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1. ANTECEDENTES
DEFINICION

La hernia diafragmatica congénita (HDC) es un defecto del desarrollo embriologico
del diafragma que permite al contenido abdominal eventrar en la cavidad toracica
confiriendo al recién nacido hipoplasia pulmonar y morfologia anormal de la
vasculatura pulmonar (1) lo que conduce a insuficiencia respiratoria en el 90% de los
casos en las primeras horas posteriores al nacimiento con un concomitante riesgo de
presentar hipertension arterial pulmonar de recién nacido (2).

HISTORIA

La HDC es un defecto que se ha manifestado con antigiedad, de acuerdo a un
articulo realizado por el Hospital Infantil de México menciona que Sennert describio,
en 1541, las hernias diafragméticas traumaticas y Ambrosio Paré su tratamiento
quirdrgico en una publicacion del 1610. Igualmente, Riverius es citado por Bochdalek
como el primero en describir una hernia diafragmatica congénita, en la publicacion de
Bonetus, Sepulchretum de 1679. Morgagni, en 1761, acredita a Stehelius como uno
de los primeros en hablar de esta patologia. Sin embargo, en 1839 nueve afios antes
gue Bochdalek, el doctor Arellano publica, en un estudio de necropsia, el caso de una
hernia diafragmatica por defecto parcial del diafragma del lado derecho, lo que sugiere
ser el primer autor del continente americano en hacer referencia a esta patologia (3).

EPIDEMIOLOGIA

La epidemiologia mundial se sabe que la incidencia es de 1 en 3,000 a 4,000 recién
nacidos vivos (4). De acuerdo a la EUROCAT (Vigilancia Europea de anomalias
congénitas) la prevalencia total fue de 2.3 (95% CI 2.2 to 2.4) por 10 000 nacimientos
y 1.6 (95% CI 1.6 to 1.7) para casos aislados de HDC. En cuanto a la relacion hombre
mujer fue de 1:0.69 (5).

En México, aproximadamente entre 2.5 y 5% de todos los recién nacidos tienen por
lo menos una malformacion anatomica, confiriendo una mortalidad de 3,5 por 1000



nacimientos, si consideramos en el 2017 nacieron 2,234,039 mexicanos (6)
podriamos estimar que 117 mil tendran una malformacién congénita (7) y ya que la
HDC Representa 8% de todas las malformaciones congénitas, con una incidencia de
aproximadamente uno de cada 2,000 a 5,000 nacidos vivos, estimamos que 9 mil
nifios mexicanos podrian tener este defecto (8).

Existen algunos articulos publicados de epidemiologia institucional, sin embargo la
mayoria de estos son reportes de casos clinicos, por lo que la frecuencia exacta de
pacientes tratados en este Hospital es desconocida.

Se han descrito algunos factores de riesgo asociados a la presencia de hernia
diafragméatico como es la exposicion de factores maternos como el consumo de
alcohol, tabaco, bajo consumo de retinol periconcepcional, obesidad vy
antimicrobianos, sin embargo estos resultados se basan en cohortes relativamente
pequefias, sin demostrar de manera contundente la relacion. Igualmente se ha
expuesto evidencia de causas genéticas, ya que la asociacion de hernia diafragmatica
y la presencia de anomalias congénitas es del 40%. Los sindromes mas
frecuentemente asociados son Beckwith—Wiedemann, CHARGE, Cornelia de Lange,
Craniofrontonasa, Denys—Drash, Donnai-Barrow, Fryns, Pallister—Killian entre otros,
asi como anomalias cromos6micas como la trisomia 12, 18, 21 y el sindrome de
Turner (9). Igualmente se ha encontrado una asociacién con cardiopatias congénitas
(CC) resultando en disminucién de la tasa de supervivencia en comparacién con
aquellos que no tienen CC o un defecto cardiaco aislado, en un metaanalisis
publicado en Journal of Pediatric Surgery en el 2019 donde encontraron que de los
28,974 pacientes con HDC, 4,427 (15%) tienen cardiopatia congénita, de los cuales
el 42% fueron criticas. La reparacion de la HDC se realiz6 en menor proporcién en
nifos con CC (72%) en comparacion con los que no tenian (85%; p<0.0001).
Comparando los bebés con CC con los que no tenian, aquellos nacidos con lesiones
cardiacas tenian mayor probabilidad de haber sido reparados con parche (45%vs.
30%; p<0.01) y menor probabilidad de tener procedimientos minimamente invasivos
(5% vs. 17%; p<0.0001). Los que tenian CC con HDC tuvieron menor tasa de
supervivencia que aquellos sin HDC (52 vs.73%; p<0.001). La supervivencia fue tan
baja como 32% en bebés con CCC (10). Sin embargo en un estudio realizado por
Bojani¢, K y colaboradores, reportan que de 97 pacientes estudiados, 55 tenian
malformaciones asociadas (cardiovascular n=12, anomalias no cardiacas n=43). La
probabilidad de supervivencia fue mejor en HDC asociada a otras anomalias en
comparacién con HDC aislada. La tasa de supervivencia fue de 61.9%, 53.5% y
41.7% en HDC aislada, HDC con anomalias asociadas y anomalias cardiacas
respectivamente. Después de ajustar la escala la probabilidad de supervivencia en el
grupo com anomalias adicionales fue similar al grupo de HDC aislada. (OR 0.95,
95%Cl 0.22-4.15, y 1.10, 0.39-3.08, para HDC con o sin anomalias cardiovasculares,
respectivamente), cabe remarcar que el grupo estudiado abarca una cohorte mucho
mas pequenfa (11).



De acuerdo EUROCAT (Vigilancia Europea de las anomalias congénitas) en un
reporte del 2015 habia 3373 casos de HDC reportados entre 12 155 491 nacimientos
registrados. De los 3131 casos aislados, 353 (10.4%) estaban asociados con
anomalias cromosomicas, sindromes genéticos o microdeleciones, 784 (28.2%)
estuvieron asociados con otras anomalias estructurales (5).

FISIOPATOLOGIA

El desarrollo del diafragma el cual cuenta con 4 componentes: El tendon central
anterior forma el septo transverso, las porciones dorsolaterales se forman de las
membranas pleuroperitoneales, la porcion muscular se desarrolla de los musculos
intercostales. Su formacion inicia a las 4 semanas de gestacion (SDG) del tejido
mesenquimal, ademas el cierre de los canales pleuroperitoneales con la formacién de
las membranas ocurren a las 8 SDG, cierra primero el derecho y después el izquierdo.
El retraso en la fusion pulmonar deja el area débil y podria predisponer a la formacién
de la hernia, promoviendo la eventracion del contenido abdominal hacia la cavidad
torécica y asi, de acuerdo al modelo de Lorimier y Harrison, provocando compresion
pulmonar y por lo tanto alteraciones del desarrollo e hipoplasia del tejido con
alteraciones vasculares que llevan a la hipertension (12).

ABORDAJE DIAGNOSTICO

En cuanto al diagndstico, consideramos de mayor relevancia el enfoque del
diagnéstico prenatal el cual, de acuerdo a las guias canadienses recomiendan la
medicion ultronografica de la relacion pulmén — cabeza esperado/observado (US LHR
O/E por sus siglas en inglés) esperada en comparacion con la observada por medio
de ultrasonido entre las semanas 22 a 32 de gestacion, la cual ha demostrado predecir
la gravedad de la hipoplasia pulmonar en HDC aislada y a su vez la supervivencia en
un 79 a 89% de los casos. En el caso de la HDC izquierda la O/E LHR < 25% predice
pobre pronédstico y en el caso de la derecha la presencia de O/E LHR >45%.
Igualmente se recomienda el uso de resonancia magnética (RM) fetal, si esta se
encuentra disponible, ya que ha demostrado aportar un valor adicional para la
prediccion de las caracteristicas en HDC moderada o severa, asi como la
cuantificacion de herniacién hepatica y volumen pulmonar (13). Oluyomi-Obi et al
sugieren que el uso de ultrasonido con medicion de LHR vs RM son similares en
determinar prondstico de supervivencia, sin embargo la RM tiene mayor habilidad
para predecir supervivencia por la independencia de la edad gestacional. Ademas
sugieren que la presencia de LHR < 1 predice uso de oxigenacién por membrana
extracorpérea (ECMO) y la presencia de herniacidon hepatica se asocia con mortalidad
neonatal, con una supervivencia de 21% (14).

En estudio realizado por Burgos, C y cols demostraron de los 3746 casos con HDC
tuvieron una supervivencia global de 71%, de estos el 68% tuvieron diagnostico
prenatal. Ademas las tasas de supervivencia fueron mejores en los que fueron
diagnosticados postnatal 83 vs 68%, sin embargo el diagndstico prenatal arrojé una
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proporcién mas alta de los defectos mas grandes, C y D (Figura 2), pero las tasas de
supervivencia son similares cuando los pacientes son estratificados por el tamafio del
defecto, suponiendo de esta forma que la supervivencia no se ve afectada por la
presencia de diagndstico prenatal, cabe remarcar que la importancia del diagnostico
prenatal reside en un claro entendimiento de la exactitud de la estratificacion de riesgo
para poder aumentar la tasa de diagndsticos prenatales, asi como para aconsejar a
las familias y proveer un apropiado manejo perinatal (15).

ABORDAJE AL NACIMIENTO

En la mayoria de los casos la hernia diafragmatica no es identificada de manera
prenatal. Por lo que el abordaje al nacimiento se realiza ante la sospecha clinica al
nacimiento ante la necesidad de utilizar maniobras avanzadas de reanimacion.

En el abordaje postnatal, se realiza como primer estudio la radiografia de torax y se
confirma mediante una radiografia es6fago-estomago- duodenal (RX EED) muestra
imagenes aéreas, las que corresponden a asas intestinales, visualizandose mas
claramente mediante una RX EED, ademas desplazamiento del mediastino hacia el
lado contralateral, ausencia de la sombra diafragmatica del lado herniado y ausencia
de aire intestinal en el abdomen.

Las hernias se clasifican de acuerdo al sitio del defecto. La Hernia de Bochdalek es
la mas frecuente, con una incidencia de 1:2200 recién nacidos vivos, por presencia
de cierre incompleto de alguna de las porciones lateral y posteriores del diafragma
con la pared costal, la frecuencia de este lado es de 85%, 10% derecha y 2% bilateral
(16). (Figura 1)

Figura 1: Tomada de Julio Maggiolo et al, Neumol Pediatr 2016.

En un estudio realizado por Partridge y colaboradores, en una serie de 330 pacientes
en el que encontraron una tasa del 83% y 17% derecho, ademas se ha sugerido que



la herniacion derecha presenta mayor mortalidad, sin embargo de acuerdo a este
estudio se ha demostrado que no hay asociacion con aumento de la mortalidad pero
si con requerimientos de terapia vasodilatadora pulmonar y necesidad de
traqueostomia (17).

En 2007, el CDHSG Staging System fue establecido, clasifica el tamafio del defecto
utilizando 1 de 4 letras (A a D): los defectos “A” son los mas pequenos y los “D” los
méas grande. A los fines de una categorizacion adicional, los defectos A/B son
pequefios o de “bajo riesgo” y los defectos C/D son grandes o de “alto riesgo” (18, 19)
Figura 2.

Figura 2: Tomada de Lally KP et al, J Pediatr Surg. 2013.

Se conoce que el tamafio del defecto es determinante para el prondstico, asi como
se expone en una cohorte de 3665 pacientes de los cuales la supervivencia global fue
de 70.9%, y 84.0% de los egresados del hospital, con una edad media al egreso de
38 dias y con un rango de 22 dias para el defecto “A” a 89 dias para el defecto “D”.
Ademas, tiene importancia para la determinacion de la morbilidades, en esta serie
1522 (74.2%) tuvieron morbilidad pulmonar (n = 660, 30.2%), neuroldgica (n = 446,
20.4%), o gastrointestinal (n = 1348, 61.7%), y multiples morbilidades fueron
diagnosticadas en 701 (34.7%) pacientes. Determinando de esta forma que el tamafio
del defecto fue constantemente en predictor mas importante de la morbilidad global,
el tiempo de estancia intrahospitalaria y la duracion de la ventilacion asistida (20).
Otro estudio de gabinete necesario es la toma de 2 ecocardiogramas estandarizados,
una a las 48 horas del nacimiento y otro a las 1 a 3 semanas de vida para determinar
las resistencias vasculares pulmonares, asi como la funcion ventricular (13).



ABORDAJE TERAPEUTICO

Desde el punto de vista de la funcion pulmonar se presenta un patron ventilatorio
restrictivo severo, con disminuciéon de la compliance pulmonar, por lo que su
identificacion clinica, sin diagnéstico prenatal se dard durante la sala de parto (17),
ante la presencia de abdomen escafoide o inusualmente plano, dificultad respiratoria
e hipoxemia. Si se administra ventilacion a presion positiva mediante mascara facial,
el aire ingresa al estdmago y a los intestinos. A medida que las estructuras se
expanden en dentro del térax, se inhibe cada vez mas la insuflacion de los pulmones
y los sonidos respiratorios seran mas bajos del lado de la hernia. Si se aumenta la
presion de la ventilacion podra provocar un neumotorax (21).

En cuanto al manejo prenatal, existen estudios que sugieren disminucion del
surfactante contribuyente a la fisiopatologia, sin embargo su aplicacion no ha
demostrado beneficios a largo plazo. Igualmente existen referencias que mencionan
el uso de glucocorticoides prenatales mejorando la maduracion pulmonar y
aumentando la oxigenacion pulmonar y compliance en modelos animales.

En la sala de parto, con un diagndstico prenatal permite tomar medidas inmediatas,
como es la intubacidon temprana, evitar la ventilacion con presion positiva con valvula
mascarilla, colocacion de sonda nasogastrica para descompresion intestinal asi como
manejo en unidad de cuidados neonatales de manera temprana (22). Las
recomendaciones del manejo de acuerdo a las guias canadienses se dividen en
manejo ventilatorio, hemodinamico y de la hipertesion arterial pulmonar



VENTILATORIO

HEMODINAMICO

HIPERTENSION

Ante la presencia de
dificultad respiratoria
deben ser intubados.

Evitar valvula mascarilla.

Sedacién en pacientes
con ventilacién mecanica.

Usar pieza en T para
evitar presion pico
inspiratorio > 25cm H20.

Pobre perfusion (llenado
capilar > 3 s, lactato > 3
mmol/L, gasto urinario

< 1 mL/kg/h) e hipotensién

. Administracion de
cristaloides, no mayor a
20 mL/kg;

+ Agentes inotropicos
(dopamina o epinefrina)

« Oxido nitrico (ON): HAP
suprasistémica, sin falla
ventricular. Detener si no
hay respuesta.

+ Sildenafil: Hipertension
refractaria, sin respuesta
ON

» Milrinone: Falla cardiaca
asociada a HAP

* Prostaglandina EA1:
Mantener pCO2 arterial | Hidrocortisona  si | mantener conducto
entre 45y 60 mm Hgy pH | persiste, asesoramiento | gpjerto, y disminuir la

entre 7.25y 7.40 de funcion cardiaca.

poscarga ventricular, con
HA y falla ventricular

Mantener saturacion
derecha

preductal minimo 85%,

Maximo 95%

Un punto controversial, es el uso de ECMO, el cual de manera ideal debe ser discutido
durante la consejeria prenatal, dejando el claro que su uso no ha demostrado tener
beneficios en la supervivencia (13).

MANEJO QUIRURGICO

El manejo definitivo de esta patologia reside en la intervencion quirargica, por lo que
se deben considerar los siguientes aspectos antes del procedimiento; mantenimiento
de un gasto urinario > 1 mL/kg/h, FiO2 < 0.5, saturacion preductal entre 85% y 95%,
presién arterial media normal para edad gestacional, lactato < 3 mmol/L y la presion
pulmonar arterial estimada menor que la sistémica. La falla en dos criterios orienta al
intento de reparacion o manejo paliativo (13).

Los manejos propuestos incluyen la reparacion con parche para defectos grandes con
imposibilidad para cierre primario o abordaje abierto versus minimamente invasivo,
este ultimo no recomendado para la reparacion neonatal por altas tasas de
recurrencia (13).

En un estudio publicado en el 2012 comparan el abordaje abierto versus
minimamente invasivo y encontraron que los valores promedio de la pCO2max en el
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curso postoperatorio fueron significativamente mas bajo en el grupo con minima
invasion. Ademas, la ventilacion posoperatoria fue mas corta en el grupo de
tratamiento minimamente invasivo. Por lo que se sugiere que este tipo de intervencion
puede ofrecer ventajas para ciertos pacientes con HDC. El promedio de edad al
momento de la intervencion quirdrgica fue de 4 dias, peso promedio fue de 3800 g.
Ademas, el tiempo quirargico fue significativamente mas largo en el grupo con cirugia
minimamente invasivo (P =.004). En promedio los valores de pCO2 maxima durante
la cirugia no fueron significativamente diferentes (P = 0.25) en el grupo de
minimamente invasiva. Los valores de pCO2max en el curso postoperatorio fueron
significativamente menores en el grupo de minimamente invasiva (P = .013), mientras
gue el promedio de tiempo de ventilacion postoperatoria fue sigificativamete mas largo
en el grupo de cirugia abierta (P = .024) (23). De manera general se sugiere que el
abordaje minimamente invasiva ofrece mejor tasa de recuperacién inmediata en los
pacientes, sin embargo es importante determinar las variables de la poblacion en
estudio que interfieren en el pronéstico y de manera independiente determinar la
veracidad del uso de cirugias minimamente invasivas, asi como el seguimiento a largo
plazo en lo que respecta a la recurrencia del defecto.

PRONOSTICO

La presencia de HDC se ha asociado con una gran variabilidad de comorbilidades
gue afectan de manera directa el prondstico del paciente, ademas de las
caracteristicas propias del defecto.

En el 2017 Mayo Clinic presenta la supervivencia global de los neonatos con HDC, la
cual fue de 79%. La herniacion toracica del higado se asocié con uso mas frecuente
de ECMO y mayor mortalidad. Un numero sustanciosos de supervivientes,
especialmente aquellos que requirieron ECMO experimentaron condiciones crénicas
posteriores al egreso. De los 38 neonatos, 3 fueron prematuros extremos y se
retiraron las medidas de apoyo. Los otros 35 tuvieron reparacion quirdrgica, de los
cuales 8 recibieron ECMO. La supervivencia global fue de 79% (30/38). La
supervivencia de aquellos con correccidn quirdrgica que no necesitaron ECMO fue de
89% (24/27); fue el 75% (6/8) para aquellos que recibieron ECMO vy cirugia. La
supervivencia hospitalaria fue menor para los que tuvieron herniacién hepatica (61%
[11/18] vs 95% [19/20]. Dentro de los supervivientes, la mediana de tiempo de
hospitalizacion fue de 31 dias (24).

Otra cohorte, publicada en el 2015, presentd una proporcibn de casos que
sobrevivieron la primera semana fue de 69.3% (1392 casos) (5). Por otro lado,el
requerimiento de tratamientos invasivos y la estancia hospitalaria prolongada
condiciona la presencia de infecciones asociadas a los cuidados de la salud y
especialmente la neumonia por ventilacibn mecanica son una amenaza en nifios con
HDC. La sepsis tiene un impacto significativo en la duracion del soporte ventilatorio,
la duracién de la estancia en unidad de cuidados intensivos (UCI) pero no correlaciona
con la mortalidad. El peso bajo al nacer y la presencia de herniacion hepatica son dos
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factores de riesgo independientes asociados con sepsis. Las comorbilidades
presentadas en esta cohorte de 82 pacientes fueron en el 45% de los pacientes (28
pacientes) desarrollaron 38 episodios de sepsis, presentando incluso mas de un
episodio por caso, siendo las causas mas frecuentes neumonia asociada a ventilador
en 23 de los 38 episodios, e infecciones asociadas a catéter en 5 episodios (24). Otro
problema el cual se enfrenta el paciente y el médico es la presencia de recurrencia
temprana, se ha propuesto que se asocia con el abordaje quirdrgico. En un estudio
realizado por Janssen, encontraron una tasa de recurrencia temprana del 2.3% (76
casos), con un promedio de tiempo de recurrencia 78 dias (28—-112), ademas reportan
gue los pacientes que recurrieron eran mas probables de haber recibido ECMO y
tener defectos mayores. La asociacion con defectos mas grandes y recurrencia fue
de 1.1% “grado A"-4.4% “grado D”, presentando la misma tasa de recurrencia
independiente de abordaje quirdrgico (25).

En cuanto al pronéstico a largo plazo se han reportado de manera mas frecuente
trastornos crénicos mayores pulmonares y gastrointestinales, asi como falla de medro
y retraso en el neurodesarrollo, todas siendo mas prevalentes en aquellos que
recibieron ECMO (25). Ademas la morbilidad quirlrgica, es relativamente alta, con
diferentes factores a tomar en cuenta, como es la presencia de recurrencia y a la
asociaciéon con el uso de ECMO en combinacién con la reparacién con parche,
mientras que la obstruccién de intestino delgado se asocia con la reparaciéon del
parche y un inesperado efecto protector del uso de ECMO (26).

2. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La hernia diafragmatica congénita es una malformacion que confiere alto grado de
mortalidad si no es detectada a tiempo, ademas de alto grado de morbilidad por si
misma. Su prondstico depende directamente de la patologia, sin embargo las
intervenciones tempranas pueden modificar la evolucién y desenlace. Se han
establecido diferentes acercamientos para modificar la historia natural de la
enfermedad como el uso de ECMO, asi como la cirugia por minima intervencion, cada
una con sus criterios de uso especificos.

3. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cudl es la frecuencia, las manifestaciones, tratamiento, evolucién y desenlace de
los recién nacidos con hernia diafragmatica en el servicio de neonatologia del Instituto
Nacional de Pediatria en un periodo de 10 afios?

4. JUSTIFICACION

La hernia diafragmatica congénita es una malformacion que afecta 1 en 3,000 a 4,000
recién nacidos vivos y sus caracteristicas han sido expuestas previamente, sin
embargo la informacion de esta patologia en la literatura mexicana es escasa,
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ademas del interés por descubrir la epidemiologia asociada a los factores de riesgo
presentes en la poblacion que afectan directamente su prondstico y como en el
Instituto Nacional de Pediatria se ha llevado el manejo en la ultima década, de esta
forma se dara a conocer las intervenciones fueron de utilidad en esta poblacion.

5. OBJETIVOS
Objetivo General:

1. Estimar las caracteristicas clinicas, evolucion y desenlace de la hernia
diafragmética congénita en recién nacidos egresados de neonatologia del
Instituto Nacional de Pediatria en la Gltima década, del 1° de enero 2009 al 31
de diciembre 2020.

Objetivos Especificos:

- Establecer la epidemiologia en relacibn en frecuencia, supervivencia,
caracteristicas clinicas y evolucion de la hernia diafragmética en recién nacidos
atendidos en el Instituto Nacional de Pediatria.

- Describir factores de riesgo presentados en la poblacion estudiada que
pudieran interferir con el pronadstico.

- ldentificar la evolucion de la enfermedad de acuerdo con las intervenciones
realizadas en el Instituto Nacional de Pediatria.

- Analizar las morbilidades a corto plazo de la hernia diafragmatica en recién
nacidos tratados en el Instituto Nacional de Pediatria.

6. MATERIAL Y METODO

- Disefio de investigacion
Estudio observacional, retrospectivo, retrolectivo, analitico y transversal.

- Criterios de seleccion
Poblacién universo: Recién nacidos con hernia diafragméatica
Poblacion elegible: Recién nacidos con hernia diafragmatica del departamento de
Neonatologia del Instituto Nacional de Pediatria.
Criterios de inclusion: Expediente localizable y completo de pacientes con hernia
diafragmética congénita de 28 dias o menos, de sexo masculino y femenino tratados
en el Instituto Nacional de Pediatria en los dltimos 10 afios.
Criterios de exclusion: Mayores de 28 dias al momento del diagnéstico de hernia
diafragmética y pacientes operados en otra institucion, pacientes egresados de forma
voluntaria o transferencia a otra institucion.

- Método:
Se localizaron los expedientes de los recién nacidos atendidos en Neonatologia del
Instituto Nacional de Pediatria con hernia diafragmatica (CIE- 10: Q79) dentro del
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periodo del 1° de enero del 2010 al 31 de diciembre del 2019. Se revisan las variables
demograficas y clinicas de interés, complicaciones, tratamientos y evolucion y
desenlace de su estancia hospitalaria. Se anota en la forma de recoleccion de datos
elaborada para tal fin. Se alimentard una base de datos electronica en Excel.

- Tabla de variables:

Variable Definicion conceptual Instrumento | Escalade
medicion
Sexo Del lat. genus, -éris. Técnico | Nominal 1. Femenino
especifico en ciencias 2. Masculino

sociales que alude al
conjunto de caracteristicas
diferenciadas que cada
sociedad asigna a hombres
y mujeres.

Edad Es el tiempo de vida desde | Intervalo Meses
el nacimiento hasta la fecha
actual. La importancia de
ésta variable es que a
menor edad de aparicion de
en el paciente la
enfermedad es mas
deformante y limitante

Edad gestacional La edad gestacional es el Intervalo Semanas de
término comun usado gestacion
durante el embarazo para
describir qué tan avanzado
esta éste. Se mide en
semanas, desde el primer
dia del ultimo ciclo
menstrual de la mujer hasta
la fecha actual.

Anomalia genética | Una enfermedad congénita | Nominal 1. Si
asociada es aquella que se manifiesta 2. No
desde antes del nacimiento,
ya sea producida por un
trastorno ocurrido durante el
desarrollo embrionario, o
como consecuencia de un
defecto hereditario.

=

Diagnostico conjunto de pruebas Nominal Si
prenatal diagndsticas que llevamos a 2. No
cabo durante el embarazo
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para intentar identificar la
presencia de posibles
defectos congénitos en el
feto o bien factores de
riesgo maternos que pueden
requerir controles estrictos a
lo largo de la gestacion.

US prenatal

Es una prueba realizada
durante el embarazo. Utiliza
ondas sonoras para
visualizar el estado del Utero
y del producto y permite
controlar la salud y el
desarrollo de su bebé

Nominal

=

Si

RM prenatal

Procedimiento para el que
se usan ondas de radio y un
iman muy potente conectado
a una computadora a fin de
crear imagenes detalladas
de é&reas del interior del
cuerpo durante el embarazo

Nominal

Localizaciéon de
hernia

Sitio del diafragma donde se
encuentra el defecto.

Nominal

Derecha
Izquierda

N =

Tamano de defecto

Staging System fue
establecido, clasifica el
tamafio del defecto utilizando
1 de 4 letras (A a D)

Ordinal

oO0Ow>

Estancia
hospitalaria

Duracién del periodo de
tiempo desde que el
paciente ingresa a
hospitalizacion hasta el
momento que es egresado.

Ordinal

NUmero de
dias

Supervivencia
global

Periodo que transcurre
desde la administracion del
tratamiento en estudio hasta
el dltimo control realizado o
el fallecimiento del paciente

Ordinal

NUmero de
dias

Morbilidades

Se refiere a la presentacion
de una enfermedad o
sintoma de una enfermedad,
0 a la proporcion de

Nominal

Pulmonar
Neuroldgica
Cardiovascu
lar

WwnN e
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enfermedad en una
poblacién

4. Infecciosa

Uso de surfactante

Aplicacién de medicamento
de derivacion porcina,
bovina o sintética

Nominal

1. Si
2. No

Uso de
glucocorticoides

Aplicacién de esteroides con
intencion de provocar
madurez pulmonar

Nominal

=

Si
2. No

Estabilizacion al
nacimiento

Uso de medidas de
reanimacion para mantener
signos vitales.

Nominal

=

Si
2. No

Uso de ECMO

La oxigenacion por
membrana extracorpoOrea
(ECMO) es una modalidad
de soporte temporario
artificial del sistema
respiratorio y/o
cardiovascular utilizado en el
tratamiento de la falla
cardiopulmonar refractaria a
tratamientos convencionales

Nominal

Si
2. No

=

Manejo quirdrgico

Procedimientos que inciden
en la anatomia para
correccion de alguna
anomalia.

Nominal

1. Minimament
e invasivo
2. Toracotomia

7. TAMANO DE LA MUESTRA:
Se obtuvieron 24 pacientes a conveniencia de investigacion determinado por
recopilacion de expedientes de expedientes atendidos secuencialmente en un lapso

de 10 afos.

8. ANALISIS ESTADISTICO

Se realizara estadistica descriptiva de las variables, demogréficas y clinicas de
interés. Las variables cualitativas se expresaran en proporciones; porcentajes, y las
cuantitativas con valor medio y desviacion estandar en caso de obtener una
distribuciéon normal o como mediana y valores minimo y maximo en caso de no tener

dicha distribucion.

morbilidad asociada y se evaluara la tasa de mortalidad.
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8. RESULTADOS

Se analizaron 24 pacientes menores de 28 dias de vida al momento del ingreso al
Instituto Nacional de Pediatria derivados de diferentes instituciones bajo el
diagndstico de Hernia Diafragmatica congénita de los cuales encontramos que el 62%
de sexo masculino, con edad promedio al ingreso de 4.75 dias, moda de 1, minimo
de 0 dias y maximo de 28 dias al momento del ingreso. En relacién a la edad
gestacional el promedio fue de 38 semanas. 4 pacientes prematuros tardios y 1 muy
prematuro. En la evolucidon prenatal se realizé el diagndstico en 1 paciente, no se
administraron esteroides prenatales en ningun caso. (Se observan los resultados
descritos en tabla 1).

Edad al Edad Peso al APGAR a | Ndmero de [ Nimero de [ Numero de | Numero
ingreso del | gestaciona | nacer del los 5 dias que dias con dias con | de dias de
paciente en | al paciente | minutos de | permaneci | apoyo con acceso estancia

meses nacimiento vida 0 bajo nutricion venoso hospitalari

ventilacion | paraentera | central a
mecénica | total
asistida
Validos 24 24 24 24 24 24 24 24
N Perdidos 0 0 0 0 0 0 0 0
Media 4.75 38.16 2744.88 7.00 9.75 10.54 13.29 19.46
Mediana 1.00 38.35 2795.00 7.00 6.00 8.00 10.00 17.00
Moda 1 38 2800 8 2 5 22 22
Desuv. tip. 8.056 2.422 429.090 1.319 10.637 10.384 10.861 14.712
Varianza 64.891 5.868 | 184118.02 1.739 113.152 107.824 117.955 216.433
7
Asimetria 2.026 -1.235 -.148 -.620 2.007 2.096 1.458 1.095
Error tip. de asimetria A72 A72 A72 A72 472 472 472 472
Rango 28 11 1640 42 47 47 62
Minimo 0 31 1910 4 1 0 0 0
Maximo 28 42 3550 43 47 47 62

Tabla 1. Resultados de estadisticas de variables numéricas

Al nacimiento se obtuvo una mediana de la escala de APGAR a los 5 minutos de 7
con un minimo de 5y maximo de 9, el peso promedio fue de 2,744.88 gramos y
desviacion tipica de 492.09 gramos. El 45% de los neonatos ameritaron reanimacion
avanzada con ventilaciébn con presion positiva y el 20% del total de los pacientes
recibio manejo avanzado de la via aérea con intubacion orotraqueal en la sala de
parto. A 3 pacientes se le colocé un catéter intravenoso y uno recibio surfactante.
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En relacion a la presentacion clinica todos los pacientes presentaron dificultad
respiratoria; 25% presentaron sepsis neonatal temprana, el 50% hipertension arterial
pulmonar y 41% de los neonatos present6 alguna malformacion agregada a la hernia
diafragmética, de los cuales 4 presentaron cardiopatia congénita. 14 pacientes
contaron con alguna morbilidad asociada (Tabla 2) de los cuales presentaron mas de
una morbilidad. El lado de la hernia predominé el izquierdo en el 87.5%.

Nimero de
Morbilidad asociada veces
presentado
Ictericia 2
Asfixia perinatal 1
Neumotdrax 1
Falla cardiaca 4
Lesion renal aguda 1
Sindrome de dificultad respiratoria 1
Crisis convulsivas 1
Derrame pericérdico 1
Cardiopatia congénita 6

Tabla 2. Morbilidades asociadas a la hernia diafragmética

Durante su evolucién intrahospitalaria al 87.5% se realiz6 plastia diafragmatica con
un promedio de 11 dias de vida al momento del procedimiento quirargico y los cuales
el 66% fue a través de toracotomia abierta y el 34% via laparoscopica. Durante el
procedimiento quirargico el 71 % no presentdé complicaciones transoperatorias, 2
pacientes presentaron hipotension, 1 neumotoérax, 1 apertura pleural incidental y otro
sangrado profuso ameritando transfusion y por dltimo otro paciente, reseccion
intestinal. El 61% presentd alguna complicacién posterior al procedimiento quirdrgico
de las cuales infecciosas representan el 61%, neuroldgicas 15%, pulmonares 76%,
cardiovasculares 23%. Permanecieron en promedio 9 dias bajo ventilacion mecanica,
13 dias con acceso venoso central y 10 dias con apoyo con nutricion parenteral.

En cuanto al desenlace se observo un promedio de estancia hospitalaria de 19 dias,
de los cuales presentaron una supervivencia del 66%, de los cuales el 18% tiene
alguna secuela como neumopatia crénica asociada a hipoplasia pulmonar, estenosis
subglética ameritando traqueostomia, displasia broncopulmonar y epilepsia
secundaria a encefalopatia hipdxico isquémica.
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Edad gestacional al nacimiento

Media = 35.16
Desviacion tipica = 2.422
4

G_ \

Frecuencia

2=

e

30 32 34 36 38 40 42

Edad gestacional al nacimiento

Histograma 1. Edad gestacional al nacimiento.

9. DISCUSION

La hernia diafragmatica congénita es un defecto del desarrollo embriolégico del
diafragma en la cual el contenido abdominal ingresa en la cavidad torécica (1). En
este estudio realizado en el Instituto Nacional de Pediatria que incluyé a 24 pacientes
menores de 28 dias de vida encontramos en relacion a los datos demogréficos el
género masculino tuvo predominancia sobre el femenino con una relacion de 1.6 a 1,
siendo la misma relacién observada de acuerdo a los reportes de la EUROCAT (5).
En relacién con la epidemiologia mexicana encontramos poca informaciéon con
respecto al tema, sin embargo, en una revision de 65 pacientes realizada por J-Garcia
H, et al.?® en la que se observé una relacién hombre mujer de 1.7 a 1 nuevamente
coincidiendo con los hallazgos de esta cohorte. Ademas la mayoria de los pacientes
fueron de término sin complicaciones durante el periodo neonatal, excepto por 5
pacientes que fueron prematuros, en relacién con articulo mencionado previamente
gue observaron una mediana de edad de 38 semanas (28).

Es importante mencionar que soélo un paciente tuvo hallazgo anémalo prenatal que
no fue interpretado como hernia diafragmatica confiriendo a todos los pacientes a
recibir un parto no programado para la recepcion de un neonato con patologia
diafragmaética, lo que ocasiond que en los pacientes que ameritaron maniobras de
reanimacion neonatal avanzada con uso de presion positiva por bolsa valvula
mascarilla, el cual fue en el 45%, manejo contraindicado en este tipo de patologia
como recomendacion en el manual de reanimacion neonatal de la Academia
Americana de Pediatria (20), por lo que la deteccion puntal para el manejo temprano
de via aérea por medio de intubacion orotraqueal, colocacion de sonda nasogastrica
para la descompresién intestinal asi como el traslado oportuno a una unidad de
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cuidados intensivos neonatales seria el comportamiento adecuado en este tipo de
pacientes (22). Ademas, el diagnostico prenatal a través de la medicion
ultrasonografica de la relacion pulmén — cabeza ha predicho la gravedad de la
hipoplasia pulmonar y a su vez la supervivencia de los pacientes (13).

La mediana de APGAR de 7 se interpreta como normal (27), igualmente de manera
general los pacientes presentaron adecuado peso para edad gestacional con un
promedio de 2,744.88 gramos con desviacion tipica de 492.09 gramos lo que
concuerda con la descripcion clinica tipica de los pacientes con esta patologia que
los cuales son pacientes con adecuada evolucion prenatal, de término, con adecuado
peso para edad gestacional que aparentan sanos hasta el inicio de dificultad
respiratoria el cual en la muestra total de nuestra cohorte presentaron dificultad
respiratoria ya sea al nacimiento o en las primeras horas de vida.

Dentro de las manifestaciones clinicas iniciales, ademas de presentar dificultad
respiratoria, presentaron sepsis neonatal temprana en el 25%, el 50% hipertensién
arterial pulmonar.

En cuanto a las malformaciones agregadas a la hernia diafragmatica el 41% de los
pacientes tuvo una, con predominio en cardiopatia congénita y uno de los pacientes
cardiopatia congénita critica abarcando el 16 % de los pacientes, lo que coincide con
lo reportado en un metanalisis publicado en el Journal of Pediatric Surgery con 15%
siendo la malformacion agregada mas frecuente en este grupo de pacientes, sin
embargo el 42% de los pacientes en la publicacion mencionada presenta cardiopatia
congénita critica en comparacion con nuestro estudio que fue de 4% (10).

Otra de las caracteristicas descritas es el lado afectado con mayor frecuencia del
diafragma es el izquierdo en el 87.5% lo que concuerda con la epidemiologia
internacional. (16). Sin embargo, en ningun paciente se realizd la clasificacion del
tamafo de la afeccidén establecida por el CDHSG Staging System (18) lo que se ha
evidenciado que ayuda a determinar el pronéstico del paciente, tanto para la edad
media del egreso y las morbilidades asociadas tanto pulmonar, neurolégica,
gastrointestinal, siendo el predictor mas importante de la morbilidad global, el tiempo
de estancia hospitalaria y la duracién de ventilacion asistida (20).

En relacién a su evolucién intrahospitalaria la mayoria de los pacientes se le realizo
plastia diafragmética en comparacion con el 34% que fue via laparoscépica, sin
embargo a través de este estudio no se puede determinar la preferencia por un
meétodo debido a falta de seguimiento a largo plazo de los pacientes, por lo que seria
importante revalorar esta misma cohorte para evaluar la posibilidad de diferencias en
el prondstico a largo plazo.

Las complicaciones posquirdrgicas reportadas en la literatura de manera mas
frecuente son hipertension arterial pulmonar, neumonia, sepsis, atelectasia, etc, (28)
sin embargo decidimos englobarlas de acuerdo a los sistemas afectados observando
con mayor frecuencia complicaciones pulmonares (76%), infecciosas (61%),
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cardiovasculares (23%) y neuroldgicas (15%). Se ha observado que las
complicaciones tienen relacién con el tamafio del defecto, sin embargo, en otro
estudio se observé mayor morbilidad gastrointestinal (61.7%), pulmonar (30.2%) y por
ultimo neuroldgica (20.4%), sin tomar en consideracion la presencia de infecciones
(13).

En comparacion con la supervivencia reportada en el 2017 por Mayo Clinic se observé
una supervivencia global de 79% (24), en otro estudio realizado en México en el 2003
se observo el 40% en comparacion con nosotros que obtuvimos una supervivencia
reportada en el 66% con lo que podemos asumir que el manejo de estos pacientes a
pesar de continuar sin abordaje prenatal ha mejorado conforme evolucionan los
avances de la medicina, sin embargo continuamos esperanzados en mejoras esta
tasa realizado la comparativa con la tasa observada en paises de primer mundo.

Dentro de las debilidades de este estudio encontramos dificultades para la obtencién
de la informacién a través de los expedientes clinicos. Igualmente cabe mencionar,
gue al ser un centro de referencia para unidad de cuidados intensivos la muestra
obtenida es inferior a la deseada para realizar pruebas estadisticas de mayor peso.
Ademas de falta de apego al seguimiento hospitalario para determinar evolucion y
prondstico a largo plazo, asi como la obtencion de informacion de los dltimos 10 afios
dificulta el establecimiento concreto del prondstico por lo que se sugiere nuevamente
dar seguimiento a esta cohorte para determinar el punto mencionado.

10. CONCLUSIONES

La hernia diafragmatica en la muestra estudiada es poco diagnosticada por
ultrasonido prenatal. Se manifesté en todos los casos con dificultad respiratoria
temprana y en la mitad d ellos casos se asocio a hipertension arterial pulmonar. La
gran mayoria son izquierdas y se asocio en casi la mitad con otros padecimientos,
predominando la cardiopatia. Dos tercios de los casos sobrevivieron y 18% quedaron
con alguna secuela.
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