencia vascular pulmonar supra sistémica con un
rendimiento adecuado del VI, la derivacién suele ser de derecha a izquierda en el foramen
oval, lo que contribuye a la desaturaciéon preductal. Estos hallazgos ecocardiograficos
sugieren una respuesta favorable a la vasodilatacién pulmonar. Sin embargo, en presencia de
disfuncion del ventriculo izquierdo, la derivacion a nivel auricular puede ser de izquierda a
derecha y esto sugiere que la desaturacion preductal es causada por una PO2 venosa

pulmonar baja (tanto de la derivacion intrapulmonar como de los vasos anastomaticos (2).

Las consecuencias hemodinamicas de la hipoplasia del VI en la HDC del lado izquierdo
pueden presentarse inmediatamente después del nacimiento. En los casos mas graves, la
disminucién del rendimiento sistdlico del VI puede compartir fisiopatologia similar a los
pacientes con sindrome de corazén izquierdo hipoplasico. Como lo sefalé Patel et al, la
evaluacion ecocardiografica temprana y frecuente de la funcion cardiaca y la presion de la

arteria pulmonar pueden guiar intervenciones terapéuticas (2).
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El reconocimiento del funcionamiento sistélico del VI comprometido y la disfuncién diastdlica
asociada con la hipoplasia del VI en la HDC form¢ la base de la American Heart Association y
las directrices de la American Thoracic Society sobre hipertension pulmonar pediatrica para
prevenir el uso temprano de vasodilatadores pulmonares farmacoldgicos en recién nacidos
con disfuncién de VI y HDC (2).

2.8 Tratamiento médico

2.8.1 En la sala neonatal

La hernia diafragmatica es una contraindicacion formal de la ventilacion con mascarilla. El
estado del nifio en el momento del nacimiento indica, en la inmensa mayoria de los casos,
una intubacion inmediata, seguida de una ventilacion controlada evitando la ventilacién con

bolsa, que no permite un control suficiente de las presiones de insuflacion (76).

Después del parto, el problema fisiopatolégico mas evidente en el lactante con HDC grave es
la HP, como se refleja en una diferencia pre y posductal en la saturacion de oxigeno por
pulsioximetria, lo que a menudo provoca el uso de terapias vasodilatadoras pulmonares. La
HP en la HDC esta relacionada con la enfermedad de la arteria pulmonar con un area
transversal pequena de vasos pulmonares que causa un componente fijo de alta resistencia,
remodelacion vascular estructural y vasoconstriccion con vasorreactividad pulmonar
alterada (2).

En la sala neonatal, la ventilacion es generalmente convencional: la presion maxima
administrada se limita voluntariamente (< 24 cmH20) si el estado del nifio lo permite, con una
FiO2 del 100%. En las primeras horas de vida se puede tolerar una hipoxemia (SaO2
alrededor del 80%). El uso de aspiracién del estbmago con una sonda gastrica permite limitar
la distension aérea intestinal. La colocacion de una via venosa debe realizarse rapidamente y
permite la perfusion de una solucién glucosada, asi como de sedacién. Se deben reducir al

maximo las estimulaciones del paciente (1).

21



2.8.2 En la unidad de reanimacion

La hernia diafragmatica ha pasado en 15 afos de ser una urgencia quirdrgica a una urgencia
en reanimacion. La estabilizacion preoperatoria se basa en una ventilacion y un tratamiento de
la HP que son complejas y especificas, asi como a mantener el estado hemodinamico y la

sedacion (1).

2.8.3 Tratamiento ventilatorio

Ha habido un gran interés en determinar el modo de eleccién de ventilacion inicial y sus
efectos sobre la morbilidad y la mortalidad. Se describen tres estrategias ventilatorias
principales para tratar la insuficiencia respiratoria en el recién nacido con HDC las cuales son
la ventilacién mecanica convencional, la VAFO (ventilacion oscilatoria de alta frecuencia) y la

ECMO (oxigenacion por membrana extracorpérea) (4).

Los recién nacidos con hernia diafragmatica congénita se encuentran entre los pacientes mas
complejos para apoyar con ventilacion mecanica, tienen caracteristicas particulares que se

suman a las dificultades ya presentes en el paciente neonatal (77).

La mayoria de los pacientes con HDC requieren ventilacion mecanica (VM), que desempena
un papel fundamental para lograr todos estos objetivos. Una ventilacién apropiada y realizada
de forma escrupulosa puede sentar las bases para un tratamiento exitoso. Por otro lado, la
VM puede provocar efectos perjudiciales para los pacientes con HDC, comprometiendo su
resultado a corto, mediano y largo plazo, a través de la asociacion variable de los siguientes

cuatro elementos principales: barotrauma, volutrauma, atelectrauma y biotrauma (77).

El mecanismo fisiolégico de la respiracion se basa en presiones negativas, por el contrario, en
el paciente ventilado las presiones pulmonares son positivas. El trauma bariatrico es una
complicacion del uso de presiones positivas en el parénquima pulmonar, donde el movimiento
del aire es principalmente pasivo, esto sucede cuando se exceden los limites de presidn
especificos, especialmente en pulmones predispuestos, ya perturbados, el volutrauma es el

otro lado del mismo fendmeno: lesién pulmonar debido a un gran volumen de distension, del
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mismo modo, cuando un paciente es ventilado por debajo de las presiones criticas de
apertura alveolar, se produce un colapso y reapertura repetida de los alvéolos y bronquiolos
respiratorios, lo que lleva al llamado atelectrauma. El uso de una presién espiratoria final

adecuada (PEEP) puede prevenir lesiones pulmonares (78,79).

El volumen, en lugar de la presion, parece ser el principal determinante de la lesion pulmonar.
El barotrauma y el volutrauma tienen varias consecuencias funcionales e histoldgicas, que
incluyen una disminucion del cumplimiento dinamico del pulmdn, una mayor resistencia
pulmonar, cambios inflamatorios en los aspirados pulmonares, enfisema intersticial pulmonar
y neumotorax. A nivel microscopico, hay atelectasia, exudado fibrinoso, edema e inflamacién
de moderados a graves. De manera importante, en el neonato, la lesion pulmonar se
desarrolla rapidamente y puede comenzar desde las primeras respiraciones en la sala de
parto, cuando se producen grandes volumenes tidales utilizado mientras no se aplica una

presion espiratoria final positiva (78).

Antes de la aceptacion generalizada de la ventilacion gentil en pacientes con hernia
diafragmatica congénita, la lesion pulmonar inducida por ventilador era muy frecuente y casi
todos los sobrevivientes tenian una lesion pulmonar significativa. En el que fue el estudio mas
grande de hallazgos de autopsia de los sobrevivientes de hernia diafragmatica congénita, el
91% de los bebés con hernia diafragmatica congénita a los que se realizaron autopsias
presentaban evidencia de dafo alveolar difuso, el 65% tenia evidencia de pérdida de aire y el
50% tenia evidencia de hemorragia pulmonar, con destruccién de la interfaz alveolo capilar.
Se ha estimado que el 25% de las muertes por hernia diafragmatica congénita se producen

debido a los efectos adversos de la atencion agresiva (80).

Cabe destacar que tanto el barotrauma, volutrauma como el atelectrauma pueden ser
perjudiciales para el flujo sanguineo pulmonar. En realidad, los estudios experimentales
muestran que tanto la presion excesiva de las vias respiratorias como el colapso de las vias
respiratorias pueden inducir anomalias en el flujo sanguineo pulmonar y aumentar la

resistencia vascular (77).
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Es por lo anterior, que los modos y parametros del ventilador deben ser individualizados para
cada paciente después de una cuidadosa evaluacion clinica y monitoreo de los gases
sanguineos con el objetivo de una estrategia de ventilacion que proporcione el intercambio de

gases mas efectivo, con una lesion pulmonar minima (79).

Los recién nacido con HDC tiene caracteristicas especificas que aumentan aun mas el riesgo
de desarrollar lesion pulmonar asociada a ventilador, lo que hace que el manejo del soporte
ventilatorio sea aun mas desafiante. Los pulmones son inmaduros, pequenos, con un numero
reducido de alvéolos, que son anormales. La combinacién con érganos herniados que ocupan
espacio en el térax hace que sea mas complicado establecer los parametros apropiados para
obtener una apertura alveolar adecuada sin sobredistenderlo o desreclutarlo (81). Estos
factores pueden afectar la complianza del sistema respiratorio, que disminuye aun mas
después de la cirugia. Después de la reduccion de los 6rganos herniados, el torax en el lado
afectado esta vacio, lo que facilita la sobre distensién principalmente del pulmén ipsolateral.
(82). La reparacion del defecto diafragmatico, con cierre primario o utilizando un parche
sintético, puede conducir a un aumento de la tension en la pared toracica. Finalmente, la
reduccion de 6rganos herniados en el abdomen puede conducir a una presién intra abdominal
alta. La disminucidon en la complianza del sistema respiratorio hace que se requiera una
presion inspiratoria mas alta (que es inversamente proporcional a la complianza del sistema
respiratorio) y la asistencia ventilatoria es mas desafiante. Ademas de eso, los pacientes con
HDC tienen anormalidades del componente vascular del pulmén que contribuyen al desarrollo
de HP de gravedad variable, lo que hace que sea mas dificil lograr un intercambio de gases

satisfactorio (83).

2.8.3.1 Hipercapnia permisiva

Los datos experimentales de la década de 1960 sugieren que la resistencia vascular pulmonar
aumenta con la hipoxia y la acidosis (84,85), como consecuencia, la hiperventilacion, que
utiliza frecuencias respiratorias altas (100—150 respiraciones por minuto) y cualquier presion
maxima, se convirtio en el pilar del tratamiento neonatal con hipertensién pulmonar, para

inducir hipocapnia (PaCO2 de 30 mmHg) y alcalosis (pH de 7.55) (86), clinicamente, este
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enfoque condujo a mejoras a corto plazo de la presién arterial pulmonar y la oxigenacion
(84,85) y también se aplico para la hipertensién pulmonar en pacientes con HDC (86,87), sin
embargo, entre finales de los afios sesenta y principios de los setenta, emergieron datos
clinicos de animales que sefalaron los efectos perjudiciales potenciales de la hiperventilaciéon
y el oxigeno en los pulmones (77). En 1983, Wung et al (88) comenzaron a manejar a los
neonatos con hipertension pulmonar con un enfoque innovador sin el uso de hiperventilaciéon y
relajantes musculares, con una tension de PaCO2 dirigida de 40-60 mmHg, hoy en dia
comunmente conocida como hipercapnia permisiva. (89.90). Con esta suave estrategia de
ventilacion, informaron una supervivencia del 100% de los pacientes con hipertensién

pulmonar grave.

En pacientes con HDC, los efectos nocivos del barotrauma se reconocieron a principios de los
afnos ochenta. (77), Srouji et al, informan que 30 de cada 50 pacientes con HDC desarrollaron
neumotorax a tension, que se asocio con ventilacion con presion positiva intermitente en 29
pacientes. Desde 1983, Wung et al aplicaron los precisos procedimientos de ventilacion
también a pacientes con HDC e informaron sus resultados en 1995. En este articulo seminal,
sugieren que la limitacion de la presion de las vias aéreas no solo minimiza el barotrauma,
sino también las interferencias con el lecho vascular pulmonar, reduciendo los efectos

negativos sobre hipertension pulmonar (91).

En los recién nacidos con HDC, la VM esta disenada para tener en cuenta la fragilidad del
pulmon hipoplasico, la ventilacion gentil ha mejorado notablemente la supervivencia de los
recién nacidos con HDC. Wung et al, defendieron por primera vez la ventilacién gentil con
hipercapnia permisiva para los recién nacidos con hipertension arterial pulmonar persistente
en 1985. Aplicaron con éxito esta estrategia a los pacientes con hernia diafragmatica
congeénita; otros estudios han apoyado la asociacién entre una ventilacion gentil y una mejor
supervivencia (80). Un factor importante en esto es prevenir el efecto decreciente de la
distension intestinal en el espacio intratoracico disponible para ventilaciéon colocando una
sonda orogastrica o nasogastrica con succién intermitente o continua después del nacimiento.
En la mayoria de los casos diagnosticados de forma prenatal, se debe colocar un tubo

endotraqueal inmediatamente después del nacimiento, confirmando la colocacion correcta con
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la capnografia. Antes de la intubacion, se debe obtener una sedacién adecuada para reducir
el estrés relacionado con esta maniobra, y continuar hasta el retiro de la ventilacion (77). Solo
en los casos en que se pueda esperar un desarrollo pulmonar suficiente, de modo que se
pueda evitar el uso de VM, la respiracion espontanea puede ser considerada. Este grupo de
neonatos por lo general se puede identificar por tener un defecto en el lado derecho, una
proporcién observada / esperada de pulmén a cabeza del 45% e higado intraabdominal. En
los recién nacidos con HDC, hay un énfasis especifico en prevenir altas presiones de
ventilacion maximas al tiempo que se logra una oxigenacion y una perfusion de 6rganos
adecuadas. Histéricamente, la alcalosis respiratoria inducida fue un tratamiento estandar para
los pacientes con hernia diafragmatica congénita para controlar la hipertensién arterial
pulmonar persistente. Esta estrategia se ha asociado desde entonces con varios resultados
negativos. En los pulmones, la alcalosis respiratoria provoca un aumento de la lesion
pulmonar, debido a la ventilacidon por minuto sustancialmente mas alta requerida para bajar el
PaCO2, la broncoconstriccion, el edema pulmonar, la derivacion intrapulmonar y el aumento
del gradiente de oxigeno alveolar a arterial. En otros 6rganos, como el cerebro y el miocardio,
la alcalosis respiratoria empeora la lesion tisular al disminuir el suministro de oxigeno y
aumentar la demanda metabdlica. En contraste, la hipercapnia aumenta el esfuerzo
respiratorio espontaneo, mejora el desajuste de V/Q (ventilacion/perfusién), aumenta el gasto
cardiaco, mejora el suministro de oxigeno y puede atenuar la inflamaciéon pulmonar y las
lesiones porque se requieren volumenes tidales mas pequefos. Ahora se prefiere la
hipercapnia permisiva a la alcalosis respiratoria inducida, y la mayoria de los expertos
consideran adecuados al permitir valores de PCO2 tan altos como 60 a 70 mm Hg (8-9 kPa).
A si como valores de PCO2 de 50 a 65 mm Hg (6—8,6 kPa) si los valores de pH son mayores
que 7.20. Sin embargo, se sabe que la acidosis aumenta la resistencia vascular pulmonar, y
en algunos bebés, es posible que no se logre una oxigenacion adecuada hasta que se
establezca un pH mas normal, ademas permitir que la PaCO2 sea mas alta que la manejada
previamente ha permitido que se utilice menos volumen y presion en la ventilacion,

disminuyendo el riesgo de lesidon pulmonar asociada al ventilador (80).
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2.8.3.2 Oxemia en pacientes con HDC

No se ha definido el suministro 6ptimo de oxigeno en pacientes con hernia diafragmatica
congénita. Debido a que el oxigeno es un vasodilatador pulmonar efectivo, el suministro de
oxigeno al 100% se utiliz6 para tratar la hipertensién arterial pulmonar persistente. Sin
embargo, se deben evitar la hiperoxia y el oxigeno al 100% porque aumenta la resistencia
vascular pulmonar al aumentar el estrés oxidativo, al aumentar la contractilidad vascular
pulmonar y al mitigar la respuesta al 6xido nitrico. Los informes mas recientes recomiendan
dirigir la saturacion de oxigeno entre 85% al 95%. Sin embargo, el EURO Consortium ha
tomado una postura aun mas fuerte contra la hiperoxia y ahora recomienda mantener una
saturaciéon de oxigeno pre ductal mayor al 70% en las primeras 2 horas después del

nacimiento, seguido de saturacién objetivo del 80% al 95% (80).

2.8.3.3 Ventilacion mecanica convencional en HDC

Los detalles especificos de la ventilacidon gentil estan poco definidos. Para la ventilacion
mecanica convencional (VMC), expertos recomiendan limitar la presion maxima pico a 25 cm
H20 o menos con una presion espiratoria final positiva 3 a 5 cm de H20. La frecuencia
respiratoria generalmente se recomienda entre 40 y 60 respiraciones por minuto. La
ventilaciéon dirigida por volumen esta ganando popularidad en la medicina neonatal, pero los
datos que sugieren un volumen tidal 6ptimo en la poblacién de hernia diafragmatica congénita
son limitados. Los volumenes tidales mas pequerios de lo normal a menudo se dirigen debido

a la presunta hipoplasia pulmonar asociada con hernia diafragmatica congénita (77).

El objetivo es mantener la oxigenacion y la eliminacion de didéxido de carbono sin introducir
volutrauma. La primera modalidad que debe usarse es la ventilacidon convencional. No se ha
demostrado la eficacia de la hiperventilacion para inducir alcalosis y disminuir los
cortocircuitos ductales, por lo que debe evitarse. La hipercapnia permisiva ha conseguido

reducir la lesiéon pulmonar y la mortalidad en varios estudios. (4)

Muchos han propuesto la ventilacion oscilatoria de alta frecuencia (VAFO) como un medio

para mejorar la oxigenacidn con un menor riesgo de dafo alveolar, pero los datos
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observacionales sobre la VAFO en pacientes con hernia diafragmatica congénita son
contradictorios. Hasta la fecha, el VICI Trial es el unico ensayo aleatorio, prospectivo y
multicéntrico que compara la ventilacion mecanica convencional con la VAFO. Ciento setenta
y un pacientes fueron asignados al azar para recibir ventilacion mecanica convencional o
VAFO, y el resto del tratamiento de cada paciente sigui6 las pautas establecidas por la hernia
diafragmatica congénita EURO Consortium. Las caracteristicas basales fueron similares y no
hubo diferencias en el resultado primario de muerte o displasia broncopulmonar. Los
resultados secundarios favorecieron a la ventilacion mecanica convencional, lo que sugiere
que la ventilacion mecanica convencional puede estar asociado con una mejora en la
hemodinamica en comparacion con VAFO, como se utilizdé en el ensayo VICI, en pacientes
con hernia diafragmatica congénita. Recomendamos comenzar con ventilacion mecanica
convencional, pero VAFO sigue siendo una opcién razonable para aquellos pacientes que

requieren una presion pico maxima excesiva en ventilacion mecanica convencional (80).

Aunque la mortalidad o la incidencia de displasia broncopulmonar (DBP) no difirieron entre los
dos grupos de modalidades de ventilacion, los pacientes con VMC recibieron ventilacion
durante un numero significativamente mas corto de dias y menos necesidad de ECMO. Sin
embargo, varios estudios hasta ahora también han demostrado que el VAFO es beneficiosa
para la oxigenacion y la reduccién del barotrauma (92). A pesar de estos esfuerzos, el modo
superior de ventilacion post inicial aun no esta claro, y tanto el HDC EURO Consortium, the
American Heart Assocciation/ American Thoracic Society, y la American Pediatric Surgical
Associatin (APSA), y el comité de practica basada en la evidencia (77) recomiendan el VMC

como modo de ventilacion inicial.

El objetivo principal debe ser reducir barotrauma, volutrauma y prevenir la hiperinsuflacion
para asegurar una perfusion pulmonar éptima manteniendo los valores de PIP por debajo de
25 cm H20. Al establecer un objetivo de volumen corriente, se puede prevenir el trauma por
volumen manteniendo constantes los volumenes corrientes cuando el cumplimiento pulmonar
mejora con el tiempo. En los recién nacidos, se ha demostrado que esto es preferible a la
ventilacion controlada por presion (93). Las frecuencias de ventilacion pueden iniciarse a 40—

60 por minuto y ajustarse cuando sea necesario para alcanzar niveles de PaCO2 entre 50 y
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70 mmHg o0 6.9-9.3 kPa. De acuerdo con el HDC Euro Consortium, (77) cuando PIP alcanza
28 cm H20 o superior, se debe considerar VAFO o ECMO, mientras que los resultados de
APSA y el comité de practica basada en evidencia sugieren cambiar a VAFO si PIP alcanza

25 cm H20 o superior o Sa02 preductal es 85% con parametros éptimos.

2.8.3.4 Ventilacion de alta frecuencia

La ventilacion de alta frecuencia se puede utilizar como un modo electivo o de rescate de
ventilacion. Pocas series informan sobre el uso de ventilacion de alta frecuencia por flujo
(HFJV) en pacientes con HDC, con resultados variables (95), pero puede ser una alternativa
razonable a la VAFO, ya que la HFJV esta asociada con hemodinamica mejorada y presiones
mas bajas en las vias respiratorias en comparaciéon con la VAFO. Kuluz et al demostraron que
el HFJV es un modo aceptable de ventilaciéon en pacientes con hernia diafragmatica
congeénita, pero no hay datos disponibles que comparen directamente el HFJV con otros
modos (80), mientras que la HFOV (ventilacion de alta frecuencia oscilatoria) es la modalidad
de ventilaciéon de alta frecuencia, mas ampliamente utilizada en pacientes con HDC. Los
resultados de APSA y el comité de practica basada en la evidencia sugieren el uso de
ventilacion de alta frecuencia oscilatoria, como un modo electivo o de rescate de ventilacion
(96), mientras que el HDC Euro Consortium, basado en los hallazgos del ensayo VICI (97) y la
American Heart Association / American Thoracic Society (98,99) sugieren su uso como modo

de rescate de ventilacion.

2.8.3.5 Oxigenacion por membrana extracorpérea (ECMO)

ECMO es una terapia temporal que apoya la funcién respiratoria y cardiaca durante la
recuperacion de una causa reversible. En el caso de la hernia diafragmatica congénita,
generalmente es la hipertension arterial pulmonar persistente refractaria o la falla del
ventriculo derecho lo que causa el ciclo vicioso de empeoramiento de la hipoxia, la
hipotension y la acidosis a pesar del aumento del soporte respiratorio e inotropico. Los datos
de la Organizacién de Apoyo Vital Extracorpéreo (ELSO) muestran que mas de 7,500

pacientes con hernia diafragmatica congénita se han colocado en ECMO con una tasa de
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supervivencia del 51%. A pesar de la introduccién de un tratamiento especifico para la
hipertension arterial pulmonar persistente, como el 6xido nitrico inhalado y el sildenafil, la
ECMO es la unica terapia que ha demostrado reducir la mortalidad en los neonatos con
hipertension arterial pulmonar persistente, sin embargo, sigue siendo controvertido. Los
criterios de ingreso a la ECMO son especificos del centro, con una variacion significativa entre
los centros. La ECMO se puede considerar para un paciente con hernia diafragmatica
congénita que no puede permanecer dentro de los parametros meta de una estrategia de

ventilacion suave o que es excesivamente hipotenso y no responde a las intervenciones (80).

2.8.4 Surfactante

La inmadurez pulmonar de las HDC ha llevado a proponer la administracion sistematica de
surfactante exdgeno con el fin de paliar su supuesto déficit y mejorar el reclutamiento alveolar.
Sin embargo, la administracion sistematica de surfactante no tiene un efecto significativo
sobre la PO2 y la PCO2 y daria lugar a una alteracion de la funcion respiratoria (100). El
surfactante sigue estando indicado en caso de prematuridad (<34 SDG), con la administracion

so6lo de la mitad de dosis en comparacion con la de un prematuro sin HDC. (1)

2.8.5 Oxido nitrico

El ON inhalado es un vasodilatador pulmonar. Aunque la eficacia del ON inhalado es clara en
las otras causas de HP, su efecto en el marco de una HDC muestra resultados no constantes,
lo que refleja la complejidad de la HP en esta patologia (101-102). No obstante, es utilizado
por la mayoria de los equipos en caso de HDC tanto en el periodo agudo como en caso de HP
persistente de forma cronica, incluso después de la extubacion (102). Un reciente estudio
multicéntrico realizado sobre una amplia cohorte de mas de 1700 neonatos con HDC muestra
que el ON inhalado tiene una eficacia transitoria en la mayoria de los casos, durante las
primeras horas del tratamiento. Los autores proponen utilizar provechosamente el tiempo de

esta “eficacia” transitoria para organizar la instauracién de la ECMO (103).

La experiencia clinica con otros tipos de vasodilatadores pulmonares sigue siendo limitada (1).

El efecto de estas diferentes técnicas permite optimizar el tratamiento de los nifios con HDC
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graves. Es posible que estas diferentes técnicas se potencien mejorando el reclutamiento

alveolar y la redistribucion vascular pulmonar (104).

2.8.6 Milrinona

La Milrinona se usa comunmente durante el tratamiento de la HDC, aunque no se han
realizado ensayos aleatorios para probar su eficacia. Como inhibidor de la fosfodiesterasa de
AMPc (PDE3), la milrinona es un inotrépico (mejora la contraccion sistémica cardiaca) y
lusitropico (mejora la relajacion diastdlica cardiaca). La milrinona también puede actuar
disminuyendo la resistencia vascular sistémica, que, al descargar el corazon izquierdo,
proporciona otro mecanismo que podria disminuir el HP en sujetos con disfuncion VI. Ademas
de sus efectos cardiacos, la milrrinona tiene propiedades vasodilatadoras pulmonares leves.
En una pequefia serie de nifios con HDC y HP, las medidas funcionales tanto de VD como de
VI mejoraron con el inicio de la milrinona, aunque la derivacion ductal de derecha a izquierda
se redujo ligeramente. La exposicion al oxido nitrico aumenta expresion y la actividad de la
PDES3 en corderos neonatales. La milrinona puede restaurar los niveles vasculares de AMPc
al inhibir la PDE3 y mejorar las propiedades vasodilatadoras del ON, o puede reducir aun mas
la HP al disminuir la presion venosa pulmonar a través de sus efectos cardiacos y sistémicos.
La funcién biventricular, por lo tanto, puede verse afectada directamente, o a través de las
interacciones ventricular-ventriculares, con una disminucién de la pos carga del VD y una

mejor funcioén del VD que mejora la funcién del VI. (2)

2.9 Tratamiento quirargico

Desde hace 15 afos, el tratamiento de los nifios con HDC ha avanzado mucho. Hasta el inicio
de la década de 1980, la HDC era una urgencia quirdrgica y los nifos eran operados
rapidamente tras el nacimiento. Sin embargo, la situacion respiratoria de los neonatos
operados precozmente tenia sobre todo tendencia a agravarse en la fase postoperatoria, por
lo que algunos autores propusieron diferir la cirugia tras una fase de estabilizacion
hemodinamica y ventilacion preoperatorias (1). Se esta discutiendo acerca del momento
idéneo para la reparacion del defecto diafragmatico. La mayoria de los centros espera al

menos 48 horas después de la estabilizacidon y la resolucion de la hipertensién pulmonar. La
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necesidad exclusiva de ventilacion convencional, una presion inspiratoria maxima (PIP) baja y
una FiO2 por debajo de 50 son buenos indicadores de estabilidad. Si el recién nacido se
encuentra con ECMO, el requisito para la reparacion quirurgica deberia ser la posibilidad de
retiro de la ECMO. En algunos centros, la reparacién se realiza con los catéteres colocados;
en otros se retiran las canulas. Lo mas frecuente es el acceso subcostal. De esta forma se
consigue una buena visualizacién del defecto y, en el caso de que la cavidad abdominal no
pueda acomodar el contenido herniado, se puede colocar un parche de malla toracica
(Silastic). Se ha descrito la reparacion tanto por via laparoscépica como por via toracoscopica,
pero ambas deberian reservarse para los neonatos mas estables (3); no obstante, hay que
tener en cuenta que en un metaanalisis (76) no se observd un beneficio real de la cirugia
diferida. Los 6rganos herniados se reintegran en posicién intraabdominal (1). El tamafio del
defecto y la cantidad de diafragma original presente pueden variar. Siempre que sea posible
debe realizarse una reparaciéon primaria con tejido natural. Si el defecto es demasiado grande
se utiliza una placa (elastomero de silicona o politetrafluoroetileno) para cerrar el orificio

herniario (1-3).

2.10 Evolucién a largo plazo

La tasa de supervivencia de las HDC aisladas se situa entre el 60-82% (105-107), segun los
estudios. Las diferencias observadas se pueden explicar, entre otras cosas, por las
diferencias entre las poblaciones estudiadas (nacidos vivos, nacidos vivos y mortinatos, etc.) y
la existencia de sesgos inducidos por la mortalidad oculta, correspondiente a las muertes
fetales in utero, cuando sélo se consideran los nacidos vivos. El recurso a la ECMO vy el uso
de placas durante la cirugia inicial, la prematuridad y el bajo peso al nacimiento constituyen
factores de mal prondstico y se asocian a una mayor mortalidad posnatal (106-107). A largo
plazo, la evolucion de los nifios con HDC tratada puede estar marcada por varios tipos de

complicaciones que, ademas, pueden asociarse (107).

La tasa de recidiva es mayor en los nifos con parches (el parche no crece a medida que lo
hace el nino) que en las reparaciones con tejido natural. Se puede reducir la tasa de recidiva

si el parche se coloca holgado. Debe monitorizarse atentamente la hipertension pulmonar y en
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algunos casos es necesario repetir el tratamiento con ECMO en el postoperatorio (3). Otras

complicaciones descritas son hemorragia, quilotérax y obstruccion intestinal (4).

Los nifos tratados por hernia diafragmatica congénita sufren posteriormente de problemas
pulmonares, nutricionales y del desarrollo neurolégico, por o que se les debe garantizar un

seguimiento estricto (8).

2.10.1 Complicaciones pulmonares

Las complicaciones pulmonares con frecuencia son secundarias a la hipoplasia pulmonar, a la
posible persistencia de una HP, agravadas por las lesiones secundarias inducidas por la
ventilacidn mecanica. A medio plazo, esto puede dar origen a una ventilacion o una oxigeno
dependencia prolongadas. Puede existir una neumopatia obstructiva residual, incluso en los
pacientes poco sintomaticos, que en ocasiones puede necesitar el uso de broncodilatadores a

largo plazo (1).

Los problemas pulmonares siguen siendo una fuente de morbilidad para los supervivientes de
la HDC a largo plazo. El estudio de nifios de 6 a11 afnos sometidos a reparacion de la HDC
demuestra una disminucién significativa del flujo espiratorio forzado al 50% de la capacidad
vital y una disminucién del flujo espiratorio maximo. Pueden observarse tanto patrones
obstructivos como restrictivos. Tienen mejor pronostico los pacientes sin hipertension
pulmonar grave y barotrauma. El grupo de mayor riesgo abarca a los nifios que requieren
ECMO vy reparacion con parche, pero los datos demuestran claramente que los supervivientes
que no reciben ECMO también requieren un control frecuente de la funcion pulmonar. Al alta,
hasta un 20% de los recién nacidos requiere oxigeno, pero solo el 1-2% lo necesita después

del afo de vida (3).

2.10.2 Complicaciones digestivas y trastornos orales

Las complicaciones digestivas constituyen una parte importante del cuadro. Puede persistir un
reflujo gastroesofagico (RGE), y algunos estudios comunican su persistencia en dos tercios de

los casos a los 3 afnos. Es mas frecuente cuando el defecto diafragmatico afecta al hiato
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esofagico (3). En ocasiones puede ser necesario para la nutricion el uso temporal, prolongado
en ciertos casos durante varios meses, de una gastrostomia. Una complicacion frecuente es
la aversién oral, cuya causa es mal conocida y ciertamente multifactorial (107). Hasta en un
20% de los nifios se describe obstruccion intestinal, posiblemente debida a un vdlvulo

intestinal, a adherencias o a una hernia recurrente incarcerada (3).

2.10.3 Complicaciones musculo esqueléticas

Hasta en el 30% de los casos se observan anomalias musculo esqueléticas, a menudo
moderadas. Se trata de escoliosis, pectus excavatum o carinatum y de asimetria de la pared

toracica. Se ven favorecidas por el uso de placas durante la cirugia. (1)

2.10.4 Complicaciones neurolégicas

Las complicaciones neurologicas son casi siempre secundarias a una hipoxia neonatal o a
trastornos hemodinamicos prolongados. Se han comunicado otros factores de riesgo: uso de
ECMO, uso prolongado de relajantes neuromusculares y de antibiéticos aminoglucésidos.
Estas complicaciones son principalmente retrasos de adquisicidon motora y del lenguaje. (1)
otras complicaciones que se han descrito asociadas a ECMO son retraso del desarrollo
transitorio y permanente, alteracién de la audicion o de la vision y convulsiones. La hipoacusia

grave puede producirse hasta en un 28% de los nifios que recibieron ECMO.

2.10.5 Retraso del crecimiento

En los dos primeros anos de vida, los nifios con HDC suelen presentar retraso del crecimiento.
Los factores que contribuyen a ello son una mala alimentacion, una ERGE y una demanda
caldrica que puede ser mayor debido a la energia que necesitan para respirar. A la edad de 2

afnos muchos nifos se normalizaran y se pondran al dia con la estatura normal (3).

El retraso del crecimiento que se produce por la asociacion de varios elementos:

* Aumento del catabolismo durante el periodo neonatal.
* Trastornos de la ventilacion.

* Reflujo gastroesofagico.
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e Trastornos orales.

Diversos autores han tratado de establecer criterios prondsticos para evaluar los diferentes
tratamientos quirurgicos, se han considerado principalmente variables relacionados con el
manejo ventilatorio, otros factores que también influyen en el prondstico son la edad
gestacional, el Apgar al minuto, el peso al nacer, gravedad del neonato al ingresar a una
terapia intensiva neonatal (9). Una anomalia mayor asociada, la aparicion de sintomas antes
de las 24 horas de vida, la hipoplasia pulmonar grave, la hernia hacia el pulmén contra lateral
y la necesidad de ECMO (3).

Los supervivientes de la reparacion de la HDC, y en particular de los que recibieron terapia
con ECMO, presentan una amplia gama de anomalias a largo plazo que parecen mejorar con

el paso del tiempo, pero requieren una estrecha vigilancia y cuidados multidisciplinares (4).
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3. JUSTIFICACION

La hernia diafragmatica es un patologia muy compleja que involucra un abordaje
multidisciplinario para logar un diagndstico oportuno y ofrecer un tratamiento precoz para
mejorar la supervivencia de los pacientes y disminuir comorbilidades a corto y largo plazo,
existen tratamientos vanguardistas como la ventilacion de alta frecuencia 6 ECMO, para
disminuir la mortalidad de los pacientes quienes presentan esta patologia, sin embargo la
ventilacidn convencional sigue siendo el manejo inicial y basico en instituciones en donde no
se cuenta con esos recursos, por lo que surge el interés de conocer la supervivencia de
pacientes con hernia diafragmatica congénita manejados con ventilacion mecanica
convencional, asi como conocer las comorbilidades que presentan, posterior al tratamiento

quirurgico y la sobrevida en el periodo neonatal.

La unidad de cuidados intensivos neonatales de la Unidad Médica de Alta Especialidad “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” Centro Médico Nacional la raza, es un servicio de referencia,
para recién nacidos en su gran mayoria con patologia quirurgica, dentro de las cuales se
refieren hernias diafragmaticas congénitas, los cuales han sido manejados con ventilacion
mecanica convencional, por lo que surge el interés por conocer los resultados logrados y la

sobrevida al mes de vida.
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4. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El manejo de la hernia diafragmatica congénita ha evolucionado a través de los afios,
implementandose estrategias ventilatorias como la ventilacion mecanica de alta frecuencia 6
el ECMO, reportandose resultados variables. En la unidad de cuidados intensivos neonatales
del Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” Centro Médico Nacional la raza la
ventilacidn mecanica convencional, sigue siendo el tipo de ventilacion utilizado en la mayoria
de los pacientes con hernia diafragmatica congénita, por lo que surge el interés por conocer
los resultados de la supervivencia de estos pacientes, planteandose la siguiente pregunta de
investigacion: 4 Cual es la supervivencia de los pacientes con hernia diafragmatica congénita
manejados con ventilacién mecanica convencional en la UMAE HG “Dr. Gaudencio Gonzalez

Garza” del CMN la raza.?

37



5. OBJETIVOS

5.1 Objetivo principal

1. Conocer la supervivencia de pacientes sometidos a plastia diafragmatica secundaria a
hernia diafragmatica congénita manejados con ventilaciéon mecanica convencional en la
unidad de cuidados intensivos neonatales de la Unidad Médica de Alta Especialidad “Dr.

Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional la raza.

5.2 Objetivos secundarios

2. Conocer las caracteristicas clinico demograficas de los pacientes con hernia

diafragmatica congénita.

3. Conocer las caracteristicas de la ventilacion mecanica convencional y el tiempo de uso

de la misma en los pacientes con hernia diafragmatica congénita.

4. Conocer las principales comorbilidades secundarias al manejo ventilatorio en los

pacientes con hernia diafragmatica congénita.

38



6. HIPOTESIS

Al ser un estudio descriptivo de temporalidad retrospectiva, no requiere hipétesis, por lo que

realizamos las siguientes preguntas de investigacion:

Pregunta principal.

1. ¢Cual es la supervivencia de los recién nacidos con hernia diafragmatica congénita

manejados con ventilacidn mecanica convencional?

Preguntas secundarias.

2. ;Cuales son las caracteristicas clinico demograficas de los pacientes con hernia

diafragmatica congénita?

3. ¢Cuales son las caracteristicas de la ventilacion mecanica convencional y el tiempo de

uso de la misma en los pacientes con hernia diafragmatica congénita?

4. ;Cuales son las principales comorbilidades secundarias al manejo ventilatorio en los

pacientes con hernia diafragmatica congénita?
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7. MATERIAL Y METODOS

7.1 Tipo de estudio

Estudio descriptivo, retrospectivo, unicéntrico, analitico y transversal.

7.2 Ubicacion temporal

Se realizé una revisién y analisis de expedientes clinicos de los pacientes ingresados a la
unidad de cuidados intensivos neonatales de la Unidad Médica de Alta Especialidad “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional la raza, en el periodo comprendido

del primero de enero de 2016 al 31 de junio del 2019.

7.3 Universo de estudio

Recién nacidos con diagndstico de hernia diafragmatica congénita que fueron ingresados a la
unidad de cuidados intensivos neonatales de la Unidad Médica de Alta Especialidad “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional la raza, en el periodo comprendido

del primero de enero de 2016 al 31 de junio de 2019.

7.4 Criterios de seleccion

Expedientes clinicos completos de pacientes con diagnésticos de hernia diafragmatica
congénita que ingresaron al servicio de la unidad de cuidados intensivos neonatales de la
Unidad Médica de Alta Especialidad “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico
Nacional la raza en el periodo comprendido del primero de enero del 2016 al 31 de junio del
2019.

7.5 Criterios de eliminacion

Expedientes clinicos que no se encuentren completos.

40



7.6 Método de recoleccion de datos

Una vez aprobado el Protocolo de Investigacion por los Comités de Investigacion, y el de
Etica en Investigacion, se solicitd al departamento de archivo clinico los expedientes clinicos
de los pacientes recién nacidos atendidos en la Unidad Médica de Alta Especialidad “Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional la raza, en el periodo comprendido
del primero de enero de 2016 al 31 de junio del 2019 con diagnéstico de hernia diafragmatica

congenita.

De los expedientes clinicos ya localizados y que cumplieron los requisitos de seleccion, se
obtuvo la informacion necesaria en relacion al diagnéstico de hernia diafragmatica congénita;
con las siguientes variables clinico demograficos de los recién nacidos, antecedentes
perinatales de importancia, caracteristicas de la hernia referidas al momento de la cirugia, las
comorbilidades presentes, asi como las caracteristicas de la ventilacién en relacion a los
parametros utilizados antes y posterior al procedimiento quirurgicos. Se obtuvo la prevalencia

de la enfermedad y la sobrevida hasta su egreso del servicio o muerte.

Se utilizaron numeros consecutivos de expedientes, sin uso de ficha de identificacion de

paciente o ningun otro tipo de especificacion que afecta la confidencialidad del mismo.
Una vez recolectadas las variables del estudio en un instrumento de recoleccién, se elabor6

una base de datos en Excel 2010 y posteriormente se codificd en el software SPSS v. 24 IBM

para su analisis estadistico.
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7.7 Variables de estudio

VARIABLE

Supervivencia

Numero de

gestacion

Edad

gestacional

Localizacion de
hernia

diafragmatica

Sexo

DEFINICION

CONCEPTUAL

Tiempo hasta que

ocurre evento.

Numero de
embarazos de la

madre.

Semanas de vida
intrauterina
cumplidas al
momento del
nacimiento.
Se refiere al lado
del hemitérax
donde se localice
el defecto
diafragmatico.
Sexo apunta a las
caracteristicas
fisiologicas y
sexuales con las
que nacen
mujeres y

hombres.

DEFINICION
OPERACIONAL

Sera el tiempo
transcurrido desde
el ingreso hasta el
egreso a domicilio,

o bien defuncion.

Nuamero de
embarazo referido
en el expediente

clinico.

Semanas de
gestacion referidas
en el expediente al

momento del

ingreso a UCIN.

El referido en el

expediente

Sera el sexo
referido en el

expediente clinico.

TIPO DE

VARIABLE Y
ESCALA DE

MEDICION

Cuantitativa

discreta.

Cuantitativa

Discreta

Cuantitativa

Discreta

Cualitativa
nominal

dicotémica

Cualitativa
nominal

dicotémica

UNIDADES DE MEDICION /

POSIBLES VALORES

Tiempo 0 (ingreso).

Dias.

Numero de gestaciones.

Semanas de gestacion.

1. Derecha.

2. Izquierda.

1. Femenino.

2. Masculino.
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Peso al nacer

Diagnéstico

prenatal

Diagnéstico

posnatal

Intubacion al

nacimiento

Edad al ingreso

Peso al ingreso

Dias de vida a la

cirugia

Peso del recién
nacido al
momento del
nacimiento.

El diagndstico
prenatal tiene
como finalidad
diagnosticar con
la mayor
precocidad
posible un defecto
congénito o bien
establecer la
ausencia del
mismo.
Diagndstico de
algun defecto
congénito
realizado posterior
al nacimiento.
Introducir canula
endotraqueal a la
via aérea
posterior al

nacimiento.

Edad cronoldgica
al momento del

ingreso a UCIN.

Peso del recién
nacido al
momento del

ingreso a UCIN.

Edad en dias en

la que se realizo

Peso referido al
nacimiento en el

expediente.

Lo referido en el

expediente clinico.

Referido en el

expediente.

Sera lo referido en

el expediente.

Dias de vida,
referidos en el
expediente al
momento del
ingreso a UCIN.
Peso referido en el
expediente al
momento del

ingreso a UCIN.

Sera la citada en el

expediente.

Cuantitativa

Continua

Cualitativa
nominal

dicotomica

Cualitativa
nominal

dicotémica.

Cualitativa
Nominal

dicotomica

Cuantitativa

Discreta

Cuantitativa

Continua

Cuantitativa

Discreta

Gramos.

1. Si.
2. No.

Dias de vida.

Gramos.

Dias de vida.

43



la plastia

diafragmatica.

Soporte vital
altamente

especializada

Ventilacién
cuyo objetivo es

mecanica
mantener el

convencional : :
intercambio

gaseoso

pulmonar.

Modos no

convencionales de

soporte
ventilatorio los
mas utilizados

son: Ventilacion

de alta frecuencia,

ventilacion con
volumen
controlado y
regulacion de
presion (PRVC),

presion positiva

Ventilacion
mecanica no

convencional

continua de la via

aérea en dos
niveles (BIPAP),
ventilacion con

liberacion de

presion de la via

aérea, ventilacion

con relacion
inspiracion,
espiracion

inversa.

Presion Es la maxima

inspiratoria presion que se

Sera la ventilacion

: Cualitativa
que se refiera en el o
; : Binaria
expediente clinico.
) Cualitativa
Lo referido en los )
) Nominal
expedientes. L
politdmica

La referida en el Cuantitativa

expediente clinico Discreta

1. Si.
2. No.
Ninguna.

2. Ventilacion alta
frecuencia.
3. Otras.

Presion inspiratoria pico referida

en el expediente.
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Pico maxima

Presion positiva
al final de la

espiracion

Fraccion
inspiratoria de
oxigeno.

maxima

Ciclos por

minuto

Tiempo

inspiratorio

alcanza en la via
aérea al introducir
el ventilador el
aire durante la
inspiracion.
Presion positiva al
final de la
espiracion que
tiene como
objetivo impedir el
colapso alveolar y
mantener la
capacidad
residual funcional.
Es el porcentaje
de oxigeno que
contiene el aire
aportado por el
respirador; puede
variar desde aire
puro (FiO2 de
0,21) hasta
oxigeno puro
(FiO2 de 1).
Frecuencia
respiratoria por
minuto elegida y
ajustada al
ventilador
mecanico.
Es el periodo de
tiempo durante el
cual el gas entra
por las vias
aéreas hasta
llegar a los

pulmones y se

de los pacientes.

La referida en el

expediente clinico.

La referida en el

expediente clinico.

Lo referido en el

expediente clinico.

Lo referido en el

expediente clinico.

Cuantitativa

Discreta

Cuantitativa

Discreta

Cuantitativa

Discreta

Cuantitativa

Discreta

Presién espiratoria al final de la
espiracion, referida en el

expediente.

Fraccién inspirada de oxigeno,

referida en el expediente.

Ciclos por minuto, referida en el

expediente.

Tiempo inspiratorio, referido en

el expediente clinico.
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distribuye por
ellos.
Es el promedio de

las presiones a las

que se ve
Presion media expuesto el
de la via aérea sistema

respiratorio
durante un ciclo

ventilatorio.

Tiempo de uso de
Tiempo de o
ventilacion
intubacién : o
mecanica asistida.

La referido en el
expediente clinico

de los pacientes.

El referido en el
expediente clinico

de los pacientes.

Cuantitativa

Discreta

Cuantitativa

Discreta

Presion media de la via aérea,

referido en el expediente.

Dias.
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7.8 Analisis estadistico

Es un estudio, retrospectivo, analitico y transversal.

Analisis de expedientes clinicos de neonatos con diagnéstico de hernia diafragmatica
congeénita, quienes ingresaron a la unidad de cuidados intensivos neonatales de la Unidad
Médica de Alta Especialidad “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional la
raza, en el periodo comprendido del primero de enero del 2016 al 31 de junio del 2019. Los
datos demograficos, perinatales y los relacionados a las caracteristicas de la hernia
diafragmatica, asi como las caracteristicas ventilatorias fueron analizados. Para las variables
cuantitativas de acuerdo al tipo de distribucién de los datos, con las pruebas de normalidad de
Shapiro-Wilk, se presentaron como media o mediana las medidas de tendencia central y como
medida dispersion se utilizaron la desviacion estandar o los rangos intercuartilicos 25 y 75.
Para el analisis bivariado se utilizé para las variables cualitativas la Chi cuadrada de Pearson
0 test de Fisher, segun corresponda; para las variables cuantitativas se utilizé T de Student o
diferencia de medianas con el Test de Wilcoxon. Se realiz6 una curva de sobrevida de

Kaplan-Meier.
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8. ASPECTOS ETICOS

8.1 Bioética

De acuerdo a la Ley general de Salud en materia de investigacion en salud, articulo 17 el
presente trabajo de tesis se considera sin riesgo para los individuos que participan en el
estudio, ya que consiste en la revision de expedientes. Se trata de una poblacion vulnerable

por estar realizado en menores de edad a la cual no se aplico maniobra alguna.

Los procedimientos se apegan a las normas éticas aplicables, al Reglamento de la Ley
General de Salud en materia de investigacion para la salud y a la Declaracion de Helsinki y

sus enmiendas.

Los participantes no obtuvieron algun beneficio, sin embargo, se espera que los resultados
nos permitan conocer la supervivencia de pacientes con hernia diafragmatica tratados con

ventilacidn mecanica convencional asistida y proyectar nuevos avances en el tratamiento.

Dado que se trata de un estudio sin riesgo en el que solo se revisaron expedientes clinicos de
manera retrospectiva se mantiene el resguardo de la confidencialidad, el balance riesgo-

beneficio es adecuado.

Se garantizé en todo momento la confidencialidad de los participantes, ya que la informacién
recabada se usoO sin dar a conocer el nombre del padre o tutor o del hijo o algun otro dato que
podria ayudar a identificarlos. Ni las bases de datos ni las hojas de coleccion contienen
informacion que pudiera ayudar a identificarles, dicha informacion fue conservada en registro

aparte por el investigador principal bajo llave.

Los resultados del estudio, estan disponibles para la poblacién en general desde el término
del estudio en la biblioteca del Hospital General del CMN la raza y en foros y revistas de
divulgacién cientifica por determinar. Al difundir los resultados de ninguna manera se

expondra la informacién que pudiera identificar a las participantes.
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Forma de otorgar a los participantes los beneficios: NO aplica. Sin embargo, de acuerdo al
articulo 23 de la Ley general de Salud, en cuanto a la prestacién de servicios de Salud, el

estudio se considera dentro de las acciones realizadas en beneficio futuro de los recién

nacidos.
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9. RECURSOS FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD

9.1 Recursos humanos

* Médico Residente de neonatologia.

* Asesor Metodoldgico.

9.2 Recursos materiales

* 1 computadora

* Internet

* Memorias USB

* Hojas

* Carpetas

* |Pad

* Lapices y lapiceros

* Gomas

9.3 Recursos financieros

* No se requiere financiamiento.
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10. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

SUPERVIVENCIA DE PACIENTES CON HERNIA DIAFRAGMATICA CONGENITA
EXPERIENCIA DE LA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS NEONATALES DE LA
UNIDAD MEDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL GENERAL “DR. GAUDENCIO
GONZALEZ GARZA” CMN LA RAZA.

ACTIVIDAD PROGRAMADA REALIZADA

Jul Ene Abr Jul Oct Feb Abr  Jul Oct Enero
a a a a a a a a a a
Dic May Jun Sep  Dic. Abril Jun Sep. Dic febrero
2018 2019 2019 2019 2019 2019 2019 2019 2019 2020

DEFINIR EL
PROBLEMA DE X X
INVESTIGACION
INVESTIGACION
BIBLIOGRAFICA
ELABORACION DEL
PROTOCOLO DE
INVESTIGACION X X X X
SOLICITAR
REGISTRO Y
AUTORIZACION X X
ANTE EL COMITE DE
INVESTIGACION

X X X X

RECOLECCION DE
LA INFORMACION

ELABORACION DE
LA BASE DE DATOS
ANALISIS
ESTADISTICO
ANALISIS,
DISCUSION DE
RESULTADOS Y
CONCLUSIONES

o] o | ~]l ol o - | o |~ - |

IMPRESION DE TESIS X
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11. RESULTADOS

Se analizaron los datos de 10 expendientes clinicos de los pacientes que cumplieron los
criterios de inclusion; las caracteristicas clinicas encontradas fueron las siguientes: 6 (60%)
fueron del sexo femenino y 4 (40%) del sexo masculino; la localizacién del defecto fue
izquierda en 9 (90%) de los casos; en 2 (20%) el diagndstico se hizo prenatal; en ningun
expediente se reportd la medida del diametro cabeza pulmén; referente a las necesidades de
maniobras de reanimacion al momento del nacimiento se encontré que en 5 (50%) casos
hubo necesidad de reanimacion con ventilacion con presion positiva intermitente y en 2 (20%)
pacientes la necesidad de intubacién endotraqueal. La media del al nacimiento fue de 3130
(£533.68); el Apgar a los 5 minutos con mediana de 8 (8-9), la edad gestacional tuvo una

media de 37.2 (x1.24), mientras la mediana a la edad de ingreso fue de 4 (4-8) (Cuadro 1).

Durante la plastia diafragmatica, de acuerdo a las notas quirurgicas, se observo la presencia
de higado en cavidad toracica en 4 (40%) de los pacientes. Se report6 hipoplasia pulmonar en
7 (70%) pacientes: 3 (30%) con hipoplasia pulmonar de 70%, 3 (30%) del 50% y 1 (10%) con
hipoplasia pulmonar de 40% (Cuadro 1).

Dentro de las complicaciones mas frecuentes encontradas fueron: sepsis neonatal en 8 (80%),
HAP en 8 (80%), paro cardiorrespiratorio en 4 (40%), malrotacién intestinal en 2 (20%) , falla
renal aguda en 2 (20%), crisis convulsivas en 2 (20%), volvulo intestinal en 1 (10%) y CID en 1
(10%) (Cuadro 1).

En cuanto a las cardiopatias se observaron en 4 (40%) pacientes, en algunos mas de una
cardiopatia. Las cardiopatias encontradas fueron: comunicacion interauricular, foramen oval,
insuficiencia tricuspidea, persistencia de conducto arterioso, doble via de salida de ventriculo
derecho con defecto septal interventricular subpulmonar y transposicion de grandes arterias

de ventriculo derecho (Cuadro 1).
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VARIABLE

Sexo
Femenino
Masculino
Localizacion

Izquierda

Derecha

Diagnéstico prenatal

Diametro cabeza pulmoén
Intubacion al nacimiento
Intubacioén previo a cirugia
Ventilacion con PPI al nacimiento
Fase de ventilacion al ingreso
Invasiva

No invasiva

Presencia de higado en cavidad toracica

Hipoplasia pulmonar

Porcentaje de hipoplasia pulmonar
40%
50%
70%

Comorbilidades

Sepsis neonatal

Hipertension arterial pulmonar
Paro cardiorespiratorio

Mal rotacion intestinal

Falla renal aguda

Crisis convulsivas

Volvulo intestinal

CID

Cardiopatias

- ]

Cuadro 1: Caracteristicas clinico demograficas de la poblacién.

n(%)

6 (60)
4 (40)

9 (90)

1(10)
2 (20)

0 (0)
2 (20)
9 (90)
5 (50)

8 (80)
2 (20)

4(40)
7 (70)

1 (10%)
3 (30%)
3 (30%)

8 (80%)
8 (80%)

4 (40%)

2 (20%)

2 (20%)

2 (20%)
1(10%)
1(10%)

4 (40%)
Media ( DE)
3130 (533.68)
22.8 (6.7)

70 (26.6)
21.6 (6.6)
82.8 (19.8)
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Edad al egreso 54 (29.5)

- Mediana (RIQ)
4 (2-8)
8 (8-9)
4 (4-5)
4 (4-5)
46 (45-50)
Ciclado por minuto irurgi 60 (50-65)
32.5 (17-43)

Figura 1. Dias de ventilacién mecanica
(RIQ de 17 a 42 dias

Los datos demograficos maternos fueron los siguientes: edad tuvo una media de 28.4 (15.4)
anos; 4 (40%) con comorbilidad durante la gestacién: infeccion de vias urinarias, en 4 (40%)
casos, 2 (20%) enfermedades inducidas por la gestacion (diabetes gestacional y enfermedad
hipertensiva asociada a la gestacion) y 4 (40%) otras enfermedades (anemia, obesidad,
cervicovaginits); el numero promedio de gestaciones de 2.5 (+1.35) (Cuadro 2).
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Cuadro 2: Caracteristicas clinicas demograficas maternas.

I )
I o

Comorbilidades maternas

Infeccién genitourinaria 4 (40)
Enfermedades inducidas por el embarazo 2 (20)
Otras 4 (40)

I Moda 30E)
254649
251139
72020

Datos cualitativos en frecuencias y proporciones; datos cuantitativos en media y
desviacion estandar

En relacion a la fase ventilatoria, 8 (80%) pacientes ingresaron en ventilacion mecanica

invasiva convencional y 2 (20%) en ventilacién no invasiva (Cuadro 3).

Respecto al manejo ventilatorio previo a procedimiento quirurgico 9 (90%) de los pacientes se
encontraban intubados y en ventilacibn mecanica convencional; los parametros ventilatorios:
presién inspiratoria pico tuvo media de 22.8 (+6.7), fraccidn inspirada de oxigeno con media
de 70 (x26.6), los ciclados por minuto con mediana de 46 (45-50). Respecto a los parametros
ventilatorios posquirdrgicos encontramos que la mediana de la presion positiva al final de la
espiracion fue 4 (4-5), la media de la presion inspiratoria pico de 21.6 (£6.6), la fraccién
inspirada de oxigeno con media de 82.8 (+19.8) y mediana de ciclados por minuto de 60 (50-
65), la mediana de los dias de ventilacion mecanica fue de 32.5 (17-43) dias (Figura 1). No

hubo diferencia estadistica (Cuadro 1).

En los parametros ventilatorios prequirdrgicos y posquirdrgicos, no hubo diferencia
estadisticamente significativa (Cuadro 3).
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Cuadro 3: Parametros ventilatorios prequiriargicos y posquirurgicos.

Parametro
Prequirargico | Posquirurgico | p valor*
ventilatorio
B -

78.5 0.316

“ 22.7 21.6 0.554
Ciclado por
47.2 56.8 0.07
minuto
4.5 4 1

FiO2, PIP y Ciclado por minuto, diferencia de medias Prueba T para medias pareadas, peep diferencia de medianas
(prueba de Wilcoxon): *Valor significativo de p<0.05

De los 10 pacientes que se estudiaron, 7 (70%) sobrevivieron y 3 (30%) fallecieron; una
muerte ocurrié dentro del periodo neonatal a los 2 dias de vida, los otros dos fallecieron a los

37 y 68 dias de vida, respectivamente (Cuadro 4).

La edad media al egreso hospitalario fue a los 54 dias de vida (£29.5) (Figura 2).

Cuadro 4: Tabla de supervivencia.

N° de

Estado eventos

N° de casos

restantes
acumulados

muerto 9
28.000 vivo 1 8
37.000  muerto 2 7
37.000 vivo 2 6
50.000 vivo 2 5
n 52.000 vivo 2 4
68.000  muerto 3 3
“ 85.000 vivo 3 2
n 88.000 vivo 3 1
93.000 vivo 3 0
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Funcién de supervivencia
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Figura 2. Curva de supervivencia

Se aprecia los eventos acumulados, no es posible determinar la mediana de vida por el tamafio de muestra.
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12. DISCUSION

En el presente estudio se observé que el sexo predominante de los pacientes fue el femenino,
y el defecto diafragmatico mas frecuente fue el lado izquierdo, similiar a lo encontrado en la
literatura (2, 3). Se realiz6 el diagndstico prenatal en 2 (20%) de los pacientes, no se
determind el indice cabeza pulmdn en ninguno caso, el cual es importante ya que, permite
establecer un prondstico de mortalidad (2); es util para definir el tipo de tratamiento y
proporcionar una informacion justa y documentada a los padres como senala la literatura (1),
cabe mencionar que el diagndstico de hernia diafragmatica es indicacion de intubacion en sala
de reanimacién en la mayoria de los casos (1), en nuestro estudio se observé que solo 2
(20%) de los pacientes fueron intubados al nacimiento; por otra parte a 5 (50%) de los
pacientes requirieron al nacimiento ventilacion con presion positiva intermitente, esto
relacionando probablemente a que no se contaba con el dagnostico al momento del

nacimiento.

La mayoria de los pacientes nacio a término, que como lo sefala la literatura, de ser posible,
el parto debe inducirse a término para evitar comorbilidades asociadas a la prematurez (1).
Contrario a lo referido en la literatura, se encontré en el presente estudio un Apgar a los 5
minutos de 8 (8-9), ya que generalmente al nacimiento en las formas mas graves, la primera
manifestacion es una puntacion de Apgar inexplicablemente baja asociado a dificultad

respiratoria grave, misma que requiere medidas de reanimacion neonatal avanzadas (3).

Al ingreso a la unidad neonatal, 8 (80%) pacientes tenian ya ventilacion mecanica invasiva y
2 (20%) en ventilacion no invasiva; y previo a la cirugia 9 (90%) pacientes ameritaron
intubacion orotraqueal, asi mismo en nuestro estudio se encontro que la mediana de los dias

de ventilacion mecanica asistida fue de 32.5 (17-43) dias.

En cuanto a los datos demograficos maternos se observé que la edad fue de 28.4 (£5.4) afios,
sin embargo en la literatura consultada, no se encontro asociacion entre la edad materna y la
presencia de hernia diafragmatica, en este estudio por el tamafo de muestra no fue posible

indagar asociacion entre la malformacion y antecedentes maternos. Ninguna de las patologias

58



maternas encontradas en nuestro estudio, es referida en la literatura como factor de riesgo

para la aparicidon de la hernia diafragmatica y tampoco pudieron ser analizadas.

No hubo diferencias entre el manejo ventilatorio pre y postquirirgico; al ser un estudio
descriptivo, encontramos el sesgo de informacién en cuanto el manejo dinamico del ventilador

dias posteriores a la cirugia.

En cuanto a la sobrevida si bien la literatura sehfala que en los ultimos 20 afos, la
supervivencia general de los pacientes con hernia diafragmatica, ha mejorado gradualmente
del 63% a mas del 70% (1), en nuestro estudio se observaron datos similares, encontrando
una sobrevida del 70% de nuestros pacientes, con la debilidad de ser una muestra pequena,
cabe detallar que, la literatura internacional refiere que la presencia del higado en la cavidad
toracica es un factor de mal prondstico para la vida (77), en este pequefo estudio 4 pacientes

presentaron esta caracteristica y fueron egresados a su domicilio.
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13. CONCLUSIONES

El presente trabajo fue un estudio descriptivo, retrospectivo, unicéntrico, analitico y
transversal, en donde se pudo observar la prevalencia de hernias diafragmaticas congénitas

en nuestra unidad, siendo del 1.2% en el periodo de estudio.

Existe la debilidad que al ser un estudio descriptivo nos enfrentamos al sesgo de informacion,

no pudiendo analizar todos los datos deseados y de utilidad clinica.

Si bien nuestro tamano de muestra es pequefio y es necesario realizar mayores estudios,
tales como ensayos clinicos aleatorizados, se muestra que la ventilacion mecanica
convencional, sigue siendo la modalidad ventilatoria de uso frecuente para el manejo de
pacientes con hernia diafragmatica congénita; ya que con esta los pacientes de nuestro
estudio lograron supervivencia del 70%; y si bien, se encuentra descrita la VAFO y ECMO
para el manejo ventilatorio de pacientes con dicha patologia, existen pocos nosocomios de
atencion gubernamental en donde estos se pueden utilizar, aunado al hecho que la literatura
la refieren como medidas de rescate de la ventilacion mecanica invasiva convencional; por lo
que de acuerdo a lo encontrado en la literatura y nuestro estudio, la ventilacion mecanica
invasiva convencional es el modo ventilatorio de eleccion inicial en pacientes con hernia
diafragmatica congénita, aunado a medidas de ventilacién gentil, a pesar de lo anterior se

observo en nuestro estudio que el tiempo de ventilacidén sigue siendo prolongado.

Este estudio puede ser un principio para realizar otros estudios prospectivos con detalle en las
condiciones de nacimiento de los pacientes y sobre todo en el manejo ventilatorio y los
resultados gasométricos; de ser posible hacer comparacidn entre los parametros ventilatorios
requeridos y el desenlace como la supervivencia y efectos a otros 6rganos como sistema
nervioso, con finalidad de mejorar la calidad de atencion al paciente, minimizar las
complicaciones asociadas a la propia patologia e inherentes a las caracteristicas peculiares
del periodo neonatal, ademas de darles seguimiento en relacibn a crecimiento vy

neurodesarrollo.
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15. ANEXOS

Anexo 1: Hoja de recoleccion de datos

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
UNIDAD MEDICA DE ALTA ESPECIALIDAD
HOSPITAL GENERAL DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA
CENTRO MEDICO NACIONAL LA RAZA

SUPERVIVENCIA DE PACIENTES CON HERNIA DIAFRAGMATICA
CONGENITA EXPERIENCIA DE LA UNIDAD DE CUIDADOS INTENSIVOS
NEONATALES DE LA UNIDAD MEDICA DE ALTA ESPECIALIDAD HOSPITAL
GENERAL “DR. GAUDENCIO GONZALEZ GARZA” CMN LA RAZA

Datos del paciente:

Gesta: P: C:

Antecedentes de hijos o familiares con hernia diafragmatica congénita:

Si: No:
Edad gestacional: semanas.
Género: Masculino: Femenino:

Edad al diagnéstico:

Diagnéstico prenatal: Diagnéstico posnatal:
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Tipo de hernia:

Derecha: Izquierda:

Medicién diametro cabeza pulmén:

Si: >1.6: 1a1.6: <1.6cm:

No:

Reanimacion neonatal:

Intubacién inmediata al nacimiento:

Edad al ingreso:

Peso al ingreso:

Dias de vida al entrar a correccién quirargica:

Fase ventilatorio al ingreso:

Ventilaciéon no invasiva: Ventilacion mecanica invasiva:

Aire ambiente: Convencional no sincronizada:

ousin, i )

Duracion:
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*Puntas nasales convencionales:

Convencional sincronizada:

—

Duracion:

*Camara cefalica:

FLUJO FlO2

Duracion:

*Céanulas nasales de alto flujo:

—

Duracion:

*CPAP burbuja:

PRESION [P0 [0z
— T

G A G

Duracion:

*AC:

P PEse | Gri oz T
I

Duracion:

*SIMV:

i e

Duracion:

*SIMV/PSV:
i s G
T
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Duracion: Duracion:

*PSV:

P reEe Pov|com  Foz
T

Duracion:

No convencional (VAFO):

PAWTFioz | ANPLITLD |2 _

Duracion:

Modalidad ventilatoria previo a procedimiento quirurgico:

*Aire ambiente: Convencional no sincronizada:

Duracion: WW
I

Duracion:

*Puntas nasales convencionales: Convencional sincronizada:

P reee [cru iz [T
[ B T




Duracion:

*Camara cefalica:

FLUJO FlO2

Duracion:

*Céanulas nasales de alto flujo:

Duracion:

*AC:

G s
I

Duracion:

*SIMV:

—

Duracion:

*CPAP burbuja:

R
— 1

Duracion:

G =
I

Duracion:

*SIMV/PSV:

i A G

Duracion:

*PSV:

R i
I

Duracion:
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*No convencional (VAFO):

ol A L
—

Duracion:

Modalidad ventilatoria posterior a procedimiento quiruargico:

*Aire ambiente: Convencional no sincronizada:

P reee [cPu| o2 T

Duracion:

Duracion:

*Puntas nasales convencionales: Convencional sincronizada:

P [PEse | Gri oz T
— T T

Duracion: Duracion:

*Camara cefalica: *AC:

P PEse | Gri oz T
— T B T
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Duracion: Duracion:

*Céanulas nasales de alto flujo: *SIMV:

——
—

Duracion:
Duracion:

*CPAP burbuja: *SIMV/PSV:

PresioN | FLuio |2 [P [pece | oV cow Foz 1

Duracion: Duracion:

*PSV:

R i

Duracion:
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No convencional (VAFO):

R R
.

Duracion:

Fase ventilatoria a la extubacion:

Aire ambiente: Puntas nasales convencionales: Camara cefalica:

CPAP: Canulas nasales de alto flujo:
Fracaso a la extubacion:
Reintubacion:

Convencional no sincronizada:

PIP | PEEP | CPMFIO2 T
N

Duracion:

Convencional sincronizada:

PIP | PEEP | CPM [Fl02 | Ti
N
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Duracion:

*AC:
PP TPEEP | P | oz T
R

Duracion:

*SIMV:
i )
N

Duracion:

*SIMV/PSV:

e

Duracion:

*PSV:

P PeEe Pov]cru oz
I

Duracion:

*CPAP:
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Duracion:

*No convencional (VAFO):

I I )

Duracion:

Dias de ventilacion mecanica durante estancia hospitalaria:

Fase ventilatoria al egreso:

Aire ambiente: Puntas nasales convencionales:

Apoyo aminérgico:

Si: No:
5:

Aminas:

Adrenalina:

Noradrenalina:

Dias con apoyo aminérgico:

Dopamina:

Dobutamina:

Milrrinona:

Levosimendan:
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Comorbilidades asociadas:

Cardiopatias:
Choque:

Paro cardiorrespiratorio:
Sindrome de fuga aérea:
Hipoplasia pulmonar:

Neumonias:

Falla renal aguda:

Sepsis Neonatal:

Malrotacion intestinal:

Enfermedad por reflujo gastroesofagico:

SEDACION Y ANALGESIA:

Midazolam:
Con horario Infusion
Fentanyl

Con horario

Infusion
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Morfina

Con horario

Infusion

Buprenorfina

Con horario

Infusion

RELAJACION MUSCULAR:

Vecuronio:

Con horario

Infusion
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